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Importancia 
La encefalopatía espongiforme bovina (EEB) es una enfermedad neurodegenerativa mortal 

causada por un prión, que afecta principalmente al ganado bovino. Ocasionalmente, esta 

enfermedad afecta a otras especies de rumiantes, a los gatos y a los humanos; en los gatos se la 

denomina encefalopatía espongiforme felina (EEF), y en los humanos se la conoce como variante 

de la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob (V-ECJ). La EEB es una enfermedad relativamente nueva 

que fue notificada por primera vez en el Reino Unido en la década de 1980. Se propaga por 

ingestión; los animales y los humanos se infectan al ingerir tejidos que contienen priones 

provenientes de un animal infectado. La cocción y los procedimientos estándar de desinfección no 

destruyen a este agente. Las personas y los animales infectados no se enferman durante años; no 

obstante, la enfermedad siempre resulta progresiva y mortal una vez que se desarrollan los 

síntomas.  

Se desconocen los orígenes de la EEB; aún así, el reciclado de las proteínas de rumiantes 

en el alimento para los mismos amplificó el prión y causó una epidemia explosiva en el Reino 

Unido en las décadas de 1980 y 1990. Esta epidemia llegó a su pico en 1992, con casi 1000 

casos nuevos diagnosticados cada semana. A pesar de que aún se siguen detectando casos, las 

medidas de control han disminuido la prevalencia; entre 2009 y 2011 se observaron menos de 

15 casos en ganado bovino en el Reino Unido. La EEB también se diseminó a muchos países 

europeos, Norte América, partes de Asia y, posiblemente, a otras partes del mundo. La 

presencia de EEB en un país puede ocasionar sanciones comerciales, y un incremento de la 

preocupación pública sobre la seguridad de la carne. Muchas naciones, entre ellas EE.UU. 

aplican programas de control y vigilancia. Asimismo, la mayoría de los países aprobaron 

nuevas reglamentaciones  para evitar que los tejidos que contienen EEB ingresen en las 

provisiones de alimentos para animales y humanos. 

Como consecuencia del aumento de vigilancia, se han identificado los priones de EEB que 

difieren del prión que causa la EEB “clásica” en niveles muy bajos de poblaciones de ganado 

bovino. Actualmente se cree que estos priones “atípicos” pueden representar una forma 

espontánea de enfermedad priónica. Algunos experimentos sugieren que un prión atípico podría 

haber originado la epizootia de EEB cuando se amplificó al alimento para ganado bovino. 

Etiología 
La EEB pertenece a las encefalopatías espongiformes transmisibles (EET), que 

constituyen un grupo de desórdenes neurodegenerativos causados por agentes patógenos no 

convencionales. Estos agentes son resistentes a los tratamientos que normalmente destruyen a 

las bacterias, esporas, virus y hongos. Por lo general se cree que son priones, si bien una 

minoría sugiere que las EET pueden ser causadas por virinos o retrovirus. Los priones son 

proteínas infecciosas que parecen replicarse por conversión de una proteína celular normal en 

copias del prión. La proteína celular, denominada PrPc, se encuentra en la superficie de las 

neuronas. Las isoformas patógenas de PrPc se designan como PrPres. PrPSc o PrPTSE son otros 

nombres para esta proteína. Se considera que los priones que causan las diferentes 

enfermedades (por ej., EEB o scrapie) son diferentes cepas de PrPres.  

Además del prión de la EEB 'clásica', se pueden detectar dos priones atípicos de la EEB en 

el ganado bovino. Uno de ellos posee fragmentos de masa molecular más elevados que la EEB 

clásica y se denomina EEB ‘tipo-H’ o EEB-H; el otro posee una masa molecular menor y se 

denomina EEB ‘tipo-L’ o EEB-L. Algunos autores denominan a la enfermedad causada por el 

último organismo “encefalopatía espongiforme amiloidótica bovina (EEAB). Los priones 

atípicos de la EEB pueden ser cepas adicionales de la EEB o priones que aparecen de manera 

espontánea. Actualmente, la hipótesis más probable es que estos priones surgen 

espontáneamente en el ganado bovino, igual que ciertas enfermedades priónicas de otras 

especies (por ej., la enfermedad espontánea de Creutzfeldt–Jakob de los humanos). Se ha 

observado que la EEB-L atípica cambia a un fenotipo de EEB clásica en la transmisión a 

ratones de líneas consanguíneas o a ciertos ratones transgénicos. De modo similar, la EEB-H 

desarrollada presenta EEB clásica en algunos ratones salvajes. Esto ha sugerido que uno de 

estos priones podría haber dado origen a la EEB epidémica después de la amplificación a través 

de la cadena alimenticia. 

Distribución geográfica 

Se han hallado casos de EEB en el ganado bovino criollo de la mayoría de los países 

europeos, Canadá, EE.UU., Israel y Japón. Se observó esta enfermedad en el ganado bovino 

importado en las islas Malvinas (Falklands) y en Omán. Algunos países, entre ellos Islandia, 

Australia y Nueva Zelanda, parecen estar libres de EEB; sin embargo, no se puede determinar 

la presencia o ausencia de esta enfermedad en países que no cuentan con programas adecuados 

de vigilancia.  
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Se han observado priones de EEB atípica en Europa, los 

EE.UU., Canadá y Japón, como consecuencia de los programas 

de vigilancia para detectar EEB. Es probable que existan en 

otros países. 

Transmisión 
La EEB se suele transmitir cuando un animal o una persona 

ingieren tejidos que contienen el prión de la EEB. Los animales 

jóvenes pueden ser particularmente susceptibles a la infección; 

algunos estudios sugieren que la mayoría del ganado bovino se 

infectó con EEB durante los seis primeros meses de vida. Se 

piensa que en un principio los priones se reproducen en las 

placas de Peyer en el íleon, y luego son transportados a través de 

los nervios periféricos al sistema nervioso central (SNC). En el 

ganado bovino los priones se acumulan en el cerebro hasta 24 

horas después de la infección. Aún no se comprende por 

completo los riesgos de transmisión de diversos tejidos; no 

obstante, la mayor concentración de priones se produce en el 

SNC y el íleon. En el ganado bovino infectado de manera 

natural, se han encontrado principalmente en el cerebro, la 

médula espinal, la retina y la parte distal del íleon, pero 

recientemente técnicas más sensibles han detectado a este agente 

en los ganglios de la raíz dorsal, los nervios periféricos y las 

glándulas adrenales. En el ganado bovino infectado de manera 

experimental se han hallado en el SNC, ganglios de la raíz 

dorsal, ganglios trigéminos, ganglios torácicos, algunos nervios 

periféricos, parte distal del íleon (especialmente en las placas de 

Peyer), glándulas adrenales, amígdalas y médula ósea. En un 

animal, la inmunocoloración detectó priones en los macrófagos 

de los ganglios linfáticos subilíacos pero no es otros ganglios 

linfáticos evaluados. En este animal, también se detectó 

inmunocoloración muy débil en las células epiteliales tubulares 

del riñón, el timo y los islotes de Langerhans. Mediante un 

sistema muy sensible (bioanálisis del ratón transgénico), se 

detectó recientemente la infectividad en la mucosa nasal y de la 

lengua del ganado bovino en las etapas terminales de la 

enfermedad. No obstante, no se observaron priores mediante 

inmunotransferencia o la amplificación cíclica de proteínas mal 

plegadas (PMCA). Información no publicada indica que los 

priones de la EEB también pueden aparecer en los tejidos 

linfoides de las membranas nictitantes.  

En algunos tejidos, la cantidad de priones puede ser baja o 

la incidencia poco común, y el riesgo de transmisión es incierto. 

Algunos tejidos pueden contener priones sólo en las fases 

terminales de la enfermedad; la acumulación de priones en los 

nervios periféricos y las glándulas adrenales parece coincidir 

con, o seguir a, la acumulación de priones en el SNC. No se ha 

observado EEB clásica en los músculos, excepto en una muestra 

evaluada mediante bioanálisis de ratón, donde se creyó que la 

infectividad estaba asociada a las terminaciones de los nervios 

periféricos. No obstante la carne se puede contaminar con 

tejidos del SNC durante la faena o el procesamiento. Por esta 

razón, muchas naciones han prohibido las técnicas de faena y 

procesamiento de alto riesgo (ver “Prevención”). La evidencia 

epidemiológica y los estudios de transmisión sugieren que la 

EEB no se transmite por la leche, el semen o el embrión.  

Existe escasa o ninguna evidencia de que la EEB se 

transmita de manera horizontal entre el ganado bovino, pero las 

crías de los animales infectados presentan un aumento en el 

riesgo de contraer la enfermedad. En un estudio, el riesgo de que 

un ternero desarrolle EEB resultó ser mayor cuando la madre se 

encontraba en etapas más evolucionadas de infección (es decir, 

cerca de la aparición de los signos clínicos). Estas observaciones 

han llevado a la especulación de que podría ser posible la 

transmisión vertical. Si eso ocurre, la transmisión vertical parece 

ser poco común, y se desconoce la vía. Un modelo sugirió que el 

riesgo acumulado de transmisión de EEB de madre a cría es de 

aproximadamente 2 %; sin embargo, el intervalo de confianza 

incluyó cero. 

La transmisión de la EEB en las ovejas infectadas de 

manera experimental se asemeja a la del ganado bovino, pero los 

priones se encuentran más ampliamente diseminados en el 

cuerpo y pueden presentarse otras vías de transmisión. En las 

ovejas inoculadas por vía oral, los priones de la EEB se detectan 

fácilmente en diversos tejidos linfoides, entre ellos el bazo, los 

ganglios linfáticos y el tejido linfoide asociado al intestino 

(GALT, por sus siglas en inglés), como también en el SNC. Se 

ha demostrado la transmisión sanguínea en esta especie.  En un 

rebaño experimental se produjo la transmisión de dos ovejas a 

sus crías; se desconoce si este acontecimiento ocurrió in utero o 

poco después del nacimiento. 

EEB atípica 

En el ganado bovino, algunos estudios informan que la 

distribución del tejido de una EEB-L y EEB-H atípicas parece 

semejarse a la de la EEB clásica, se detectaron priones 

principalmente en el SNC. (No obstante, existen ciertas 

diferencias en el patrón de distribución dentro del cerebro.) En 

ciertos estudios también se observó EEB-H y EEB-L en los 

nervios periféricos y los receptores sensoriales (husos 

musculares) y en los ganglios trigéminos, y se detectó EEB-L en 

la glándula suprarrenal. En un estudio recientemente publicado, 

se observaron, mediante inmonocoloración, PrPres en los 

músculos del ganado bovino infectado con EEB-L, y se encontró 

infectividad en homogeneizados musculares mediante un 

bioanálisis de ratón transgénico. 

Poco se sabe sobre la posibilidad de que exista transmisión 

vertical. En un ternero nacido de una  vaca en las últimas etapas 

de infección con EEB-L no se encontraron indicios de infección.  

Transmisión a humanos y transmisión 
iatrogénica 

En los humanos, la variante de la enfermedad de 

Creutzfeldt-Jakob suele producirse por la ingestión de priones de 

la EEB. Conforme a los estudios en ratones transgénicos 

humanizados, algunos autores han sugerido que las cepas de 

EEB de las ovejas y las cabras podrían ser trasmitidas con 

mayor facilidad a los humanos que otras cepas de ganado 

vacuno. También se observaron las vías de transmisión 

iatrogénica. Se han informado casos de probable contagio de 

persona a persona en varios pacientes que recibieron 

transfusiones de sangre proveniente de individuos infectados de 

manera asintomática. Otras vías de transmisión iatrogénica son 

posibles, entre ellas la transmisión por trasplante de órganos o 

por instrumental contaminado durante la cirugía. Se pueden 

encontrar priones en el cerebro, la médula espinal, los ganglios 

de la raíz dorsal, los ganglios trigéminos, la retina, los nervios 

ópticos y los tejidos linfoides de humanos con la V-ECJ. 

Aunque los priones son especialmente comunes en el bazo, las 

amígdalas, el apéndice y otros tejidos linfoides asociados al 

intestino (GALT), también se los puede hallar en los ganglios 

linfáticos de todo el cuerpo. Se han hallado priones en el 

apéndice hasta dos años antes de la aparición de la enfermedad 

clínica. No se ha demostrado su presencia en la sangre humana, 

pero esto se puede deber a la poca sensibilidad de los ensayos 

utilizados para detectar a estos agentes. No se produce 
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transmisión de la V-ECJ de persona a persona por contacto 

accidental. 

Orígenes de la epidemia de EEB 

No se posee una comprensión adecuada de los orígenes de 

la EEB. La enfermedad se registró por primera vez en la década 

de 1980, pero es probable que existiera en el ganado bovino en 

la década de 1970 o antes. Las dos hipótesis más populares son 

que la EEB se originó como una mutación espontánea de las 

PrPc en el ganado bovino, o que provino de un prión mutante de 

scrapie que contaminó el alimento de los rumiantes. Otras 

fuentes sugieren que la EEB se pudo haber originado de una 

población silvestre o de un agente de las EET en los humanos. 

Al ingresar al ganado bovino, el agente fue amplificado por el 

reciclado de los tejidos de ganado bovino infectado en los 

suplementos alimenticios de los rumiantes, principalmente los 

alimentos en base a harina de carne y hueso (MBM, por sus 

siglas en inglés). Las harinas de carne y hueso son un 

concentrado elaborado que deriva de las achuras y carcasas de 

los animales. La elaboración no puede inactivar los priones por 

completo, y la epidemia puede haber sido facilitada por cambios 

en las prácticas de elaboración que permitieron la supervivencia 

de más priones.  

La prohibición de los tejidos de rumiantes en el alimento 

para estos animales ha reducido el número de nuevos casos de 

manera significativa, pero se han registrado casos en ganado 

bovino nacido después de la puesta en vigencia de estas normas 

(casos de animales 'nacidos después de la prohibición'). Estos 

casos podrían deberse a la alimentación ilegal con proteínas de 

rumiantes o a la contaminación cruzada del alimento para 

rumiantes con alimento para cerdos y aves de corral. En teoría, 

las posibles explicaciones incluyen el calentamiento inadecuado 

de la harina de hueso o del sebo utilizado en los concentrados y 

en los sustitutos lácteos, la transmisión horizontal o los 

reservorios en el medio ambiente. Las técnicas de diagnóstico 

actuales no son suficientemente sensibles como para detectar 

niveles muy bajos de priones, y existe escasa información sobre 

la supervivencia de los priones en el medio ambiente; no 

obstante, se ha demostrado la supervivencia en el suelo de 

priones de scrapie adaptados a hámsteres durante al menos tres 

años. 

Desinfección  
Los priones pueden diferir en cuanto a resistencia a la 

inactivación, y en un estudio se observó que los priones de EEB 

de ganado vacuno eran más resistentes que los priones de ECJ 

espontánea en humanos, los priones de EEB introducidos por 

ratones o los priones de hámsteres. 

Es difícil descontaminar los tejidos, superficies y ambientes 

contaminados con priones. Estos agentes son altamente 

resistentes a la mayoría de los desinfectantes (como la 

formalina), el calor, la radiación ultravioleta y la radiación 

ionizante, especialmente cuando están protegidos por materia 

orgánica, o conservados en un fijador aldehídico, o cuando el 

título de priones es elevado. Los priones se pueden adherir 

fuertemente a algunas superficies, entre ellas el acero inoxidable 

y el plástico sin perder infectividad. Los priones adheridos al 

metal parecen ser altamente resistentes a la descontaminación. 

Se han publicado pocas técnicas de descontaminación eficaces. 

Tradicionalmente, se ha recomendado una solución de hidróxido 

de sodio 1-2 N o una solución de hipoclorito de sodio que 

contenga 2 % de cloro disponible para los equipos y superficies. 

Las superficies deben ser tratadas durante más de 1 hora a 20 °C 

(68 °F). En el caso de los equipos, se recomienda la desinfección 

durante toda la noche. La limpieza antes de la desinfección 

elimina la materia orgánica que puede proteger a los priones.  

Recientemente, se ha demostrado que tratamientos más ligeros 

inactivan los priones del scrapie. Estos tratamientos incluyen un 

desinfectante fenólico, un limpiador alcalino (KOH con 

detergentes) y un limpiador enzimático combinado con peróxido 

de hidrógeno vaporizado. El limpiador alcalino y el 

desinfectante fenólico también fueron eficaces contra los priones 

de la EEB y la V-ECJ. Se han desarrollado descontaminantes 

comerciales nuevos para priones. En un experimento, los 

reactivos comerciales más eficaces, que utilizaban un prión de 

roedor en alambres de acero inoxidable, fueron los que 

contenían agentes proteolíticos. Una de esas soluciones se 

preparó en un transportador alcalino NaOH 2 M, que pudo haber 

contribuido a su eficacia. Un reactivo detergente/alcalino 

comercial no pudo descontaminar los alambres por completo.  

La inactivación física de priones puede realizarse por 

esterilización en autoclave para materiales porosos a 134-138 ºC 

(273-280 ºF) por 18 minutos a 30 lb/in2, sin embargo, algunos 

estudios han demostrado la infectividad residual. La 

esterilización en autoclave de los elementos con agua es más 

efectiva que la esterilización en autoclave sin inmersión. El calor 

seco resulta menos eficaz, los priones de scrapie adaptados a 

hámsteres pueden sobrevivir al calor seco a temperaturas de 

hasta 360 °C durante una hora. Una combinación de 

descontaminación física y química puede dar mejores resultados 

que la utilización de cada procedimiento por separado; la 

desinfección química se debe realizar en primer lugar, y luego se 

deben enjuagar y esterilizar los elementos. La evidencia 

anecdótica sugiere que es muy difícil descontaminar las 

instalaciones contaminadas. 

Ni la combinación más agresiva de desinfección física y 

química garantiza la eliminación total de los priones. En 

experimentos, un alambre de acero inoxidable permaneció 

infectado después de la limpieza con hidróxido de sodio y 

esterilización en autoclave. Se ha producido transmisión 

iatrogénica de la forma esporádica (genética) de la ECJ a través 

de instrumentos quirúrgicos sometidos a ciclos repetidos de 

limpieza y desinfección. Por esta razón, se recomienda la 

utilización de instrumentos y material descartables durante 

algunos procedimientos médicos, en lugar de la desinfección. 

Infecciones en humanos 

Período de incubación 
Resulta difícil establecer con certeza el período de 

incubación de la V-ECJ; no obstante, se estima que el período 

promedio de incubación es de 11 a 12 años, y se han registrado 

períodos de incubación de hasta 16 años. En tres casos 

transmitidos por transfusiones sanguíneas, el periodo de 

incubación osciló entre 6 y 8.5 años. A fines comparativos, 

algunas otras enfermedades priónicas en los humanos tienen 

períodos medios de incubación similares, pero se han registrado 

hasta 40 años después de la exposición.  

Signos clínicos 
En líneas generales, los síntomas de la VECJ son similares 

a los de la forma esporádica (genética) de la ECJ, pero suelen 

aparecer en pacientes más jóvenes. La edad promedio de la 

aparición de la enfermedad es 26 años (con un rango de 12 a 74 

años). Por lo general, los primeros signos son los síntomas 
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psiquiátricos, tales como ansiedad, depresión, insomnio, 

aislamiento social y/o síntomas sensoriales dolorosos y 

persistentes. En la mayoría de los pacientes, los síntomas 

manifiestos neurológicos, tales como anomalías de la marcha, 

ataxia, incoordinación, pérdida de memoria, problemas en el 

habla y temblores, aparecen algunos meses después. No 

obstante, en un número menor de pacientes los síntomas 

neurológicos coinciden con o preceden a los síntomas 

psiquiátricos. La función cognitiva sufre un deterioro gradual. 

Generalmente, la corea, la distonia, la mioclonia, las 

perturbaciones visuales y la demencia aparecen en la última fase 

de la enfermedad. La mayoría de los pacientes fallecen en un 

plazo de seis meses a dos años. 

Transmisibilidad 
No se produce transmisión de la V-ECJ de persona a 

persona por contacto accidental. Se han informado casos de 

probable contagio de persona a persona en varios pacientes que 

recibieron transfusiones de sangre proveniente de individuos 

infectados de manera asintomática. Otras vías de transmisión 

iatrogénica son posibles, entre ellas la transmisión en trasplantes 

de órganos o por instrumental contaminado durante la cirugía.  

En los humanos, se pueden encontrar priones en el SNC y 

diversos tejidos linfáticos, entre ellos las amígdalas. Se han 

hallado priones en el apéndice hasta dos años antes de la 

aparición de la enfermedad clínica.  

Pruebas de diagnóstico 
Se puede establecer un diagnóstico presuntivo antes de la 

muerte mediante antecedentes, signos clínicos y la atrofia 

cortical observada en las imágenes por resonancia magnética 

(IRM) del cerebro. Ocasionalmente el electroencefalograma 

(EEG) aparece normal durante las fases iniciales de la 

enfermedad, pero luego presenta las anomalías características. 

Se puede realizar un diagnóstico definitivo si se detecta la 

proteína priónica anormal en las biopsias de las amígdalas 

mediante ensayos de inmunotransferencia (de tipo Western) o 

inmunohistoquímica. En otros casos, se efectúa mediante el 

examen microscópico del tejido cerebral, generalmente durante 

la necropsia. Se pueden encontrar numerosas placas amiloides 

rodeadas de vacuolas; estas placas sólo se observan en un 5 a 10 

% de los casos de ECJ esporádica (genética). Se pueden hallar 

grandes cantidades de proteínas priónicas alrededor de las placas 

mediante la inmunohistoquímica. 

Tratamiento 
No se dispone de un tratamiento específico además de los 

cuidadosde sostén. 

Prevención 
Por lo general, se puede evitar la variante de la enfermedad 

de Creutzfeldt-Jakob si no se consumen tejidos provenientes de 

ganado bovino infectado con EEB.  Algunas naciones realizan 

una vigilancia activa del ganado bovino en el momento de la 

faena (mediante pruebas rápidas) para detectar casos de EEB. Si 

bien, desde 2001, en los EE.UU. se ha realizado una vigilancia 

activa para detectar EEB, los límites de edad han aumentado 

desde que comenzaron los programas. A partir de 2011, la 

mayoría de los estados miembro de la U.E. deben analizar al 

ganado bovino de más de 48 meses que mueren, son sacrificados 

en una faena de emergencia, son matados por otros motivos que 

no sean para consumo humano, o muestran ciertas 

anormalidades en la inspección antemortem. También se debe 

analizar el ganado bovino sano que tiene más de 72 meses de 

edad y que está destinado para consumo humano. Para algunos 

estados miembros de la U.E. y otras áreas se aplican límites de 

edad más bajos para el ganado bovino. Japón realiza 

evaluaciones inusualmente rigurosas. En una ocasión, el 

gobierno japonés exigió que todo el ganado bovino que se 

faenara fuese analizado para detectar EEB. Desde 2005, solo el 

ganado bovino de más de 21 meses de vida debe ser analizado. 

No obstante, ha habido resistencia pública a flexibilizar los 

requisitos de análisis, y las autoridades locales han continuado 

analizando a todo el ganado bovino faenado independientemente 

de la edad. Algunos países con baja incidencia de la enfermedad, 

entre ellos EE.UU., solo muestrea un porcentaje del ganado 

durante la faena. En EE.UU. la vigilancia se concentra 

especialmente en el ganado bovino de alto riesgo, por ejemplo 

los animales que no se mueven y aquellos que padecen 

enfermedades neurológicas. Estos animales no se pueden utilizar 

para la alimentación humana, y se retiene la carcasa hasta que se 

completen todas las pruebas. Debido a que se ha observado EEB 

en las cabras y que las ovejas son susceptibles a infecciones 

experimentales, es posible que algunos países también realicen 

vigilancia para detectar EEB en pequeños rumiantes. 

En muchos países se ha prohibido la utilización de tejidos 

con alto riesgo de transmisión de la EEB para la alimentación 

humana. En EE.UU. los tejidos prohibidos incluyen el cerebro, 

el cráneo, los ojos, los ganglios trigéminos, los ganglios de la 

raíz dorsal, la médula espinal y la mayoría de las vértebras del 

ganado bovino de 30 meses de vida o más. También están 

prohibidas las amígdalas y la parte distal del íleon de todo el 

ganado bovino. En la UE los tejidos prohibidos incluyen el 

cráneo (incluido el cerebro y los ojos, pero no la mandíbula) y la 

médula espinal del ganado bovino de más de 12 meses de vida, 

y la columna vertebral del ganado de más de 30 meses de vida. 

No se permiten las amígdalas, los intestinos y el mesenterio del 

ganado bovino en general. En muchos países, entre ellos 

EE.UU., se han prohibido las técnicas de faena y procesamiento 

que acarrean un alto riesgo de contaminación de los tejidos 

musculares con tejido del SNC. 

Se puede disminuir la transmisión persona a persona de la 

V-ECJ mediante la utilización de instrumental quirúrgico 

desechable en cirugías de alto riesgo, y cuando se sospecha de la 

enfermedad. Debido a que se pueden encontrar priones en las 

amígdalas, algunos autores recomiendan el uso de material 

descartable durante las tonsilectomías en todos los pacientes de 

aquellos países donde el riesgo de esta enfermedad es 

importante. Dadas las técnicas actuales, no se puede prevenir la 

transmisión sanguínea por completo; no obstante, muchos países 

prohíben ser donantes de sangre a las personas que 

permanecieron en el Reino Unido y otros países europeos. En 

algunos países se han tomado otras medidas, tales como la 

leucorreducción universal de la sangre, para reducir el riesgo de 

V-ECJ. Se han desarrollado filtros priónicos para reducir la 

infectividad en plasma, pero aún se encuentran en evaluación y 

no son de uso masivo. Algunos países importan plasma 

congelado de países de bajo riesgo para pacientes sin exposición 

alimenticia a la EEB (por ej., los pacientes nacidos después de 

1996 en Reino Unido). 

Aunque no se han informado casos relacionados con 

laboratorios o plantas de faena, los médicos veterinarios y los 

empleados de laboratorio siempre deben tomar precauciones al 

realizar necropsias en casos sospechosos de EEB o al manipular 

tejidos; el nivel recomendado de bioseguridad es BSL-3. Las 

medidas de precaución estándar incluyen la utilización de 
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vestimenta protectora y la prevención de las heridas penetrantes, 

la contaminación de la piel con abrasiones y la ingestión. En lo 

posible se debe utilizar una campana de flujo laminar con 

presión negativa para la manipulación de tejidos. Debido a que 

los priones pueden sobrevivir en el medio ambiente durante años 

y resultan difíciles de desinfectar, se deben tomar medidas de 

precaución para evitar la contaminación de las superficies y el 

equipo. Se pueden utilizar láminas desechables de papel 

recubiertas de plástico para proteger las mesas y otras 

superficies. También se pueden emplear instrumentos y 

vestimenta de trabajo descartable. No existe ninguna vacuna 

disponible. 

Morbilidad y mortalidad 
Se desconoce la prevalencia de la V-ECJ.  La mayoría de 

los casos se observaron en personas que vivían en el Reino 

Unido o Francia durante el pico de la epidemia de EEB. Hasta 

abril de 2012, se habían informado 176 casos de la V-ECJ en el 

Reino Unido. La incidencia alcanzó su pico máximo en el año 

2000 cuando se diagnosticaron 28 casos y gradualmente 

disminuyó a cinco casos anuales por año en 2005. Entre los años 

2006 y 2011, se registraron de dos a cinco casos por año. Hasta 

abril de 2012, se habían registrado 25 casos en Francia, cuatro 

en Irlanda, cinco en España, tres en los Estados Unidos, tres en 

los Países Bajos y dos en Canadá, Italia y Portugal. Japón, 

Arabia Saudita y Taiwán han informado un caso cada uno. Hasta 

la fecha, todos los casos de la V-ECJ en EE.UU. parecen haber 

sido contraídos en otros países. Se desconoce el número de 

personas infectadas de forma asintomática. En base al patrón de 

la infección en el Reino Unido, algunas fuentes sugieren que se 

pueden esperar, como máximo, 70 casos más; no obstante, las 

observaciones realizadas en muestras de apendicetomía en el 

Reino Unido indican una prevalencia de 237 casos por millón 

con intervalos de confianza de 95 %, entre 49 y 692. Otro 

estudio, basado en muestras de amígdalas, estimó una 

prevalencia de 1 caso en cada población de 10.000. 

La variante de la enfermedad de Creutzfeldt–Jakob se suele 

observar en pacientes jóvenes; Se desconoce el motivo, pero es 

posible que los niños y los adolescentes sean más susceptibles a 

contraer la infección que los adultos. La edad media de aparición 

es de 26 años para la V-ECJ (rango de 12 a 74 años); en 

contraste, es 65 años (rango de 15 a 94 años) en la forma 

esporádica (genética) de la enfermedad de Creutzfeldt–Jakob. 

Las personas homocigotas para la metionina en el codón 129 de la 

proteína PrPC están en alto riesgo de contraer la V-ECJ.  Todos 

los casos clínicos aparecieron en personas con este genotipo. Se 

registró una infección en una persona heterocigota para la 

metionina/valina en este codón, pero la misma no desarrolló 

síntomas de la V-ECJ. Esta persona se infectó por una transfusión 

sanguínea y falleció por otras causas no relacionadas después de 

cinco años.  Se desconoce si las personas con genotipos resistentes 

(valina/valina o metionina/valina) son completamente resistentes 

al desarrollo de la enfermedad, o simplemente tienen un período 

de incubación más prolongado. Una vez que se desarrollan los 

síntomas de la V-ECJ, la misma siempre resulta mortal. 

Desde 2012, no se reportaron infecciones en humanos con 

priones de EEB atípica, pero es posible que estos priones 

también representen una preocupación zoonótica. En especial, la 

EEB-L parece ser más virulenta que la EEB clásica en los 

macacos inoculados intracerebralmente y en ratones 

transgénicos humanizados. Actualmente no existen pruebas de 

que este sea el caso para la EEB-H, sin embargo, la EEB-H 

(como la EEB-L) es capaz de cambiar para asemejarse a la EEB 

clásica en ratones transgénicos. 

Infecciones en animales 

Especies afectadas 
Aunque la EEB aparece principalmente en el ganado 

bovino, la gama de huéspedes de este prión es inusualmente 

amplia en comparación con la de la mayoría de los priones. Se 

han registrado casos de EEB en rumiantes exóticos en 

zoológicos; las especies afectadas incluyen a nialas 

(Tragelaphus angasi), kudús (Tragelaphus strepsiceros), órices 

del Cabo (Oryx gazella), antílopes eland (Taurotragus oryx), 

órices de Arabia (Oryx leucoryx), órices cimitarra (Oryx 

dammah), vacas ankole y bisontes (Bison bison).  Se han 

documentado casos a campo en dos cabras, y se han registrado 

infecciones experimentales en cabras y ovejas.  El ciervo rojo 

europeo (Cervus elaphus elaphus) es susceptible a la exposición 

oral en  una alta dosis, así como a la inoculación intracerebral, y 

desarrolla signos neurológicos. Los priones de la EEB han 

causado enfermedades en diversos félidos, entre ellos gatos 

domésticos, guepardos (Acinonyx jubatus), pumas (Felis 

concolor), ocelotes (Felis pardalis), tigres (Panthera tigris), y 

gatos dorados asiáticos (Catopuma temminckii). (Consulte la 

ficha técnica sobre la encefalopatía espongiforme felina para 

obtener detalles sobre las infecciones en félidos.) 

Aparentemente, dos lémures en un zoológico francés se 

infectaron por alimento contaminado. Además, el agente de la 

EEB se ha transmitido experimentalmente a visones, ratones, 

monos tití, monos ardilla (Saimiri sciureus) y macacos 

cangrejeros (Macaca fascicularis). Se pudo infectar a cerdos por 

vía intracraneal, intravenosa e intraperitoneal, pero los ensayos 

de alimentación a corto plazo no causaron enfermedades. Un 

estudio indicó que la dorada (Sparus aurata) podría ser 

susceptible a la infección, a pesar de que no desarrollaron signos 

clínicos. 

La EEB-L infecta a los macacos cangrejeros mediante 

inoculación intracerebral. También se ha transmitido a lémures 

por vía oral, con el desarrollo de signos neurológicos. La EEB-L 

y la EEB-H pueden infectar a ratones mediante inoculación 

intracerebral.  

Período de incubación 
Se calcula que el período de incubación oscila entre 2 y 8 

años en el ganado bovino. El pico máximo de incidencia de la 

enfermedad ocurre en animales de 4 a 5 años de vida. La EEB 

atípica se detecta normalmente en el ganado bovino de ocho 

años de vida, como mínimo. Ciertas investigaciones sugieren 

que el período de incubación podría ser más breve para la EEB-

L atípica que para la EEB clásica. Sin embargo, esto se basa en 

comparaciones en ganado bovino inoculado intracerebralmente 

y ratones transgénicos bovinizados.  

El período de incubación en ovejas infectadas de manera 

experimental varía según la edad y la susceptibilidad genética 

del animal, y según la vía de exposición y la dosis. En las ovejas 

susceptibles genéticamente, el período de incubación fue de 21 a 

38 meses para los animales inoculados por vía oral a los seis 

meses de vida, y de 18 a 24 meses en los corderos inoculados 

por vía oral a las dos semanas de vida. En las ovejas 

genéticamente resistentes (ARR/ARR), el período de incubación 

fue de 3 a 5 años aproximadamente. 
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Un ciervo rojo europeo puestos a prueba por vía oral 

desarrolló signos clínicos después de aproximadamente 4 años y 

9 meses, mientras que otros cuatro ciervos aún seguían 

saludables más de cinco años después de ser puestos a prueba. 

En los macacos infectados de manera experimental por vía oral, 

el período de incubación osciló entre 3.6 y 5 años. 

Signos clínicos 

Ganado bovino con EEB clásica 

La encefalopatía espongiforme bovina es una enfermedad 

neurológica que normalmente tiene una aparición insidiosa en el 

ganado bovino. Los síntomas pueden incluir anomalías de la 

marcha (especialmente ataxia de las patas traseras), 

hiperreactividad a los estímulos, temblores y cambios de 

comportamiento tales como agresividad, nerviosismo o temor, 

cambios de temperamento y hasta pánico.  La combinación de 

cambios de comportamiento, hiperreactividad a los estímulos y 

anomalías de la marcha sirve como buen indicador de EEB, pero 

algunos animales sólo muestran una categoría de síntomas 

neurológicos. En un estudio, 25 % del ganado bovino con EEB 

presentó alteración de la marcha en donde las patas se movían 

en pares lateralmente, pudiendo ser indicio de esta enfermedad. 

No se suele observar prurito intenso, pero algunos animales 

pueden lamerse o rascarse de manera persistente. Los síntomas 

inespecíficos incluyen deterioro de la condición corporal, 

pérdida de peso, rechinar de dientes (posiblemente debido al 

dolor visceral o a una enfermedad neurológica) y disminución 

en la producción de leche. También se han informado síntomas 

como disminución de la rumiación, bradicardia, y alteración del 

ritmo cardíaco. Los síntomas de  la EEB suelen empeorar 

gradualmente en un plazo de algunas semanas a seis meses, pero 

casos excepcionales se desarrollan en forma aguda y avanzan 

rápidamente. La enfermedad neurológica rápida de aparición 

aguda parece ser especialmente común entre los rumiantes 

exóticos en zoológicos. Cuando los síntomas aparecen, la EEB 

siempre es progresiva y mortal. Las fases finales de la 

enfermedad se caracterizan por decúbito, coma y la muerte.  

Ganado bovino con EEB atípica 

Es poco lo que se sabe sobre las características de la EEB 

atípica en el ganado bovino. La mayoría de las cepas atípicas se 

han encontrado en ganado bovino asintomático durante la 

vigilancia de rutina, en ganado caídos (que no puede ponerse de 

pie), o en faenas de emergencia. Sin embargo, en un zoológico, 

se observó EEB-H asociada con signos neurológicos en cebús 

(Bos indicus) de 19 años de vida. Los experimentos realizados 

emplearon ganado bovino inoculado intracerebralmente e 

indicaron diferentes signos clínicos y algunos investigadores 

concluyeron que la EEB-L puede distinguirse clínicamente de la 

EEB clásica, otros informaron que el espectro de signos clínicos 

coincide en mayor o menor medida entre todas las formas de 

EEB.  

En el ganado bovino marrón alpino y frisón, un grupo de 

investigadores informó que una cepa italiana de EEB-L causa 

principalmente una forma caracterizada por inactividad, 

aletargamiento y atrofia muscular, lo cual podría distinguirse de 

la EEB clásica. Los primeros signos clínicos incluyeron 

fasciculaciones musculares, pelaje hirsuto, disminución en la 

alerta, cabeza gacha y cifosis leve. Estos signos progresaron a 

atrofia muscular, que comenzó en la región de los glúteos y 

luego comprometió otras zonas, con atrofia relativa de los 

músculos de las extremidades delanteras. A pesar de que en este 

estudio se observó una vaca “caída”, otros animales no 

desarrollaron ataxia o dificultad para ponerse de pie. Sin 

embargo, se observaron caídas repentinas. Se informó que los 

animales de este estudio fueron hiperreactivos al estímulo facial 

táctil, pero no a la luz o al sonido. En este experimento, las 

mismas razas inoculadas con priones de EEB clásica 

desarrollaron cambios de comportamiento, lo cual incluyó 

agresividad, bramido y sacudimiento de cabeza, y anomalías 

posturales e hiperreactividad al estímulo. 

Otro grupo indicó que, en el ganado Holstein–frisón 

inoculado con cepas aisladas alemanas de EEB-H y EEB-L, los 

primeros signos fueron la pérdida de peso y el deterioro de la 

condición corporal. Los animales tendían a separarse de del 

rodeo y llevaban la cabeza baja. Sin embargo, este ganado 

bovino fue hiperreactivo al estímulo acústico o visual así como 

al estímulo facial táctil, similar a lo que sucedió con el ganado 

bovino con EEB clásica. En este experimento también se 

observó ataxia y dificultad para ponerse de pie. Estos 

investigadores concluyeron que, a pesar de que los primeros 

signos parecen ser más inespecíficos y sutiles en la EEB atípica, 

las diferencias no son suficientes para distinguir con claridad 

estas formas de la EEB clásica.  

Otro experimento utilizó cruzas de Danish Holstein/ 

Aberdeen Angus inoculadas con una cepa de EEB-L italiana y 

una cepa de EEB-H. En este estudio se observaron tanto las 

formas “de letargo” como las “de nerviosismo” de la 

enfermedad. También se registraron signos motores, sensoriales 

y de comportamiento, y el ganado bovino infectado con EEB-H 

y EEB-L tuvieron signos clínicos similares. La cabeza gacha y 

la separación del rodeo no fue muy consistente, y la mayoría de 

los animales no presentaron signos de letargo. En su lugar, 

muchos animales se volvieron hiperreactivos al estímulo 

externo, como el estímulo táctil y facial. El ganado bovino no 

desarrolló temblores. En este estudio, el ganado bovino tendió a 

desarrollar dismetría y a tener dificultad para ponerse de pie en 

las primeras etapas de la enfermedad, pero no desarrollaron 

decúbito permanente (a diferencia de los animales con EEB 

clásica que desarrollaron ataxia).  

Un estudio que utilizó una cepa de EEB-L japonesa en 

ganado bovino Holstein observó disminución en la actividad, 

hiperreactividad al estímulo, ataxia principalmente en las patas 

traseras, dificultad para ponerse de pie y un poco de agresividad. 

Ovejas con EEB clásica 

Se han registrado diversos síntomas neurológicos en ovejas 

infectadas de manera experimental. En un estudio, ovejas de 

raza Cheviot desarrollaron ataxia principalmente, con prurito 

leve, y murieron en un plazo de algunos días a una semana. En 

las razas francesas nativas, los síntomas incluyeron ataxia y 

prurito intenso con pérdida del vellón. Estos animales 

presentaron un deterioro lento y murieron a los tres meses 

aproximadamente. Un tercer estudio utilizó especialmente 

ovejas Romney y Suffolk homocigotas ARQ, pero también 

incluyó algunas de otras razas, e informó que los signos clínicos 

fueron similares en todos los animales. En este estudio se 

detectó prurito en todas las ovejas afectadas clínicamente (sin 

embargo, se debe tener en cuenta que este síntoma también se 

observó en el 29 % de las ovejas que no mostraron evidencia de 

EEB en la faena). Otros síntomas en algunos animales 

incluyeron cambios en el comportamiento; rechinar de dientes; 

anomalías en la marcha, como temblor y ataxia; hiperreactividad 

al estímulo auditivo o respuesta disminuida ante amenazas en 

algunos animales; pérdida de peso y deterioro de la condición 

corporal. En el 40 % de estas ovejas se observó comportamiento 
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alterado junto con ataxia y prurito. La evolución de la 

enfermedad duró de 16 a 20 semanas antes de que los animales 

fueran sacrificados debido al avance de los síntomas 

neurológicos.  

Cabras con EEB clásica 

Los pocos casos de EEB que se observaron en cabras 

infectadas naturalmente fueron descubiertos durante una 

vigilancia de rutina en la faena. Se informó que una cabra era 

sospechosa de sufrir de scrapie. Se han registrado signos 

neurológicos en animales infectados de manera experimental. En 

un estudio, la enfermedad se caracterizó por ataxia y temblores, 

y evolucionó rápidamente en las cabras inoculadas 

intracerebralmente. Sin embargo, los síntomas en las cabras 

inoculadas por vía oral fueron principalmente letargo y pérdida 

de peso, lo cual evolucionó a decúbito en tres semanas. No se 

observó ataxia en cabras inoculadas por vía oral, las cabras 

inoculadas intracerebralmente o por vía oral no mostraron 

síntomas de prurito. En otro estudio, las cabras Saanen 

inoculadas intracerebralmente desarrollaron anomalías en la 

marcha (por ej., ataxia, temblores, déficit postural y, 

especialmente, hipermetría) así como hiperreactividad a los 

estímulos. Durante el experimento, el olfateo y mordisqueo de 

los instrumentos y manipuladores de los animales cambiaron por 

comportamiento aversivo, como sacudir la cabeza, temblar o 

patear, y estos síntomas se volvieron más pronunciados con el 

tiempo. Una cabra dejó la cabeza baja cuando no se la molestaba 

y estaba impaciente. Otros síntomas en algunos animales 

incluyeron prurito, falta de respuesta ante amenazas, rechinar de 

dientes y pérdida de peso.  

Lesiones post mortem 

 Haga clic para observar imágenes 

     No se encuentran lesiones macroscópicas  en la EEB, a 

excepción de síntomas inespecíficos, tales como emaciación o 

degeneración. Las lesiones histopatológicas se limitan al SNC. 

En el ganado bovino, la enfermedad se caracteriza por la 

vacuolización neuronal y los cambios espongiformes no 

degenerativos. Estas lesiones son generalmente, pero no 

siempre, simétricas bilateralmente. Las placas amiloides no son 

características de la EEB clásica, pero se las asocia con los 

priones que causan la EEB atípica de tipo L. 

En ovejas y macacos infectados de manera experimental se 

observan cambios espongiformes similares. 

Transmisibilidad 
 No existe ninguna evidencia de que el agente causal de la EEB 

se transmita de manera horizontal entre el ganado bovino, pero 

las crías de los animales infectados presentan un aumento en el 

riesgo de contraer la enfermedad. Si la transmisión vertical es 

posible, se desconoce la vía. 

Pruebas de diagnóstico 
No existen pruebas para el diagnóstico de la EEB en 

animales vivos. Se suele diagnosticar la enfermedad mediante la 

detección de priones (PrPres) en el SNC. Se pueden detectar 

acumulaciones de priones en fragmentos cerebrales no fijados 

mediante la inmunotransferencia y en cerebros fijados mediante 

la inmunohistoquímica. Además, se dispone de diversas pruebas 

rápidas de diagnóstico en base a los ensayos con sustancias 

inmunoabsorbentes ligadas a enzimas (ELISA) y a la 

inmunotransferencia automatizada (de tipo Western). Las 

pruebas rápidas permiten el análisis de grandes números de 

muestras y se suelen utilizar en la vigilancia y en los análisis 

durante la faena. La confirmación de las muestras que dan 

resultados positivos en las pruebas rápidas se realiza a través de 

la inmunohistoquímica y la inmunotransferencia. Sin embargo, 

la OIE afirma que la confirmación de resultados positivos con 

una segunda prueba rápida es aceptable en ciertas 

circunstancias. Las combinaciones de pruebas preferidas, que ya 

no representan un riesgo de producir falsos positives mediante el 

uso de reactivos compartidos, se enumeran en el sitio web de la 

OIE. Solo se pueden utilizar dos pruebas rápidas para confirmar 

un caso de EEB; un resultado negativo en la prueba 

confirmatoria no es adecuado para descartar EEB, y se debe 

investigar con otras pruebas. También se puede confirmar el 

diagnóstico de la EEB si se detectan las fibrillas características 

de los priones denominadas fibrillas asociadas al scrapie (SAF, 

por sus siglas en inglés) con microscopia electrónica en los 

fragmentos cerebrales.  Se pueden utilizar algunas de estas 

pruebas en cerebros autolisados o congelados. Las técnicas para 

detectar priones son relativamente poco sensibles si se las 

compara con los ensayos para otros tipos de patógenos; por lo 

general, no se suele detectar a los priones en el cerebro hasta un 

plazo de 3 a 6 meses antes de la aparición de la enfermedad. 

Los priones atípicos pueden detectarse con las mismas 

pruebas, incluidas las pruebas rápidas, en animales infectados 

con EEB-H o EEB-L. No se ha realizado ninguna evaluación 

completa de las pruebas rápidas de estos priones. Los patrones 

de distribución de EEB-H y EEB-L en el cerebro difieren de 

cierta forma del de la EEB clásica, así como de una de la otra; 

sin embargo, los tres priones pueden detectarse en el óbex. Los 

priones atípicos pueden diferenciarse de los priones de EEB 

clásicos por sus propiedades bioquímicas, por ejemplo, mediante 

inmunotransferencia. La EEB-H posee fragmentos de masa 

molecular más elevados que la EEB clásica. También reacciona 

con un anticuerpo monoclonal a un epítopo N-terminal que no se 

encontró en la EEB clásica después de la segmentación de la 

proteinasa K. La EEB-L posee una masa molecular inferior que 

los priones de EEB clásica. Su patrón de glicosilación difiere de 

la EEB clásica, y posee un patrón de deposición inusual 

caracterizado por placas amiloidas. 

El examen histológico del cerebro también resulta de 

utilidad en el diagnóstico, pero algunos animales presentan 

pocos o ningún cambio en las fases iniciales de la infección. 

Asimismo, se puede detectar la EEB por estudios de transmisión 

en roedores; no obstante, el período de incubación demora 

varios meses, lo que hace que esta técnica sea poco práctica para 

el diagnóstico de rutina. La serología no resulta útil para el 

diagnóstico, debido a que no se forman anticuerpos contra el 

agente causal de la EEB. 

Tratamiento 
No existe ningún tratamiento para la EEB. Los animales 

sospechosos suelen ser sacrificados para su análisis. 

Prevención 
Se puede prevenir la EEB si no se alimenta a las especies 

susceptibles con tejidos de rumiantes que pueden contener 

priones.  Por lo general, es necesario evitar esta práctica por 

completo ya que la cocción o el procesamiento no inactivan 

totalmente a los priones. En la actualidad, muchas naciones 

prohíben el uso de proteínas provenientes de mamíferos o 

rumiantes, con ciertas excepciones como la leche o la sangre, en el 

alimento del ganado. Las prohibiciones específicas, y las fuentes 

http://www.cfsph.iastate.edu/DiseaseInfo/disease-images.php?name=bovine-spongiform-encephalopathy&lang=es


Encefalopatía espongiforme bovina 

Última modificación: abril del 2012 © 2012 CFSPH Página 8 de 13 

de proteínas prohibidas, varían de un país a otro. En algunos 

países, las prohibiciones también se aplican a otros alimentos 

animales o, incluso, al fertilizante. Las últimas medidas pueden 

ayudar a evitar la contaminación cruzada y la exposición 

accidental del ganado vacuno a los priones de EEB. Impedir que 

los priones reingresen a la cadena alimenticia de los rumiantes 

puede interrumpir la transmisión y controlar la epidemia de EEB; 

sin embargo, debido al prolongado período de incubación, no es 

posible disminuir la cantidad de casos de EEB por cierto tiempo. 

Por otra parte, algunos países pueden aplicar prohibiciones 

comerciales a la importación de ganado bovino en pie y ciertas 

proteínas de rumiantes provenientes de los países afectados. 

Los animales sospechosos de EEB suelen ser sacrificados 

para su análisis. Las carcasas no pueden ser utilizadas para la 

alimentación y deben ser destruidas. En el Reino Unido, las 

carcasas infectadas con EEB son procesadas a 133 °C (a una 

presión de 3 bars) durante al menos 20 minutos. La vigilancia 

puede ayudar a prevenir el uso de animales infectados como 

alimento. Algunas naciones realizan una vigilancia activa del 

ganado bovino en el momento de la faena (mediante pruebas 

rápidas) para detectar casos de EEB. Si bien, desde 2001, en los 

EE.UU. se ha realizado una vigilancia activa para detectar EEB, 

los límites de edad han aumentado desde que comenzaron los 

programas. A partir de 2011, la mayoría de los estados miembro 

de la U.E. deben analizar (con pruebas rápidas) al ganado 

bovino de más de 48 meses que mueren, son sacrificados en una 

faena de emergencia, son matados por otros motivos que no sean 

para consumo humano, o muestran ciertas anormalidades en la 

inspección antemortem. También se debe analizar el ganado 

bovino sano que tiene más de 72 meses de edad y que está 

destinado para consumo humano. Para el ganado bovino de 

algunas otras áreas, se aplican límites de edad más bajos. Japón 

tiene requisitos inusualmente estrictos. En una ocasión, el 

gobierno japonés exigió que todo el ganado bovino fuese 

analizado para detectar EEB. Desde 2005, solo el ganado bovino 

de más de 21 meses de edad debe ser analizado. No obstante, ha 

habido resistencia pública a flexibilizar los requisitos de análisis, 

y las autoridades locales han continuado analizando a todo el 

ganado bovino faenado independientemente de la edad. Es 

posible que algunos países también realicen vigilancia para 

detectar EEB en pequeños rumiantes. 

Algunos países con baja incidencia de la enfermedad, entre 

ellos EE.UU., solo muestrea un porcentaje del ganado durante la 

faena. En EE.UU. la vigilancia se concentra especialmente en el 

ganado bovino de alto riesgo, por ejemplo los animales que no 

se mueven y aquellos que padecen enfermedades neurológicas. 

Estos animales no se pueden utilizar para la alimentación 

humana, y se retiene la carcasa hasta que se completen todas las 

pruebas. Además, EE.UU. realiza una vigilancia pasiva para 

detectar la EEB. Al identificar un animal infectado, se pone al 

rodeo afectado en cuarentena y se investiga la fuente de la 

infección. Debido al aumento del riesgo de EEB en las crías de 

las vacas infectadas, se suele rastrear y sacrificar a estas crías. 

En muchos países se ha prohibido la utilización de tejidos 

con alto riesgo de transmisión de la EEB para la alimentación 

humana. En EE.UU. los tejidos prohibidos incluyen el cerebro, 

el cráneo, los ojos, los ganglios trigéminos, los ganglios de la 

raíz dorsal, la médula espinal y la mayoría de las vértebras del 

ganado bovino de 30 meses de vida o más. También están 

prohibidas las amígdalas y la parte distal del íleon de todo el 

ganado bovino. En la UE los tejidos prohibidos incluyen el 

cráneo (incluido el cerebro y los ojos, pero no la mandíbula) y la 

médula espinal del ganado bovino de más de 12 meses de vida, 

y la columna vertebral del ganado de más de 30 meses de vida. 

No se permiten las amígdalas, los intestinos y el mesenterio del 

ganado bovino en general. En muchos países, entre ellos 

EE.UU., se han prohibido las técnicas de faena y procesamiento 

que acarrean un alto riesgo de contaminación de los tejidos 

musculares con tejido del SNC. 

Morbilidad y mortalidad 
La EEB clásica se observa con mayor frecuencia en el 

ganado bovino de cuatro a cinco años de vida, especialmente en 

las vacas productoras de leche. Una vez que los síntomas 

aparecen, la enfermedad siempre resulta mortal. La prevalencia 

de la EEB varía considerablemente. En algunos países, se estima 

que la prevalencia es de más de 100 por cada millón de cabezas 

de ganado; en otros, podría haber menos de dos casos por 

millón. Estos últimos son definidos como países con riesgo 

mínimo de EEB por la Organización Mundial de Sanidad 

Animal (OIE, por sus siglas en francés). Desde ese entonces, las 

medidas de control han disminuido notablemente la prevalencia 

en la mayoría de las naciones gravemente afectadas. 

Se han registrado epidemias de EEB en diversos países 

europeos. El primer brote ocurrió en el Reino Unido, donde se 

han confirmado más de 180.000 casos desde la década de 1980. 

La epidemia del Reino Unido alcanzó su pico máximo en el año 

1992, con casi 1000 nuevos casos confirmados por semana. En 

aquel momento, la incidencia anual en los rodeos afectados fue 

de 2 a 3 % aproximadamente. Como resultado de las medidas de 

control (especialmente las prohibiciones de alimento), la 

incidencia disminuyó alrededor de 5 a 10 nuevos casos 

semanales en el año 2004. Esta cantidad continuó disminuyendo, 

y la incidencia anual disminuyó a 99 casos confirmados en 

2006, 35 en 2008 y de 7 a 11 casos por año entre 2009 y 2011. 

El pico de la curva epidémica se produjo más tarde en aquellos 

países donde se establecieron prohibiciones de alimento más 

recientemente. En EE.UU. solo se han registrado cuatro casos de 

EEB.  Uno de ellos se produjo en un animal importado de 

Canadá. Se han informado dos casos adicionales en ganado 

criollo; uno de estos casos fue causado por la forma H de la EEB 

atípica. El caso más reciente (abril 2012) fue infectado por un 

prión atípico, sin embargo, aún no se ha especificado la forma 

específica. 

Desde 2012, se han identificado aproximadamente 60 casos 

de EEB-L o EEB-H en todo el mundo como consecuencia de la 

vigilancia contra la EEB clásica. La incidencia de la EEB atípica 

parece ser mucho más baja que la de EEB clásica. Su 

prevalencia entre el ganado bovino en Francia y Alemania puede 

ser tan baja como 1 caso por cada 3 millones de ganado bovino 

adulto. Casi todos los priones de EEB-L y EEB-H se han 

detectado en ganado bovino de más de 8 años de vida, con la 

excepción de un prión de EEB-L de un ciervo de 23 meses de 

vida en Japón. 

Los casos de EEB en cabras no se informan con frecuencia. 

No se han observado infecciones en ovejas, excepto en los 

animales infectados de manera experimental. Las tareas de 

vigilancia llevadas a cabo en Europa indican que la prevalencia 

de la EEB en esta especie es muy baja o inexistente. Se estima 

que la proporción máxima de ovejas con casos de EET que 

podrían ser EEB oscila entre 0,7 % y 5 %. Las ovejas infectadas 

de manera experimental que son genéticamente resistentes al 

scrapie parecen tener cierta resistencia a la EEB, pero no son 

inmunes a la infección o a la enfermedad. 
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Recursos de internet 

Canadian Food Inspection Agency 

http://www.inspection.gc.ca/animals/terrestrial-

animals/diseases/reportable/bse/eng/1323991831668/132399191

2972 

Centers for Disease Control and Prevention 

http://www.cdc.gov/ncidod/dvrd/bse/index.htm 

European Commission. TSE/BSE 

http://ec.europa.eu/food/food/biosafety/tse_bse/index_en.htm 

The Merck Veterinary Manual 

http://www.merckvetmanual.com/mvm/index.jsp?cfile=htm/bi/

mvm_bkindex.htm 

The National Creutzfeldt-Jakob Disease Surveillance Unit, United 

Kingdom. 

http://www.cjd.ed.ac.uk/index.htm 

United Kingdom. Department for Environment Food and Rural 

Affairs. Bovine Spongiform Encephalopathy 

http://animalhealth.defra.gov.uk/managing-disease/notifiable-

disease/bse.html 

United States Department of Agriculture (USDA), Animal and Plant 

Health Inspection Service. Bovine Spongiform Encephalopathy  

http://www.aphis.usda.gov/newsroom/hot_issues/bse/ 

index.shtml 

USDA Foreign Agricultural Service. Bovine Spongiform 

Encephalopathy 

http://www.fas.usda.gov/DLP/BSE/bse.html  

United States Food and Drug Administration. Bovine Spongiform 

Encephalopathy 

http://www.fda.gov/animalveterinary/guidancecomplianceenforc

ement/complianceenforcement/bovinespongiformencephalopath

y/default.htm 

World Health Organization. Bovine Spongiform Encephalopathy 

http://www.who.int/mediacentre/factsheets/fs113/en/ 

World Organization for Animal Health (OIE) 

http://www.oie.int 

OIE Manual of Diagnostic Tests and Vaccines for 

Terrestrial Animals  

http://www.oie.int/international-standard-setting/terrestrial-

manual/access-online/ 

OIE Terrestrial Animal Health Code 

http://www.oie.int/international-standard-setting/terrestrial-

code/access-online/ 
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