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Importancia

La enfermedad debilitante crénica (EDC) es una enfermedad neurodegenerativa, causada
por un prion que afecta a los cérvidos, entre ellos ciervos, uapities y alces. Hasta hace muy
poco, la EDC era una enfermedad poco conocida que aparentemente sélo se encontraba en una
pequefia zona geografica al noreste de Colorado y al sudoeste de Wyoming. Sin embargo, esta
enfermedad actualmente ha sido detectada en cérvidos silvestre y de criadero en muchos otros
estados en los Estados Unidos y Canada. Corea informd brotes en cérvidos en cautiverio
importados de Canadi, asi como en las crias. La EDC puede ser una enfermedad devastadora
en manadas de criadero. Esta enfermedad siempre es mortal una vez que se manifiestan los
sintomas y, a largo plazo, puede contagiarse gran parte o la totalidad de la manada. Es una de
las enfermedades prionicas mas dificiles de controlar: los priones de la EDC son transmitidos
de animal a animal, y también permanecen en entornos contaminados durante un periodo de
dos afios 0 mas. Esta enfermedad también es endémica en poblaciones de animales silvestres.
Maés de 12.000 uapities en cautiverio y miles de ciervos y uapities silvestres han sido
sacrificados en los Estados Unidos y Canada como parte de los esfuerzos para controlar la
enfermedad. Ademas, se han generado algunas preocupaciones sobre el posible impacto de la
EDC en humanos. El proceso de coccién no destruye los priones y la ingestion de otro prion, el
agente que causa la encefalopatia espongiforme bovina (EEB), ha sido vinculado con una
enfermedad neuroldgica mortal en humanos. Se han encontrado priones de EDC en musculos
(carne) y otros tejidos de cérvidos, por lo que estos priones podrian ingresar a través del
suministro de alimentos. Aunque hasta el momento la evidencia sugiere que la EDC
probablemente no afecta a los humanos, no se ha descartado la posibilidad de que podria ser
una enfermedad zoonética.

Etiologia

La EDC pertenece a las encefalopatias espongiformes transmisibles (EET), un grupo de
trastornos neurodegenerativos provocados por agentes causales de enfermedad no
convencionales. Estos agentes son resistentes a los tratamientos que cominmente destruyen
bacterias, esporas, virus y hongos. Por lo general, se cree que son priones, aunque un grupo
minorista sugiere que las EET pueden ser causadas por virinos o retrovirus. Los priones son
proteinas infecciosas que aparentemente se reproducen al convertir una proteina celular normal
en copias del prién. La proteina celular, llamada PrPc, se encuentra en la superficie de las
neuronas. Las isoformas patégenas de PrPc son designadas PrPres; —PrPEDC o PrPTSE son
otras formas de denominar esta proteina. Los priones que causan diferentes enfermedades (p.
ej. EDC, scrapie o EEB) son considerados cepas diferentes de PrPres. Puede existir mas de una
variante del prion de la EDC.

Especies afectadas

La Enfermedad debilitante crdonica afecta a los cérvidos, entre ellos ciervo mulo
(Odocoileus hemionus), ciervo de cola negra (O. hemionus columbianus), ciervo de cola blanca
(O. virginianus) y uapiti de las Montafias Rocallosas (Cervus elaphus nelsoni). Recientemente,
se han encontrado infecciones en alces (Alces alces) silvestres y en alces infectados de manera
experimental. Otros cérvidos como el ciervo rojo (Cerbas elaphus elaphus) el reno o caribu
(Rangifer tarandus) también pueden ser susceptibles; las proteinas normales PrPc encontradas
en estos animales son muy similares a las proteinas encontradas en las especies afectadas.

Actualmente no contamos con evidencias de que los priones de la EDC puedan infectar a
los animales domésticos, a excepcidn de cérvidos en cautiverio. Muchas especies que no
pertenecen al grupo de los cérvidos, entre ellas ganado bovino, ovejas, cabras, hurones,
visones, mapaches y monos ardilla han sido infectados, pero sélo por inoculacion intracerebral
directa. No han resultado exitosos los intentos de infectar al ganado bovino, alimentandolos con
priones. Los estudios epidemioldgicos también sugieren que es poco probable que el ganado
bovino sea susceptible: la enfermedad debilitante crénica no ha sido informada en ningun
bovino que haya compartido la pastura con ciervos o uapities, ni tampoco en ensayos de ganado
bovino en éreas endémicas. Los estudios de animales desafiados por via oral no han sido
publicados para ovejas y cabras, pero algunos estudios moleculares sugieren que las barreras de
esta especie contra la replicacion de priones de EDC pueden ser mas débiles en las ovejas, en
comparacion con el ganado bovino. No fue posible infectar a hurones y visones a través de la
inoculacion oral. Los priones de EDC no se reproducen facilmente en la mayoria de los
roedores de laboratorio, aunque los hamsters son susceptibles a la inoculacion intracerebral
hasta un determinado punto. Los ratones silvestres no son susceptibles, aunque se estan creando
ratones transgénicos que expresan proteinas de los cérvidos. No se han informado priones de
EDC en humanos, pero no se ha descartado la posibilidad de que esta enfermedad podria
convertirse en una enfermedad zoondtica.
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Distribucion geografica

La enfermedad debilitante cronica es endémica en los
Estados Unidos y Canada. Esta enfermedad fue informada
inicialmente sélo en un area limitada que abarcaba el noreste de
Colorado, el sudoeste de Nebraska y sureste de Wyoming. Sin
embargo, los programas de vigilancia reciente sugieren que
actualmente la enfermedad estd méas extendida. La EDC ha sido
identificada en al menos 14 estados en los Estados Unidos y en
dos provincias en Canada. A partir de 2008, se ha encontrado esta
enfermedad en ciervos salvajes y en las poblaciones de uapities
que se extienden desde el foco inicial en Colorado y Wyoming en
el este, hacia Nueva York y Virginia Occidental, asi como en
distintos focos en Utah y Nuevo México. Esta infeccién también
ha sido informada en manadas de cérvidos en cautiverio en varios
estados de los Estados Unidos. En algunas poblaciones de
animales silvestres, la EDC ocurre en puntos centrales separados
por largas distancias y puede estar asociada con el traslado de
manadas en cautiverio, animales importados o criaderos de
animales para caza. En otros casos, al parecer se produjo el
contagio por el movimiento natural de cérvidos silvestres.

La enfermedad debilitante crénica ha sido informada en
ciervos y uapities importados en Corea en 2001 y en las crias de
uapities importados en 2004; no se informaron infecciones en
cérvidos autdctonos. Los programas de vigilancia limitados en
Europa no han revelado evidencia de esta enfermedad hasta la
fecha. Se desconoce si la EDC ha sido importada por otros
paises.

Transmision

Al parecer, la EDC se propaga de forma horizontal entre
animales por contacto directo, contaminacion del ambiente o por
una combinacién de estas vias de transmision. La transmision
esta relacionada con la presencia de priones de EDC en los
tejidos linfaticos, por ejemplo las amigdalas. Los uapities, que
tienen cantidades relativamente pequefias de priones en estos
tejidos, transmiten la EDC de forma menos eficiente que los
ciervos. Los alces también albergan priones en los tejidos
linfaticos, aunque ain no se ha comprobado la transmisién
horizontal en esta especie. En los ciervos, se sabe que los
priones de la EDC se encuentran en la saliva y la sangre y
pueden transmitirse de manera experimental entre animales
mediante inoculacion oral de saliva, asi como por transfusiones
de sangre. Se desconoce la rapidez con la que se contagian los
animales. En un estudio, se encontraron priones en las amigdalas
entre 3 y 12 meses después de la inoculacion. Del mismo modo,
se desconoce si los priones de la EDC pueden excretarse en la
leche, la orina o las heces. También se han detectado priones en
los musculos esqueléticos de los ciervos y en el musculo
cardiaco de los ciervos de cola blanca y uapities. La existencia
de priones en la sangre sugiere que ningun tipo de carne de
cérvidos infectados debe ser considerada libre de priones.
Quizas sea posible la transmision vertical, aunque no esta
documentada y ademas, no parece ser una via principal de
propagacion.

Al parecer, los priones de la EDC pueden persistir durante
algunos afios en el ambiente. Se han informado casos de
infeccidn tras la exposicion a carcasas infectadas abandonadas a
descomponerse en las pasturas aproximadamente dos afios
antes. También se informé acerca de la capacidad infecciosa de
las pasturas durante méas de dos afios después de que fueron
retirados los ciervos con EDC.
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Periodo de incubacion

El periodo de incubacién minimo es de aproximadamente
16 meses, mientras que el periodo de incubacion promedio es
probablemente de entre 2 a 4 afios. La incidencia maxima se
produce entre las edades de dos y siete afios. También puede
ser posible un periodo de incubacién mucho mas largo; en
manadas donde la EDC es endémica se han informado casos
en animales que tenian méas de 15 afios de edad.

Signos clinicos

La enfermedad debilitante cronica es siempre mortal.
Algunos ciervos en la etapa subclinica o al inicio de la
enfermedad pueden morir subitamente luego de ser
manipulados. Sin embargo, por lo general los ciervos y uapities
desarrollan una progresiva pérdida de peso, lasitud y cambios en
el comportamiento durante varias semanas 0 meses y varios
animales presentan emaciacion grave antes de morir. Puede
presentarse ataxia, temblores de la cabeza, bruxismo, caminar
repetitivamente dentro del corral, hiperexcitacion cuando se
tiene contacto con ellos u otros signos neurolégicos. Sin
embargo, a veces los signos neuroldgicos y los cambios en el
comportamiento son sutiles, sobre todo en los uapities. En
algunos animales, la dificultad para tragar puede producir
salivaciéon excesiva. También se ha informado dilatacion
esofagica y regurgitacion, asi como neumonia por aspiracion.
Los animales afectados pueden mantener la cabeza baja y
presentar una mirada fija, en especial en la etapa final de la
enfermedad, y ello puede alternarse con etapas normales de
mayor lucidez mental. Otros signos que pueden observarse en la
etapa final incluyen polidipsia o poliuria y sincope. No se ha
informado la existencia de prurito en cérvidos, aunque el pelaje
puede estar aspero y seco, con parches irregulares de pelaje de
invierno, en verano. La mayoria de los animales afectados
mueren en pocos meses, aungque algunos pueden vivir un afio o
més. En algunas ocasiones, la enfermedad puede durar tan sélo
unos dias, en particular en el caso de los uapities. Se desconoce
si los alces desarrollan signos clinicos.

Se han informado signos clinicos en otras especies,
Unicamente luego de la inoculacion experimental por via
intracerebral. Las ovejas y las cabras desarrollaron sintomas que
se asemejaban al scrapie, mientras que los monos ardilla
presentaron una enfermedad neuroldgica progresiva.

Lesiones post mortem

Las lesiones graves no son especificas: En los animales que
han muerto por lo general se observa emaciacion en la etapa
final de la enfermedad y el pelaje puede estar aspero y seco, con
parches irregulares de pelaje de invierno, en verano. En algunos
animales se observa megaesofago y bronconeumonia por
aspiracion. El contenido del rumen es generalmente acuoso y
puede ser espumoso 0 contener mayores cantidades de arena y
grava. Se pueden encontrar Glceras abomasales o Ulceras en el
omaso. A menudo la orina esta diluida en animales que tenian
acceso a agua, pero algunos cérvidos silvestres estan
deshidratados. Algunos cadaveres pueden estar en buenas
condiciones, en especial si el animal murié durante las primeras
etapas de la enfermedad.

Las lesiones histopatolégicas caracteristicas estan
limitadas al sistema nervioso central (SNC). En la EDC, los
cambios microscopicos son mas prominentes en el diencéfalo,
la corteza olfativa y los nicleos del bulbo raquideo (en
particular a nivel del 6bex), aunque pueden encontrarse
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cambios mas leves en otras areas del cerebro y la médula
espinal. La vacuolizacion neuronal y los cambios
espongiformes no inflamatorios en la materia gris son
patognoménicos. Puede observarse astrocitosis. Las placas
amiloides son bastante frecuentes en los ciervos, aunque es
necesaria la tincion con inmunohistoquimica para demostrar la
presencia de sustancia amiloide en uapities. Las lesiones
suelen ser bilaterales y simétricas.

Morbilidad y mortalidad

Una vez que se manifiestan los sintomas, la enfermedad
debilitante crdnica es siempre mortal. La mayoria de los casos
en cérvidos en cautiverio se producen entre las edades de dos y
siete afios. El genotipo puede tener cierta influencia en la
susceptibilidad o en la duracién del periodo de incubacion, pero
ningln genotipo de cérvidos parece ser completamente
resistente a esta enfermedad.

La incidencia varia segun la region geogréfica y la especie.
También varia entre poblaciones de animales silvestres y
manadas en cautiverio. En las manadas recientemente infectadas
en criaderos de cérvidos, la prevalencia puede ser inferior al 1%.
Sin embargo, una vez que la enfermedad se ha establecido,
generalmente se contagia el 50% de la manada o més, y en
algunos casos, la incidencia puede ser de hasta el 100%. Por lo
general, s6lo un animal manifiesta signos de enfermedad a la
vez. La EDC es menos frecuente en cérvidos silvestres que en
cérvidos de criadero. La prevalencia es generalmente menor al
1% en uapities, aunque puede alcanzar el 30% en poblaciones
concentradas de ciervos salvajes. Entre 1996 y 1999, el 4.7% de
ciervos mulos, el 2% de los ciervos de cola blanca, y el 0.5% de
los uapities sacrificados en el noreste de Colorado y el sureste de
Wyoming estaban infectados por el prién de la EDC, aunque
existian “zonas calientes” donde habia un mayor numero de
ciervos infectados. En Wisconsin, en algunas zonas, el
porcentaje de ciervos machos infectados alcanzaba el 13%. En
contraste, la prevalencia estimada en Dakota del Sur en 2003 fue
del 0.001% en los venados de cola blanca y no se informaron
casos en uapities o ciervos mulos. Mas del 97% de casos
detectados durante la vigilancia de ciervos y uapities silvestres
son casos subclinicos.

Se desconoce la prevalencia de la EDC en el alce, aunque
el alce tiende a ser un animal solitario, lo que disminuye el
riesgo de contagio y los casos de enfermedad son poco
frecuentes. Del mismo modo, se desconoce si los alces se
enferman.

Diagnostico

DlagﬂOStICO clinico

Se debe sospechar de la enfermedad debilitante cronica en
cérvidos de mas de 16 meses que presenten pérdida de peso o
debilidad cronica, comportamiento inusual, signos neurolégicos,
salivacién excesiva, polidipsia o poliuria, signos de neumonia
por aspiracién o presencia inusual de pelaje de invierno. En las
manadas de criadero, por lo general sélo un animal resulta
afectado a la vez, aunque quizas puedan existir antecedentes en
donde una manada fue afectada que concuerden con la EDC.

Diagndésticos diferenciales

Deben excluirse otras enfermedades neuroldgicas. Los
diagndsticos diferenciales incluyen enfermedades hemorragicas
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(como Enfermedad hemorragica epizodtica y Lengua azul) e
infeccion por parasitos de las meninges (Parelaphostrongylus
tenuis). La intoxicacion por locoweed también debe ser
considerada en uapities, aunque esta enfermedad no haya sido
informada en ciervos.

Pruebas de laboratorio

El examen histolégico del cerebro es también muy (til para
el diagndstico, aunque algunos animales en etapas tempranas de
la enfermedad pueden presentar pocos o ningin cambio
espongiforme. La EDC generalmente se diagnostica mediante la
deteccion de priones en el SNC o en tejidos linfaticos. Los
priones se pueden encontrar en areas del cerebro que no
presentan cambios espongiformes. La inmunohistoquimica
(IHC) es el "estandar por excelencia” para realizar el
diagnostico. La tincién por inmunohistoquimica automatizada es
la prueba oficial del USDA para la vigilancia en los cérvidos en
cautiverio. Las pruebas de inmunotransferencia (Western
blotting) y las pruebas répidas, que incluyen pruebas de
inmunoabsorcion ligada a enzimas (ELISA) y pruebas rapidas
de deteccion de antigenos con tiras reactivas también se utilizan
para detectar la enfermedad en cérvidos. Si el cerebro esta
autolizado, la EDC también puede confirmarse con el hallazgo
de fibrillas pridnicas caracteristicas, Ilamadas fibrillas asociadas
al scrapie (SAF) mediante microscopia electrénica. Sin
embargo, esta prueba es poco sensible. Los dos métodos de
diagnéstico que estan bajo investigacion son: 1) ensayos que
combinan técnicas adicionales con ELISA para aumentar la
sensibilidad, y 2) amplificacion ciclica de proteinas mal
plegadas, una nueva técnica que detecta cantidades muy
pequefias de priones por su capacidad de convertir PrPc (la
proteina celular normal) en priones in vitro. La inoculacion en
animales puede utilizarse para detectar priones en circunstancias
especiales, aunque esta técnica exige mucho tiempo y esfuerzo.
Las pruebas serolégicas no son Utiles para realizar el
diagndstico, puesto que no se desarrollan anticuerpos contra el
agente de la EDC.

La confirmacion de EDC se realiza mediante
inmunohistoquimica, que se puede combinar con un examen
histoldgico.

Toma de muestras

Las muestras solo deben enviarse en condiciones de
seguridad y Unicamente a laboratorios autorizados, a fin de
evitar el contagio de la enfermedad. Aunque no se han
relacionado infecciones humanas con la EDC, existe la
posibilidad de que esta enfermedad podria convertirse en
una enfermedad zoonética. Por lo tanto, la toma y la
recoleccién de muestras deben realizarse teniendo en cuenta
todas las precauciones correspondientes.

Los priones de la EDC pueden encontrarse tanto en el SNC
como en el tejido linfatico de los cérvidos. En los ciervos,
generalmente los priones se encuentran en las amigdalas y los
ganglios linfaticos retrofaringeos antes de acumularse en el
cerebro, y antes de que se manifiesten los signos clinicos.
Aproximadamente entre el 10% y el 15% de los uapities con
priones en el cerebro no presentan priones en los tejidos
linfaticos; esto ocurre en menos del 1% de los ciervos.

La enfermedad debilitante crénica puede diagnosticarse en
animales vivos, en especial en ciervos, mediante una biopsia de
amigdalas. Los priones estan alojados en los foliculos tonsilares.
Un estudio concluyd que se recogieron mas foliculos utilizando
un abordaje dorsolateral, en lugar de un abordaje ventral-
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medial. Las biopsias linfaticas son menos Utiles en los uapities,
que sblo presentan cantidades muy pequefias de priones en estos
tejidos. Es necesario usar anestesia y los procedimientos
invasivos pueden limitar la utilidad de las pruebas que se
realicen antes de la muerte.

Se deben tomar muestras de tejido cerebral y tejido
linfatico durante la necropsia. Se debe tomar tejido suelto
(carne) y tejido fijado en formol. En el cerebro, el lugar 6ptimo
para realizar el diagnéstico es el bulbo raquideo a nivel del 6bex.
Pueden tomarse muestras de 6bex a través del foramen magno.
Muchas veces se envian cabezas completas a los laboratorios.
En los ciervos, por lo general se encuentran priones en los
ganglios linfaticos retrofaringeos y en las amigdalas antes que
en el cerebro. Sin embargo, deben realizarse pruebas tanto en el
tejido linfatico como en las muestras de 6bex de los uapities. En
un namero limitado de alces, se han detectado priones en el
cerebro (bulbo raquideo), la médula espinal cervical y en tejidos
linfaticos, incluidos los ganglios linfaticos retrofaringeos, la
amigdala palatina y el nédulo linfatico submaxilar. El tejido
fresco debe conservarse en frio y enviarse al laboratorio lo antes
posible, colocado en hielo comun o bolsas de gel congeladas.

Los priones pueden detectarse en muestras autolizadas,
aunque estas muestras no son ideales, ya que puede ser dificil
determinar si el 6bex esta representado en la muestra.

Tratamiento

No existe tratamiento especifico para la enfermedad
debilitante cronica.

Acciones recomendadas ante la
sospecha de enfermedad
debilitante crdénica

Notificacion a las autoridades

A pesar de ser una enfermedad endémica en los Estados
Unidos, la enfermedad debilitante crénica es una enfermedad de
declaracion obligatoria en muchos estados. Deben informarse
todas las muertes que ocurran en mandadas de cérvidos en
establecimientos que participen del programa de certificacion
para manadas de los Estados Unidos y las muestras de estos
animales deben ser enviadas por un médico veterinario con
experiencia en EDC u otra persona autorizada.

A nivel nacional: Médico Veterinario de Area a Cargo
(AVIC)

http://www.aphis.usda.gov/vs/area_offices.htm
Médico Veterinario del Estado:
http://www.aphis.usda.gov/vs/sregs/official.html

Medidas de control

El riesgo de ingreso de la enfermedad debilitante crénica
puede reducirse si se mantiene una manada cerrada o si se
reduce al minimo la compra de animales de otros lugares. Si
deben incorporarse animales de reemplazo, éstos deben
proceder exclusivamente de manadas que dieron negativo para
EDC. En los Estados Unidos y Canada se han establecido
programas voluntarios u obligatorios para controlar o
supervisar la EDC en cérvidos de criadero, con la erradicacion
como meta final. Los programas de control estan basados en la
identificacion y separacion de animales especificos,
restricciones en las incorporaciones a la manada y pruebas de
EDC en cérvidos que mueren en el criadero o son sacrificados.
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En los Estados Unidos, por lo general las manadas pueden
certificarse tras 5 afios de participacion en los programas y la
vigilancia de los sacrificios ya no sera necesaria luego de
obtener la certificacion. Los Estados Unidos también cuentan
con un programa de control de EDC, en el que un porcentaje
de animales son examinados cada afio. Podrd encontrar
informacioén adicional sobre estos programas en sitios web
federales (ver Recursos en Internet), asi como en los sitios web
de los distintos estados y provincias.

Cuando se encuentra EDC en una manada, generalmente se
declara la cuarentena de la manada. Se desarrollan planes tanto
para la manada como para el establecimiento y en algunos casos, se
retiran animales de la manada. Los animales que murieron y que
estaban infectados con EDC no pueden utilizarse como alimento
para humanos u otros animales y deben ser desechados. Estos
animales pueden ser incinerados o0 enterrados, segin las
disposiciones locales. Las autoridades coreanas han tratado de
erradicar la EDC mediante el sacrificio de todos los ciervos
importados, asi como de los venados autéctonos que habian estado
en contacto con estos ciervos o que nacieron después.

Es muy dificil controlar la EDC en cérvidos silvestres.
Algunos estados han sacrificado sus animales para reducir la
densidad poblacional y asi disminuir la propagacion de la
enfermedad. Los programas de sacrificio selectivo podrian
erradicar la EDC en un érea limitada, siempre que la enfermedad
haya sido introducida recientemente. Debe evitarse el contacto de
cérvidos infectados en cautiverio con cérvidos silvestres. Muchos
estados y provincias también tienen restricciones en cuanto al
transporte de carne de cérvidos muertos por cazadores en areas
endémicas de EDC. Estas pautas estan disponibles en el sitio web
de la Alianza contra la enfermedad debilitante cronica (ver
Recursos en Internet), en los sitios web estatales y en otras
fuentes.

Es muy dificil desinfectar superficies, ambiente o tejidos
contaminados con priones.  Estos agentes son sumamente
resistentes a la mayoria de los desinfectantes (incluido el formol),
el calor, la radiacion ultravioleta y las radiaciones ionizantes,
especialmente cuando estan protegidos por materia organica y
preservados con fijadores aldehido, o cuando los resultados de
titulacion del prion son altos. Los priones pueden unirse
fuertemente a algunas superficies, entre ellas, el acero inoxidable
y el pléstico, sin perder su capacidad infecciosa. Los priones que
se han fijado al metal parecen ser sumamente resistentes a la
desinfeccién. Se conocen pocas técnicas eficaces de desinfeccién.
Algunos laboratorios tratan previamente los tejidos con écido
férmico para reducir la infectividad antes de seccionar blogues de
tejido. Una solucion de sodio 1-2 N, o una solucion de hipoclorito
de sodio que contiene 2% de cloro han sido recomendadas
tradicionalmente para desinfectar equipos y superficies. Las
superficies deben ser tratadas durante mas de 1 hora a 20 °C. Se
recomienda desinfectar los equipos durante toda una noche. La
limpieza antes de la desinfeccion elimina la materia organica que
puede proteger a los priones. Recientemente, los tratamientos mas
moderados como un desinfectante fendlico, un limpiador alcalino
(KOH, hidréxido de potasio con detergentes) y un limpiador
enzimatico combinado con perdxido de hidrégeno vaporizado han
demostrado que inactivan los priones de scrapie o BSE. Su
eficacia contra los priones de EDC no ha sido probada, aunque
probablemente seria similar. Estos desinfectantes pueden ser Utiles
para desinfectar elementos que no soportan procedimientos de
desinfeccion mas rigurosos. La inactivacion fisica de los priones
puede realizarse en autoclave de carga porosa entre 134y 138 °C
durante 18 minutos a 13kg/cm?. La esterilizacion en agua es mas
eficaz que la esterilizacion sin inmersion. El calor seco es menos
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eficaz y algunos los priones pueden sobrevivir al calor seco a
temperaturas tan altas como 360 °C durante una hora. Una
combinacién de desinfeccion por medios quimicos y fisicos puede
ser mas eficaz que un Unico procedimiento; la desinfeccion
quimica debe realizarse en primer lugar y luego, se debe enjuagar
y esterilizar los elementos. Evidencia puntual sugiere que la
desinfeccion de los establecimientos contaminados es muy dificil.

Incluso la combinaciéon mas rigurosa de procedimientos
fisicos y quimicos no garantiza que se destruyan todos los
priones. En algunos experimentos, un alambre de acero
inoxidable conservéd la infeccién luego de la limpieza con
hidroxido de sodio y posterior colocacion en autoclave.

Salud publica

La aparicion de la variante Creutzfeldt Jakob de la
enfermedad en humanos infectados por el prién de la EEB ha
generado preocupaciones sobre el potencial zoonético de otras
encefalopatias espongiformes transmisibles (TSE en inglés),
incluida la EDC.

Se desconoce si las personas son susceptibles a la EDC. A
partir de 2008, la vigilancia y la investigacion de casos
sospechosos de enfermedad neuroldgica en humanos, asi como
los estudios epidemioldgicos no han revelado evidencia de que
esta enfermedad sea zoonoética. Los estudios de compatibilidad
molecular sugieren importantes barreras de la especie contra la
enfermedad y que el prién de la EDC no esté bien adaptado para
infectar a humanos. No obstante, no puede descartarse en este
momento la posibilidad de que la EDC sea una enfermedad
zoondtica. La carne y otros tejidos, al igual que los tejidos
linfaticos y sistema nervioso central, podrian ser fuentes de
propagacion. Debido a que también se ha demostrado la
presencia de priones en la sangre y la saliva de los ciervos,
ningun tejido de cérvidos infectados con EDC deberia ser
considerado ‘seguro’.

Los cazadores deben consultar con los organismos estatales
de vida silvestre sobre las precauciones vigentes y la
informacion sobre &reas endémicas. Los cazadores deben
considerar hacer muestrear a los animales muertos; se podra
encontrar mas informacion sobre estos programas en la mayoria
de los organismos estatales de vida silvestre. No se debe comer
la carne de cérvidos que parecen estar enfermos, ni tampoco la
carne de animales aparentemente sanos positivos a la EDC. Se
deben usar guantes para eviscerar el animal. Deshuesar la carne
y minimizar la manipulacion del cerebro, la médula espinal y los
tejidos linfaticos asociados con el tracto gastrointestinal (p. ej.
las amigdalas) pueden reducir el riesgo de contagio, aunque no
necesariamente se eliminardn todos los priones. Puede ser
prudente evitar el consumo de carne de cérvidos que no han sido
sometidos a pruebas en areas endémicas.

Los veterinarios y el personal de laboratorio deben tomar
las precauciones estandares al realizar las necropsias en
animales en los que se sospecha de EDC y al manipular sus
tejidos; el nivel recomendado de proteccion es BSL-2. Las
precauciones estandares incluyen el uso de un traje de
proteccion y evitar heridas cortantes, la contaminacion de piel
erosionada y la ingestion. En algunas ocasiones puede utilizarse
una cabina de flujo laminar de presion negativa para manipular
tejidos. Debido a que los priones pueden sobrevivir en el
ambiente durante afios y la desinfeccion es dificil, se deben
tomar precauciones para evitar la contaminacion de las
superficies y los equipos. Pueden utilizarse hojas de papel
desechables o un recubrimiento plastico para proteger mesas y
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otras superficies. También pueden utilizarse instrumentos y
trajes de proteccion desechables. No hay vacunas disponibles.

Recursos en internet

Agencia de Inspeccion de Alimentos de Canada.
Enfermedad debilitante crénica (EDC) en ciervos y
uapities (incluye informacion sobre el programa de
certificacion para manadas)
http://ww.inspection.gc.ca/english/anima/heasan/dise
mala/EDCmdc/EDCmdce.shtml

Centros para el Control y la Prevencién de Enfermedades
(CDQ).
Enfermedad debilitante crénica
http://Aww.cdc.gov/ncidod/dvrd/EDC/

Alianza contra la enfermedad debilitante crénica (EDCA)
http://Amww.EDC-info.org/

Instituto de Inspeccion Geoldgica de los Estados Unidos
(USGS). Enfermedad debilitante crénica
http://www.nwhc.usgs.gov/disease_information/
chronic_wasting_disease/index.jsp

Departamento de Agricultura de los Estados Unidos.
Enfermedad debilitante crénica (incluye informacion
sobre el Programa de certificacion para EDC y los
Programas de control de manadas).
http://www.aphis.usda.gov/animal_health/animal_diseas
es/EDC/
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