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Importancia 
Las encefalopatías espongiformes transmisibles (EET) son enfermedades 

neurodegenerativas causadas por priones. Si bien estas infecciones por lo general 

permanecen asintomáticas por años, la enfermedad es siempre progresiva y mortal , 

una vez que se han  desarrollado los signos clínicos. Las TSE que afectan a los 

animales incluyen scrapie (Tembladera,Temblante du mouton, Rida), encefalopatía 

espongiforme bovina (EEB, “enfermedad de la vaca loca”), encefalopatía 

espongiforme felina (EEF), encefalopatía transmisible del visón (EEV, scrapie del 

visón) y enfermedad debilitante crónica (EDC). Si bien algunas enfermedades 

causadas por priones a menudo aparecen en una especie o en unas pocas especies 

relacionadas, otros priones pueden cruzar barreras  inter-especies. La EEB tiene un 

rango de huésped particularmente amplio. El ganado bovino es el huésped más 

importante para esta enfermedad, pero también se pueden infectar otros rumiantes, 

gatos, lémures y humanos; en los gatos la enfermedad es conocida como 

encefalopatía espongiforme felina, y en los humanos es llamada variante de la 

enfermedad de Creutzfeldt–Jakob (vECJ). Hay evidencia reciente que sugiere que 

las EET también pueden ser causadas por una variante del agente de la EEB. El 

descubrimiento de que la EEB puede atravesar barreras inter-especies y que es 

zoonótica, ha originado preocupación  sobre todas las EET. Las enfermedades 

causadas por priones en el ganado también pueden ocasionar sanciones comerciales. 

Por este motivo, muchos países están llevando a cabo programas de control o 

erradicación de estas enfermedades. Estados Unidos tiene programas de 

erradicación y de certificación de rodeos para scrapie (tembladera), un programa de 

certificación para la enfermedad debilitante crónica de cérvidos en cautiverio y un 

programa de vigilancia para EEB. 

Etiología 
Las EET son causadas por agentes de enfermedades 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 patogénicas  de PrPc se 

designan como PrPres. PrPSc, PRPBSE o PrPTSE son otros nombres para esta proteína. 

Se considera que los priones que causan diferentes enfermedades (por ej., BSE o 

scrapie) son diferentes cepas de PrPres. Se han encontrado variaciones de cepas 

adicionales y priones atípicos para algunos agentes, en particular scrapie yEEB. 

Entre los priones de scrapie atípicos se incluye el agente Nor98, una cepa que puede 

aparecer en ovejas genéticamente resistentes a la scrapie clásica. Entre los agentes 

de la EEB conocidos se incluyen el prión ‘clásico' y al menos 2 priones atípicos de 

la  EEB. Un prión atípico tiene fragmentos de masa molecular más altos que el 

clásico de la BSE y se denomina ‘Tipo-H’; el otro tiene una menor masa molecular 

y se llama ‘Tipo-L’ o encefalopatía espongiforme bovina amiloidótica (BASE, 

bovine amyloidotic spongiform encephalopathy). Los priones atípicos de la 

EEBpueden representar cepas adicionales o priones de aparición espontánea. 

También puede haber más de una variante del prión de la EDC. 

La  EEF es causada por el prión de la EEB; sin embargo, una EET  en un gato 

doméstico, registrada en 1988, fue causada por un prión diferente al de la BSE. Los 

autores sugieren que esta puede haber sido un nuevo tipo de EEF. No se han 

registrado otras infecciones con este prión en gatos. Aún no se conoce el origen del 

agente EEV, que causa una rara EET  en el visón. Si bien esta enfermedad puede 

ser causada por ciertas cepas del prión de la scrapie u otro agente, la evidencia 

actual sugiere que lo más probable es que sea causada por un prión de la EEB, 

posiblemente un Tipo-L. Una enfermedad anteriormente denominada “encefalopatía 

espongiforme de los rumiantes exóticos” ahora se sabe que es la EEB que también 

aparece en otros rumiantes además del ganado bovino. 
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Especies afectadas  

Scrapie 

 La scrapie afecta a las ovejas,  cabras y las ovejas 

‘moufflon’ (salvajes). La forma Nor 98 de scrapie se ha 

registrado tanto en ovejas como en cabras. Las ratas,  

ratones,  hámsteres,  monos y algunos otros animales 

salvajes y de laboratorio pueden ser infectados 

experimentalmente por inoculación intracerebral u otras 

vías parenterales.  

Encefalopatía espongiforme bovina 

La EEB aparece principalmente en el ganado 

bovino. Sin embargo, el rango de huésped de este prión 

zoonótico es inusualmente amplio comparado con la 

mayoría de los priones. Se ha registrado EEB   en 

rumiantes exóticos de  zoológicos, incluidos el nyala,  

kudú, órice gacela,  orix,  antílope eland y el bisonte. Se 

han documentado casos a  campo en 2 cabras, y se han 

registrado infecciones experimentales tanto en ovejas 

como en cabras. Dos lémures en un zoológico de Francia 

se infectaron aparentemente por alimentos 

contaminados. Además, el agente de la EEB  se ha 

transmitido experimentalmente a visones, ratones, 

monos tití y monos cynomolgus. Los cerdos pueden 

infectarse por vías intracraneal, intravenosa e 

intraperitoneal, pero ensayos  de alimentación a corto 

plazo no produjeron  la enfermedad. Los priones de la 

EEB  también causan EEF en gatos y la variante de la 

enfermedad de Creutzfeldt–Jakob en humanos. 

Encefalopatía espongiforme felina 

Se ha observado EEF  en gatos domésticos y gatos 

salvajes en cautiverio, incluidos guepardos, pumas, 

ocelotes, tigres, leones y gatos dorados asiáticos.  

Encefalopatía transmisible del visón 

La EEV se ha registrado únicamente en visones 

criados en granjas; sin embargo, las infecciones pueden 

establecerse experimentalmente en otras especies. Los 

mapaches se infectan con facilidad por inoculación oral 

o parenteral. Otras especies, entre las que se encuentran 

los zorrillos rayados, hurones,  marta cibelina 

americana,  fuinas, bovinos, ovinos y caprinos,   

hámsteres y los primates (macaco rhesus, macaco rabón, 

mono ardilla) pueden infectarse por inoculación 

intracerebral. Los bovinos, ovinos y caprinos,  

hámsteres,  mapaches,  zorrillos rayados y los monos 

ardilla se infectan con relativa facilidad por esta vía, 

pero el  período de incubación largo en  los hurones 

sugiere que existe una barrera  inter-especie. Los ratones 

no transgénicos, no son susceptibles a la TME. 

Enfermedad debilitante crónica  

La enfermedad debilitante crónica afecta a cérvidos, 

incluidos el ciervo mula,  ciervo de cola negra,  ciervo 

de cola blanca y el alce de las Montañas Rocosas. 

Recientemente, se han descrito infecciones tanto en 

alces silvestres como aquellos infectados 

experimentalmente. Otros cérvidos tales como el ciervo 

rojo y el reno/caribú también pueden ser susceptibles; 

las proteínas PrPc normales encontradas en estos 

animales son muy similares a las proteínas encontradas 

en especies afectadas. Actualmente no existe evidencia 

de que los priones de la EDC  infecten a otros animales 

domésticos además de los cérvidos en cautiverio. 

Muchas especies no cérvidas, incluidos el ganado 

bovino, ovino y caprino,  hurones,  visones,  mapaches y 

los monos ardilla, han sido infectados, pero solo por 

inoculación intracerebral directa. Los intentos por 

infectar al ganado bovino mediante la alimentación con 

priones han fallado. Los priones de la EDC  no se 

replican fácilmente en la mayoría de los roedores de 

laboratorio, si bien los hámsteres son susceptibles a la 

inoculación intracerebral en cierto  grado. 

Distribución geográfica 

Scrapie (tembladera) 

La scrapie se puede encontrar en todo el mundo. 

Esta enfermedad se ha registrado en Europa (incluyendo  

el Reino Unido), el Medio Oriente, Japón, Canadá, 

Estados Unidos, Kenia, Sudáfrica, Colombia y partes de 

Asia. En muchos países no se conoce el estatus  de 

scrapie ya que no tienen programas de vigilancia para 

esta enfermedad. Australia y Nueva Zelanda se han 

mantenido libres de scrapie. Si bien aparecieron brotes 

en estos dos países, la enfermedad fue erradicada 

sacrificando  a las ovejas importadas y a sus compañeras 

de rebaño inmediatamente después de haber ingresado   

al país. 

La forma Nor98 de scrapie se registró por primera 

vez en Noruega en 1998. Desde el 2002, se han 

detectado Nor98 y otros agentes atípicos de scrapie en 

algunos países europeos. La Nor98 se diagnosticó por 

primera vez en ovejas de EE.UU. en marzo de 2007. 

Encefalopatía espongiforme bovina 

Se han registrado casos de EEB en el ganado 

vacuno nativo  de la mayoría de los países europeos, 

Canadá, EE.UU., Israel y Japón. Esta enfermedad se 

observó en bovinos importado en Islas Malvinas y 

Omán. Algunos países, tales como  Islandia, Australia y 

Nueva Zelanda, parecen ser libres de EEB; sin embargo, 

la presencia o ausencia de esta enfermedad solo se puede 

determinar en países que tengan los programas 

adecuados de vigilancia.  
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Recientemente, se han registrado priones atípicos de 

EEB  en Europa, EE.UU. y Japón. 

Encefalopatía espongiforme felina 

Se ha encontrado EEF  en países donde ocurre  la 

EEB  y en animales importados de estos países. La 

mayoría de los casos se han observado en el Reino 

Unido. Además, se han encontrado unos pocos gatos 

domésticos infectados en Noruega, Suiza, Irlanda del 

Norte y Liechtenstein, y se han registrado casos de gatos  

de zoológicos infectados en Australia, Irlanda, Francia y 

Alemania. La mayoría de los casos en animales de 

zoológico aparecieron en gatos que habían vivido en el 

Reino Unido, pero un guepardo había nacido en Francia 

y se cree que otro se infectó en los Países Bajos.  

No se ha documentado EEF  en EE.UU. donde se 

han registrado solo 3 casos de EEB  en el ganado bovino  

desde el 2008. 

Encefalopatía transmisible del visón 

Se registraron varios brotes de EEV  en Estados 

Unidos entre 1947 y 1985, pero no se han documentado 

casos  desde entonces. Muchos de los incidentes 

ocurrieron en Wisconsin, pero durante varios años  se 

vieron afectadas granjas de Minnesota y Idaho. También 

se observó EEV  en visones criados en granjas en 

Canadá, Finlandia, Alemania y la antigua U.R.S.S. 

Enfermedad debilitante crónica  

La EDC  es endémica en EE.UU. y Canadá. Esta 

enfermedad se registró por primera vez solo en un área 

limitada que abarcaba el noreste de Colorado,  sudoeste 

de Nebraska y el sudeste de Wyoming; sin embargo, la 

vigilancia reciente sugiere que actualmente se ha 

extendido. La EDC  ha sido identificada en al menos 14 

estados de EE.UU. y 2 provincias de Canadá. A partir 

del 2008, esta enfermedad se ha encontrado en 

poblaciones de ciervos silvestres y alces propagándose 

desde el foco original, en Colorado y Wyoming hacia el 

este en Nueva York y Virginia Occidental, así como en 

focos definidos en Utah y Nueva México. Esta infección 

también se ha registrado en manadas  de cérvidos en 

cautiverio en algunos estados de EE.UU. y provincias de 

Canadá, Saskatchewan y Alberta. En algunas 

poblaciones silvestres, la EDC aparece en áreas 

localizadas  separadas por grandes distancias, y puede 

asociarse con la transmisión por parte de manadas  en 

cautiverio, animales importados o cotos de animales de 

caza. En otras, parece haberse propagado por el 

movimiento natural de los cérvidos silvestres. 

Se registró la enfermedad EDC en ciervos y alces 

importados en Corea en el 2001 y en las crías de alces 

importados en el 2004; no se registraron infecciones en 

cérvidos nativos. La limitada vigilancia en Europa no ha 

revelado evidencias de esta enfermedad hasta la fecha. 

Se desconoce si la EDC se ha exportado hacia otros paises. 

Transmisión 
Todas las EET se adquieren principalmente por 

ingestión. Los priones aparecen principalmente en el 

sistema nervioso central (SNC), pero también se pueden 

encontrar agentes en tejidos linfáticos u otros órganos. 

Los animales se infectan con el agente de EEB o EEF 

cuando ingieren tejidos contaminados de animales 

infectados. El scrapie y la EDC  pueden propagarse 

horizontalmente entre animales y/o contraerse del 

ambiente. Los animales portan los priones de por vida, y 

pueden transmitir el agente incluso siendo 

asintomáticos. La cocción o el procesamiento de un 

tejido infectado no aseguran su uso para el consumo.  

La EEB  se registró por primera vez en los años 80, 

cuando ocasionó una epidemia explosiva entre el ganado 

bovino en el Reino Unido. Los orígenes de esta 

enfermedad son desconocidos, pero este brote  ocurrió 

cuando los priones fueron amplificados, al reciclar  los 

tejidos de bovinos infectados, para hacer suplementos 

alimentarios. Los animales jóvenes pueden ser 

particularmente susceptibles a la infección; algunos 

estudios sugieren que la mayoría del ganado bovino se 

infecta con EEB  durante los 6 primeros meses de vida. 

Los riesgos de transmisión a partir de varios tejidos 

bovinos aún no están comprendidos del todo; sin 

embargo, las mayores concentraciones de priones 

aparecen en el cerebro,  médula espinal,  retina y el 

íleon. En el ganado bovino, los priones de BSE pueden 

acumularse en el cerebro a los 24 meses  pos- infección. 

También se han encontrado pequeñas cantidades del 

agente de la BSE en los ganglios raquídeos, trigémino,  

y torácicos, el sistema nervioso periférico,  glándulas 

suprarrenales,  amígdalas y la médula ósea, 

particularmente en las últimas etapas de la enfermedad. 

No se ha encontrado EEB  en los músculos; sin 

embargo, la carne podría contaminarse con tejidos del 

SNC durante la faena  o el procesamiento. La evidencia 

epidemiológica y los estudios de transmisión sugieren 

que la EEB  no se transmite por la leche, el semen o  

embriones. No hay evidencia, o hay poca, de que la EEB  

se transmita horizontalmente entre el ganado bovino, 

pero las crías de los animales infectados tienen un alto 

riesgo  de desarrollar esta enfermedad. El prión de la 

EEB  parece transmitirse a los gatos cuando ingieren 

tejidos bovinos contaminados. No se ha registrado la 

transmisión horizontal entre gatos. Se han detectado 

priones de EEF  en el SNC y la retina, y, en cierta 

medida, en el sistema nervioso periférico, algunos 

órganos linfáticos,  riñones y la glándula suprarrenal.  
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Aparecen brotes de EEV  cuando el visón ingiere 

priones de tejidos contaminados en  su alimento. No se 

ha descartado la transmisión horizontal por canibalismo 

u otros medios, pero parece ser rara. En al menos un 

brote, los gatitos que compartían una jaula con su madre 

no se infectaron. Se han registrado priones de EEF  en 

los ganglios linfáticos mesentéricos,  bazo,  timo,  

riñones,  hígado,  intestinos y las glándulas salivales en 

visones infectados experimentalmente que tenían 

priones en el SNC. No se sabe si la EEF  se transmite 

verticalmente, y los visones nacidos durante un brote no 

mostraron signos de enfermedad al año siguiente. 

El  scrapie, por el contrario, se propaga entre 

animales por contacto. La mayoría de las ovejas se 

infectan con priones de scrapie, vía materna. En las 

hembras infectadas, genéticamente susceptibles, se 

pueden encontrar priones de scrapie en el tracto 

reproductivo, tales como  la placenta, durante la preñez. 

Es posible la transmisión vertical por vía intrauterina, 

pero la evidencia actual sugiere que la mayoría de los 

animales se infectan al lamer o ingerir membranas y 

fluidos fetales inmediatamente después de la parición. 

En sistemas  de confinamiento, la enfermedad también 

se puede propagar a las crías de las ovejas no infectadas. 

Las hembras adultas no infectadas pueden infectarse por 

esta vía, si bien son más resistentes. La transmisión puede 

ocurrir por contacto directo entre ovejas. El agente de la 

scrapie se ha detectado en el sistema nervioso,  

glándulas salivales,  amígdalas,  ganglios linfáticos,  

membranas nictitantes,  bazo,  íleon distal,  colon 

proximal y los músculos. Los fomites contaminados, 

como los cuchillos podrían teóricamente propagar los 

priones de scrapie;  algunos animales se infectaron con 

una vacuna contaminada. La transmisión de scrapie no 

se ha estudiado de manera exhaustiva  en cabras; sin 

embargo, la mayoría de las cabras infectadas tienen 

antecedentes de contacto con ovejas, y probablemente se 

infecten por contacto con la placenta o secreciones nasales. 

La EDC  también se propaga horizontalmente,  en 

cérvidos se relaciona con la presencia de priones de la 

EDC  en los tejidos linfáticos tales como las amígdalas. 

El alce, que tiene relativamente poca cantidad de priones 

en estos tejidos, transmite la EDC  con menos eficiencia 

que el ciervo. En los ciervos se sabe que los priones de 

CWD aparecen en la saliva y la sangre; pueden 

transmitirse experimentalmente entre animales por la 

inoculación oral de saliva, así como por transfusión de 

sangre. Se desconoce si los priones de CWD pueden 

eliminarse  en leche, orina o heces. Los priones también 

se han detectado en los músculos esqueléticos del ciervo 

y en el músculo cardíaco del ciervo de cola blanca y el 

alce. La presencia de priones en la sangre sugiere que no 

se debe considerar libre de priones ningún tejido de 

cérvidos infectados. La transmisión vertical de la EDC  

puede ser posible, pero no se ha documentado, y no 

parece ser una vía principal de propagación. 

Algunos priones pueden persistir por varios años en 

el ambiente; la EDC  y posiblemente el scrapie pueden 

adquirirse  por este medio. Se han registrado casos de 

EDC  luego de la exposición a cadáveres  infectados en 

descomposición en pastizales, por el término de 2 años 

aproximadamente. También se registró infectividad en 

pastizales  2 años después de que se retiraran los ciervos 

con EDC. Es polémica, la importancia de la 

contaminación ambiental en relación al scrapie. Un 

informe reciente sugiere que el agente del scrapie 

persistió, en un granero de ovejas en Islandia por 16 

años. Este prión también se ha aislado de una muestra de 

tierra contaminada experimentalmente luego de 3 años. 

Las fuentes provenientes del ambiente, no son probables 

para la EEV; esta enfermedad no parece resurgir  

durante los años subsiguientes, en la misma granja. No 

se ha registrado contagio de EEB o EEF  por el ambiente. 

Transmisión zoonótica 

En los humanos, la variante de la enfermedad de 

Creutzfeldt–Jakob a menudo resulta de la ingestión de 

priones de BSE, pero también son posibles vías de 

transmisión iatrogénicas. Se ha registrado una probable 

transmisión entre humanos en varios pacientes que 

recibieron transfusiones de sangre de individuos 

infectados asintomáticamente. También son posibles 

otras vías iatrogénicas, incluida la transmisión por  

trasplantes o por equipos contaminados durante cirugías. 

La transmisión de persona a persona no sucede durante 

el contacto casual. 

Período de incubación 
Todas las encefalopatías espongiformes 

transmisibles tienen períodos de incubación de meses o 

años. El período de incubación es de 2 a 8 años para la 

EEB en el ganado bovino y de 2 a 5 años para la scrapie 

en las ovejas. Se estima que el período de incubación 

para la EEF  en guepardos es de 4,5 a 8 años. El período 

de incubación en los gatos domésticos no se ha 

determinado; sin embargo, todos los infectados con EEF 

han tenido al menos 2 años de edad, y la mayoría tenía 

entre 4 y 9 años. El período de incubación mínimo para 

la EDC  es aproximadamente de 16 meses, y en     

promedio es probablemente de 2 a 4 años. El período de 

incubación para la EEV  en visones criados en granjas es 

de 6 a 12 meses. 

Signos clínicos 
Las encefalopatías espongiformes transmisibles s 

con frecuencia presentan un comienzo insidiosos  y 

tienden a progresar lentamente. En la mayoría de estas 
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enfermedades, los signos clínicos principalmente 

comprometen al sistema nervioso central; sin embargo, 

en la EED, la degeneración también es un signo 

prominente. Una vez que el animal se vuelve 

sintomático, estas enfermedades son implacablemente 

progresivas y mortales. 

Scrapie 

Los signos de scrapie son variables en las ovejas, y 

pueden verse influenciados por la cepa del prión y el 

genotipo y/o la raza del animal. Los primeros signos son 

por lo general de comportamiento. Las ovejas afectadas 

tienden a separarse del rebaño y sobresalen o lideran 

cuando se traslada el rebaño. A medida que la 

enfermedad progresa, los animales se vuelven 

hiperexcitables y dan pasos largos o saltos inusuales y/o 

tienen una mirada fija, con la cabeza erguida. Otros 

signos clínicos pueden incluir  ataxia, falta de 

coordinación, ceguera, temblor o convulsiones cuando 

son manipulados. Es común un prurito intenso que 

puede llevar a refregarse, rascarse o morderse. El 

rascado del  dorso o la presión sobre la base de la cola 

puede causar un mordisqueo reflejo característico, 

debido al prurito. La pérdida de la condición corporal es 

común en las  etapas iniciales, y luego se puede observar 

pérdida de peso o emaciación, en las etapas terminales. 

El vellón  aparece seco y quebradizo. También pueden 

cambiar los hábitos de tomar agua  y orinar: los animales 

afectados beben pequeñas cantidades de agua con más 

frecuencia. La mayoría de los animales mueren  2 a 6 

semanas después del comienzo de los síntomas, pero las 

muertes pueden ocurrir  6 meses después.  

En ovejas con la variante Nor98, parece que los 

principales síntomas son, falta de coordinación y ataxia. 

El prurito parece ser mínimo o poco común, si bien se ha 

visto en algunos animales. También en algunos 

animales, se ha registrado pérdida de la condición 

corporal, ansiedad, temblores, respuestas de amenaza 

anormales y/o un estado mental apagado. Se han 

encontrado  algunos casos de scrapie atípica mediante la  

vigilancia de rutina durante la faena  de rebaños 

aparentemente sanos. 

Se han observado signos clínicos variables en cabras 

con scrapie. En un caso, los únicos signos han sido 

apatía, pérdida de peso y cese prematuro de la lactancia. 

Los signos también pueden asemejarse  a la scrapie en 

las ovejas, con cambios de conducta tales como 

irritabilidad y pérdida de la curiosidad, así como 

hiperestesia, falta de coordinación, anormalidades de 

postura, estado de alerta inusual, inquietud, temblores, 

rechinado de los dientes, salivación, daño de la visión o 

reflujo de contenido ruminal. Se ha registrado que 

algunas cabras, dan patean y bajan la cabeza como si las 

molestaran moscas inexistentes. En las últimas etapas, 

los animales pueden parecer mareados y tienen 

dificultad para incorporarse. El prurito es menos común 

en cabras que en ovejas; si aparece, es típicamente 

menos intenso y con frecuencia se localiza en la base del 

rabo o en la cruz.  Como en las ovejas, la enfermedad es 

progresiva, con postración y muerte de 1 a 6 meses, 

luego del comienzo de los primeros signos. 

Encefalopatía espongiforme bovina 

Los signos de la EEB  son a menudo insidiosos y 

pueden incluir una marcha  anormal (en particular, 

ataxia en los cuartos traseros), híper respuesta a 

estímulos, temblores y cambios en la conducta, agresión, 

nerviosismo o aprensión, cambios en el temperamento e 

incluso ataques de pánico. La combinación entre 

cambios de conducta, híper reacción a los estímulos y 

las anormalidades en la marcha  sugieren la presencia de  

EEB, pero algunos animales solo exhiben una categoría 

de signos neurológicos. En un estudio,   se observó una 

marcha  modificada  en la  que, las patas  se movían  en 

pares laterales, en un 25% del ganado bovino; lo cual  

pudo ser indicativo  de la enfermedad. Generalmente, no 

se observa prurito intenso, pero algunos animales 

pueden lamerse o rascarse con persistencia. Los signos 

no específicos incluyen pérdida de la condición corporal, 

pérdida de peso, rechinar  de dientes (posiblemente 

debido a un dolor visceral o una enfermedad neurológica) y 

disminución en la producción de leche. También se han 

registrado disminución de la rumia, bradicardia y ritmo 

cardíaco alterado. En general, los signos clínicos 

empeoran gradualmente, desde unas semanas a 6 meses, 

pero  pocos casos pueden ser agudos y progresar con 

rapidez. La enfermedad neurológica con comienzo 

agudo y rápido parece ser particularmente común en los 

rumiantes exóticos de los zoológicos. Las etapas terminales  

se caracterizan por postración, coma y muerte.  

Se conoce poco acerca de las características de la 

EEB  en  bovinos. Si bien se ha registrado enfermedad 

neurológica, muy pocos casos han sufrido la 

combinación clásica de disturbios de conducta, signos 

sensoriales y anormalidades en la marcha. Se han 

encontrado cepas atípicas en el ganado bovino 

asintomático durante la vigilancia de rutina.  

Varios signos neurológicos en ovejas infectadas 

experimentalmente,  han sido registrados. En un estudio, 

las ovejas de Cheviot desarrollaron principalmente 

ataxia con mínimo prurito, y murieron en pocos días o 

hasta en una semana. En razas francesas nativas, los 

signos clínicos fueron  ataxia y prurito intenso con 

pérdida del vellón. Estos animales se deterioraron 

lentamente y murieron en aproximadamente 3 meses. 

Los únicos casos de EEB en cabras infectadas 
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naturalmente fueron descubiertos durante una vigilancia 

de rutina durante la faena. 

Encefalopatía espongiforme felina 

En los gatos domésticos, con EEF, los primeros 

signos son usualmente cambios de conducta tales como 

una agresividad no característica o timidez y 

ocultamiento  inusual. También son características la 

ataxia y anormalidades en la marcha, estos defectos 

afectan en primer lugar a las patas traseras. Los gatos 

afectados por lo general muestran poco sentido de las 

distancias. Algunos gatos desarrollan un andar 

hipermétrico, rápido y gacho. Es común la hiperestesia, 

en particular cuando los gatos son estimulados con un 

sonido o al tocarlos. Algunos pueden tener una 

inclinación anormal de la cabeza, desarrollar temblores, 

mirar con expresión ausente o dar  vueltas en círculos. 

También se ha observado: salivación excesiva, 

disminución del acicalado, polifagia, polidipsia y 

pupilas dilatadas. En las  etapas terminales de la 

enfermedad, es común la somnolencia y pueden aparecer 

convulsiones. Se han registrado signos clínicos similares 

en gatos de zoológicos. La muerte ocurre después de 3 a 

8 semanas en los gatos domésticos, y  8 a 10 semanas en 

los guepardos. 

Encefalopatía transmisible del visón 

Los primeros signos clínicos de la EEV  pueden ser 

sutiles, incluyendo dificultad para comer y tragar, y 

cambios en el comportamiento normal del acicalado. 

Los visones afectados por lo general ensucian el nido o 

desparraman las heces en su jaula. Después, los animales 

se pueden volver híper excitables y morder 

compulsivamente. Los visones afectados llevan la cola 

arqueada  por encima de sus espaldas, como las ardillas. 

También se pueden observar falta de coordinación, 

marcha  en círculos, mandíbulas apretadas y 

automutilación (en especial de la cola). Cuando la 

muerte es inminente, el visón tiende a la somnolencia  y 

no responde; puede haber convulsiones pero no son 

comunes. Una vez que aparecen los signos clínicos, la 

EEV   es siempre  progresiva y mortal. La muerte por lo 

general tiene lugar entre  2 y 8 semanas. 

En un experimento, visones inoculados oralmente 

con el agente de la EEB  clásica desarrollaron una 

enfermedad neurológica mortal que se asemejaba  a la 

EEV; sin embargo, los animales se volvieron  

inusualmente dóciles, más que agresivos.  

Los mapaches que son inoculados 

experimentalmente con priones de la EEV  desarrollan 

signos neurológicos, como  letargo, respuestas 

anormales a los estímulos externos, conducta alterada y 

falta de coordinación.  

Enfermedad debilitante crónica  

Algunos ciervos con EDC  subclínica  o con los 

primeros síntomas pueden morir súbitamente luego de la 

manipulación; sin embargo, los cérvidos típicamente 

tienen pérdida de peso progresiva, lasitud y cambios de 

conducta que progresan durante varias semanas a meses, 

y muchos animales presentan una emaciación grave 

antes de morir. Se pueden observar ataxia, temblores de 

cabeza, rechinar  de los dientes, caminan de forma 

repetida  por el perímetro de encierro, híper 

excitabilidad cuando son manipulados u otros signos 

neurológicos; estos signos y los cambios de conducta 

son en general sutiles, en especial en el alce. En algunos 

animales, la dificultad para tragar puede ocasionar 

salivación excesiva. También se han registrado 

dilatación esofágica y reflujo, así como neumonía por 

aspiración. Los animales afectados pueden llevar la 

cabeza gacha y tener una mirada fija, en especial en las 

últimas etapas de la enfermedad, esto puede alternar con 

una alerta más normal. Otros signos tardíos  incluyen 

polidipsia, poliuria y síncope. No se ha registrado 

prurito en los cérvidos; sin embargo, el pelaje puede ser 

áspero y seco, con retención irregular  del pelaje de 

invierno, en verano. La mayoría de los animales 

afectados mueren en unos pocos meses, si bien algunos 

viven hasta un año o más. En ocasiones, la enfermedad 

puede durar solo unos pocos días, en especial en el alce. 

No se conoce si el alce americano se enferma.  

 

Lesiones Post mortem  Haga clic  para ver 
las imágenes 

No existen lesiones importantes patognomónicas 

para las EET, si bien se pueden observar lesiones 

inespecíficas. Es muy común el desgaste de la carcasa  

en cérvidos con CWD. Esta enfermedad también puede 

ocasionar un pelaje áspero y seco, con retención 

irregular del pelaje de invierno en verano, megaesófago 

y bronconeumonía por aspiración. Los contenidos del 

rumen son a menudo acuosos, y pueden ser espumosos o 

contener cantidades incrementadas de arena y grava. En 

algunos cérvidos, se pueden encontrar úlceras omasales 

o abomasales. La orina esta diluida en los animales que 

tienen acceso al agua, pero algunos cérvidos silvestres 

están deshidratados. Algunas carcasas  pueden estar en 

buenas condiciones, en particular en las primeras etapas 

de la enfermedad. También se observa pérdida de peso, 

pérdida de la condición corporal o emaciación en otras EET. 

Las lesiones histopatológicas típicas se 

circunscriben a la SNC. Las lesiones de EET  son, por lo 

general pero no siempre, bilaterales y  simétricas. Las 

vacuolas neuronales y los cambios espongiformes no 

inflamatorios de la materia gris, son patognomónicos. Se 

http://www.cfsph.iastate.edu/DiseaseInfo/disease-images.php?name=transmissible-spongiform-encephalopathies&lang=es
http://www.cfsph.iastate.edu/DiseaseInfo/disease-images.php?name=transmissible-spongiform-encephalopathies&lang=es
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puede observar astrocitosis en el SNC de animales con 

scrapie, EDC o EEV, pero no con EEB. Aparecen placas 

amiloideas en la scrapie, pero no se observan en la EEV  

ni en la EEF. Si bien estas placas no son típicas de la 

EEB clásica, pueden detectarse en animales con la 

forma-L atípica. En los cérvidos, la presencia de placas 

amiloideas varía con la especie: estas lesiones son 

bastante comunes en los ciervos, pero es necesaria la 

tinción inmunohistoquímica para demostrar la presencia, 

en el ciervo. 

Morbilidad y mortalidad 
Las EET  son enfermedades de animales adultos. La 

EEB  a menudo se observa en el ganado bovino de 4 a 

5años de edad, en especial las vacas lecheras. La 

mayoría de los casos de la EDC  en cérvidos en 

cautiverio, aparece entre las edades de 2 a 7 años. La 

scrapie es rara en las ovejas de menos de 1 año, y no se 

ha registrado la EDC  en cérvidos de menos de 16 meses 

de edad.  

El genotipo del animal influye en la aparición y 

gravedad de algunas EET. Esto es especialmente sabido 

en las ovejas, donde la susceptibilidad o resistencia a la 

forma clásica de scrapie se asocia con polimorfismos en 

el gen PrP en los codones 136, 154 y 171. Las ovejas 

con genotipo ARR/ARR en  estas regiones son alta o 

completamente resistentes a la scrapie clásica, mientras 

que las ovejas con genotipo VRQ/VRQ son las más 

susceptibles. Los genotipos restantes tienen una 

susceptibilidad intermedia. Las ovejas con genotipos 

resistentes desarrollan la enfermedad clínica después de 

largos períodos de incubación, o no la desarrollan. El 

genotipo también influye en la transmisión, en ovejas. 

Un feto genéticamente resistente suprime la aparición de 

priones en la placenta de una hembra infectada, 

susceptible a la scrapie. Las hembras con genotipos 

resistentes no producen placentas con scrapie positiva, 

independientemente del genotipo del feto. Una scrapie 

atípica también está influida por el genotipo; sin 

embargo, puede aparecer en ovejas resistentes a la 

scrapie clásica. El genotipo puede afectar la 

susceptibilidad de scrapie en las cabras, pero su 

influencia no se comprende del todo. La genética 

también puede influir en cierta medida en la 

susceptibilidad y/o duración del período de incubación 

de la EEC, pero, aparentemente, no hay ningún genotipo 

de cérvidos completamente resistente a esta enfermedad. 

La tasa de letalidad para todas las EET  es de 100%; la 

enfermedad siempre es mortal en un animal, una vez que 

aparecen los signos clínicos. El índice de casos mortales 

de rebaños por las EET contagiosos (scrapie y CWD) es 

variable. Típicamente, el índice anual de casos mortales 

de scrapie en un rebaño infectado es del 3 al 5%; sin 

embargo, hasta un 20% de los animales en rebaños 

gravemente afectados puede morir cada año. En hatos  

recientemente infectados de cérvidos criados en granjas, 

la prevalencia de la EDC  puede ser menor al 1%. Sin 

embargo, una vez que esta enfermedad se ha establecido, 

el 50% del hato  o más con frecuencia se infecta, y en 

algunos casos, la incidencia puede alcanzar el 100%. En 

general, sólo un cérvido de un hato  muestra signos de la 

EDC  en algún momento. El índice de casos mortales de 

hatos  para otras EET, que son transmitidas por priones 

en el alimento, varía con la exposición. En los países 

con epidemias graves de EEB, varias cabezas se ven 

afectadas en un rodeo. Durante el pico de la epidemia en 

el Reino Unido, la incidencia anual de la EEB  en rodeos  

afectados fue de aproximadamente un 2 ó 3%. En los 

países levemente afectados, esta enfermedad puede ser 

esporádica, con algunos casos aislados detectados en un 

rodeo. La EEV  es la más rara de las EET, y sólo se ha 

visto en el visón criado en granjas. En EE.UU., se registraron 

brotes de esta enfermedad (afectando una o varias 

granjas) en 1947, 1961, 1963 y 1985. Hasta un 60 ó 90% 

de los visones de una granja puede morir; en un brote, el 

índice de mortalidad en el visón adulto fue del 100%.  

La frecuencia con que una EET  aparece en la 

población varía con el país, la especie y la enfermedad. 

La prevalencia de scrapie es baja en las ovejas de 

EE.UU.: en el 2002-2003, en la vigilancia durante la 

faena  se calculó que la prevalencia general fue de 

0,20% en las ovejas maduras; la mayoría de los casos 

aparecieron en las ovejas de cara negra. La scrapie es 

rara en cabras, solo se registraron casos esporádicos en 

todo el mundo. La prevalencia de la EDC  en el ciervo 

silvestre y el alce es variable. En algunos estados, esta 

enfermedad no aparece u ocurre en menos del 0,1% de 

los ciervos silvestres; en otros, puede ser mucho más 

alto, con focos  de hasta un 30%. La EDC es menos 

común en el alce silvestre que en el ciervo, y la 

prevalencia en esta especie es a menudo menor al 1%. 

Se desconoce la incidencia en el alce americano; sin 

embargo, este tiende a ser solitario, lo que reduce el 

riesgo de transmisión, y la EDC  es muy poco frecuente. 

Más del 97% de los casos encontrados durante la 

vigilancia del alce y el ciervo silvestre fueron  asintomáticos. 

Se han registrado epidemias de  EEB,  en varios 

países europeos. El primer brote ocurrió en el Reino 

Unido, donde se han confirmado más de 180.000 casos 

desde los años 80. La epidemia en el Reino Unido llegó 

a su pico en 1992, con casi 1.000 casos nuevos 

confirmados cada semana. Como resultado de las 

medidas de control (en especial restricciones sobre los 

alimentos), la incidencia declinó aproximadamente a 

solo 5 a 10 nuevos casos por semana, en el 2004. El pico 

de la curva de la epidemia tuvo lugar más tarde en los 
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países donde las prohibiciones en  los alimentos se 

establecieron  recientemente. Mediante una vigilancia 

focalizada, se han diagnosticado 15 casos de EEB  en 

ganado bovino nativo, en Canadá. Se han registrado solo 

3 casos de EEB  en EE.UU. Ocurrió un caso en un 

animal importado de Canadá. Otros dos casos se 

observaron en el ganado bovino nativo, uno causado por 

la forma-H de la EEB atípica. Actualmente, se conoce 

poco acerca de la incidencia de la EEB atípica en el 

ganado bovino. La cantidad de casos de EEF  en gatos se 

equipara a los brotes de EEB  en el ganado bovino, y ha 

declinado a medida que se ha controlado  la EEB. A 

partir de octubre del 2008, se ha diagnosticado cerca de 

cien casos de EEF  en gatos domésticos en todo el 

mundo, la mayoría en el Reino Unido. Se han 

confirmado veintidós casos de EEF  en gatos de 

zoológicos; el caso más reciente fue en el 2007. 

Diagnóstico 

Clínico 

Se debe sospechar de la presencia de EET  en 

animales que  desarrollan enfermedades crónicas 

progresivas, neurológicas mortales. Si se observa una 

combinación de cambios de conducta, híper reacción a 

los estímulos y anormalidades en la marcha, hay altas 

probabilidades de que exista EEB  en el ganado bovino; 

sin embargo, esta  combinación clásica no aparece en 

todos los animales. Los cambios de conducta y la ataxia 

son los síntomas más comunes en los gatos con EEF. El 

prurito incrementa el diagnóstico de scrapie en ovejas y 

cabras, pero la ausencia de prurito, no la descarta. La 

EEB  también puede ser una posibilidad en cabras y 

ovejas con signos neurológicos. Se debe sospechar la 

presencia de la enfermedad debilitante crónica  en 

cérvidos mayores de 16 meses que han perdido peso o 

evidencian desgaste crónico, comportamiento inusual, 

signos neurológicos, salivación excesiva, 

poliuria/polidipsia, signos de neumonía por aspiración 

y/o retención inusual del pelaje de invierno. 

Diagnóstico diferencial 

Se deben descartar otras enfermedades causadas por 

infecciones bacterianas, virales o parasitarias, así como 

también enfermedades nutricionales, intoxicaciones, 

neoplasia y trauma. Los diferenciales específicos varían 

según la especie.  

Análisis de laboratorio  

Las EET  a menudo se diagnostican detectando 

priones en el SNC y/u otros tejidos. Se pueden encontrar 

acumulaciones de priones en tejidos no fijados  mediante 

inmunotransferencia (Western blotting), y en tejidos 

fijados, por inmunohistoquímica. Para la EEB, scrapie y  

EDC, se encuentran disponibles varias pruebas de 

diagnóstico rápidas basadas en ELISA o 

inmunotransferencia automatizada. Las pruebas rápidas 

permiten evaluar mayores cantidades de muestras y a 

menudo se utilizan en la vigilancia y pruebas de faena. 

Las muestras positivas en las pruebas rápidas se 

confirman con ensayos más específicos tales como 

inmunohistoquímica o inmunotransferencia. También se 

pueden diagnosticar EEB  o scrapie buscando fibrillas de 

priones llamadas fibrillas asociadas con scrapie (SAF) 

con el microscopio electrónico en extractos de cerebro; 

sin embargo, esta prueba tiene baja sensibilidad. 

Algunas pruebas de diagnóstico pueden no detectar EEB 

o priones de scrapie.  

El examen histológico del cerebro también es útil 

para el diagnóstico, pero algunos animales sufren pocos 

o ningún cambio espongiforme, en las primeras etapas. 

La inoculación en animales puede usarse para detectar 

priones en circunstancias especiales, pero esta técnica es 

prolongada y de trabajo intensivo, por lo tanto, es poco 

utilizada. La serología no es útil para el diagnóstico, ya 

que no se producen anticuerpos contra priones. 

Toma de muestras 

Antes de tomar o de enviar muestras de animales 

sospechosos de padecer una enfermedad exótica, es 

necesario ponerse en contacto con las autoridades 

correspondientes. Las muestras solamente deberán 

ser enviadas bajo condiciones de seguridad y a 

laboratorios autorizados para prevenir la 

propagación de la enfermedad. Se ha asociado una 

encefalopatía humana mortal con la EEB; las 

muestras deben tomarse y manipularse con todas las 

precauciones apropiadas. Actualmente no existen 

indicaciones de que las EET  sean zoonóticas; sin 

embargo, lo mismo se debe tener  precaución con 

todos los tejidos contaminados con priones.  

Las EET  por lo general se diagnostican después de 

la muerte del animal. Durante la necropsia, se debe 

seguir un enfoque neuropatológico estándar para 

descartar otras causas de la enfermedad. Las muestras 

cerebrales deben tomarse tan pronto se pueda, después 

de la muerte, y se deben recoger tejidos fijados  en 

formol y no  (frescos). En algunos animales, se puede 

enviar la cabeza completa. Cuando una enfermedad es 

endémica, a veces se realiza vigilancia utilizando 

muestras del  romboencéfalo, tomadas a través del 

foramen magnum.  

En algunas especies también se recogen los tejidos 

extraneurales. En las ovejas, las muestras del bazo y de 

una variedad de ganglios linfáticos se deben enviar al 

laboratorio sin conservantes. En el ciervo, los priones 

pueden encontrarse en las amígdalas y los ganglios 

linfáticos retrofaríngeos antes de que se acumulen en el 
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cerebro y antes de que aparezcan los signos clínicos. En 

el alce, se deben evaluar las muestras del cerebro (óbex) 

y del tejido linfático. Aproximadamente entre un 10 y un 

15% de los alces que tienen priones en el cerebro no los 

tienen en los tejidos linfáticos, esto ocurre en menos del 

1% de los ciervos. En visones infectados 

experimentalmente se han registrado priones en los 

ganglios linfáticos mesentéricos,  bazo,  timo,  riñones,  

hígado,  intestinos y  glándulas salivales, pero 

únicamente después de que se detectaron priones en el 

cerebro. Los tejidos frescos deben conservarse  en frío y 

enviarse al laboratorio de inmediato en hielo húmedo o 

bolsas de gel refrigerante. Las muestras fijadas no deben 

ser congeladas.  

Las pruebas en animales vivos están disponibles 

solo para scrapie y la enfermedad debilitante crónica. En 

el scrapie clásico, algunas veces se pueden encontrar 

priones en los tejidos linfáticos periféricos antes de que 

aparezcan en el cerebro, pero esto no es constante. La 

prueba del tercer párpado se utiliza para diagnosticar 

scrapie en algunos países, como  EE.UU. Esta prueba 

detecta priones en la membrana nictitante por 

inmunohistoquímica. En algunos países se utilizan 

pruebas similares usando biopsias de las amígdalas. La 

detección de priones en la placenta puede ayudar en la 

vigilancia de la enfermedad en algunos rebaños de 

ovejas. La enfermedad debilitante  crónica se puede 

diagnosticar en animales vivos, en particular en ciervos, 

con biopsias de las amígdalas. Las biopsias linfáticas 

son menos útiles en el alce ya que tiene sólo pequeñas 

cantidades de priones en estos tejidos. Las pruebas ante 

mórtem no detectan priones en todos los animales 

infectados. La necesidad de anestesia y de un 

procedimiento invasivo también limita la utilidad de 

estas pruebas. 

Las técnicas para detectar priones son relativamente 

insensibles en comparación con  ensayos para otros tipos 

de patógenos; por ejemplo, los priones de la EEB  por lo 

general no pueden ser detectados en el cerebro hasta 3 a 

6 meses, previo a  la aparición de la enfermedad. 

 

 

 

 

Medidas recomendadas ante la 
sospecha de una encefalopatía 
espongiforme transmisible  

Notificación a las autoridades 

Las encefalopatías espongiformes transmisibles 

deben notificarse ante la Organización Mundial de 

Sanidad Animal (OIE, por sus siglas en francés). Los 

requisitos para la notificación de la enfermedad a las 

naciones miembro de la OIE y las pautas de 

importación/exportación pueden consultarse en el 

Código Sanitario para los Animales Terrestres de la OIE 

[http://www.oie.int/esp/normes/mcode/es_sommaire.htm

]. Los veterinarios que detecten un caso de encefalopatía 

espongiforme transmisible, deben seguir las pautas 

nacionales y/o locales para la notificación y las pruebas de 

diagnóstico correspondientes. 

Control 
No hay vacuna ni tratamiento para ninguna 

encefalopatía espongiforme transmisible. Las EEB, EEF 

y EEV pueden prevenirse, suprimiendo la alimentación 

de las especies susceptibles, con tejidos que pueden 

contener priones. Se deben evitar esto alimentos por 

completo, ya que al cocinarlos o procesarlos no se 

inactivan estos agentes en su totalidad. La prohibición  

del uso de  tejidos de rumiantes (o de mamíferos), en la 

alimentación de los rumiantes ha reducido 

significativamente la cantidad de casos nuevos de EEB y 

controlado la epidemia en el ganado bovino. La 

vigilancia y el seguimiento de los animales infectados 

con EEB también reducen la incidencia de la enfermedad. 

Los países pueden colocar restricciones comerciales a la 

importación de animales vivos y ciertas proteínas de 

rumiantes, desde las naciones afectadas con BSE.  

Las enfermedades que se propagan horizontalmente, 

tal como el  scrapie y la EDC, requieren métodos 

adicionales de control. El riesgo de introducir estas 

enfermedades puede reducirse, manteniendo rebaños 

cerrados o minimizando la adquisición de ganado   del 

exterior. Si se deben agregar animales de remplazo, 

estos deberían provenir de rebaños, que no están 

infectados. Los animales de rebaños certificados con 

scrapie o EDC  son examinados periódicamente. Si se 

encuentra la enfermedad, el rebaño se pone en 

cuarentena, y se desarrolla un plan de control al mismo. 

En algunos casos, se debe despoblar el rebaño. A 

menudo se utiliza el genotipado para reducir la 

incidencia de la forma clásica de scrapie. Las ovejas 

genéticamente susceptibles son separadas de los rebaños 

infectados, y se seleccionan las de raza genéticamente 

resistente. En particular, el uso de carneros resistentes 

puede disminuir o eliminar la excreción de priones en 

hembras infectadas, genéticamente susceptibles durante 

la parición. Además, las membranas fetales y la placenta 

deben retirarse inmediatamente después de que la oveja 

haya parido, y se debe cambiar la cama entre una 

parición y otra. 

Controlar la EDC  en cérvidos silvestres es muy 

difícil. Algunos estados han sacrificado a sus rebaños a 

fin de reducir la densidad de población y disminuir la 

http://www.oie.int/esp/normes/mcode/es_sommaire.htm
http://www.oie.int/esp/normes/mcode/es_sommaire.htm
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propagación de la enfermedad. Los programas de 

eliminación, podrían erradicar la EDC de un área 

limitada si fue introducida recientemente. Debe evitarse 

el contacto de los cérvidos en cautiverio infectados con 

los cérvidos silvestres. Muchos estados y provincias 

tienen restricciones sobre el transporte de tejidos de 

cérvidos cazados  por cazadores en áreas endémicas de 

la EDC.  

Es difícil descontaminar los tejidos, superficies y 

ambientes contaminados con priones. Estos agentes son 

altamente resistentes a la mayoría de los desinfectantes 

(incluido el formol),  calor,  radiación ultravioleta y la 

radiación ionizante, en especial cuando están protegidos 

en material orgánico o preservados con fijadores de 

aldehído, o cuando el título del prión es alto. Los priones 

se pueden ligar firmemente a algunas superficies, 

incluido el acero inoxidable y el plástico, sin perder la 

infectividad. Los priones ligados al metal parecen ser 

muy resistentes a la descontaminación, se han publicado 

pocas técnicas de descontaminación efectivas 

Tradicionalmente, se ha recomendado una solución de 

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

de sodio con un 2% de cloro  para los equipos y las 

superficies. Las superficies deben tratarse por más de 1 

hora a 20 ºC. Se recomienda desinfectar los equipos 

durante la noche. La limpieza previa a la desinfección 

remueve material orgánico que podría proteger a los  

priones. Recientemente, se ha demostrado que existen 

tratamientos más suaves que también inactivan a los 

priones de scrapie. Entre ellos se incluyen desinfectantes 

fenólicos, un limpiador alcalino (KOK con detergentes) 

y un limpiador enzimático combinado con peróxido de 

hidrógeno vaporizado. El limpiador alcalino y el 

desinfectante fenólico también probaron ser efectivos 

contra los priones de la EEB. Estos desinfectantes 

pueden ser útiles para elementos que no toleran 

procedimientos de descontaminación más fuertes. La 

inactivación física de priones puede realizarse por 

esterilización en autoclave para materiales porosos a 

134-138 ºC por 18 minutos a 2kg/cm2. La esterilización 

en autoclave de los elementos con agua es más efectiva 

que la en autoclave sin inmersión. El calor seco es 

menos efectivo, los priones de scrapie adaptados a los 

hámsteres pueden sobrevivir al  calor seco a 

temperaturas de hasta 360 ºC  por una hora. Una 

combinación de descontaminación química y física 

puede ser más efectiva que cualquiera de estos 

procedimientos por separado; se debe realizar primero la 

desinfección química y luego, enjuagar los elementos y 

aplicar la esterilización en autoclave. La evidencia 

anecdótica sugiere que es muy difícil descontaminar las 

instalaciones contaminadas. Ni siquiera se puede 

garantizar que la combinación más fuerte de 

desinfección química y física destruya todos los priones.  

Debido a que los priones pueden sobrevivir en el 

ambiente durante años y es difícil la desinfección, se 

deben tomar precauciones para evitar la contaminación 

de las superficies y el equipo durante las necropsias. A 

fin de proteger las mesas y otras superficies, se pueden 

utilizar hojas de papel plastificado. También se pueden 

usar instrumentos descartables y ropa de trabajo. 

Prevención des priones zoonóticos en  
los alimentos 

Se deben tomar precauciones para evitar que los 

priones zoonóticos o potencialmente zoonóticos 

ingresen a los alimentos para humanos. Los tejidos que 

pueden presentar un alto riesgo de transmitir EEB   han 

sido prohibidos de la alimentación humana, en varios 

países. También están prohibidas las técnicas de faena  y 

procesamiento que impliquen un alto riesgo de 

contaminación de los tejidos musculares del SNC. La 

vigilancia puede ayudar a evitar que se utilicen animales 

infectados para alimento. Algunas naciones llevan a 

cabo una vigilancia activa del ganado bovino en la faena  

(mediante pruebas rápidas) para detectar casos de EEB, 

las reses positivas se destruyen. Otros países con una 

baja incidencia de la enfermedad, incluido EE.UU., 

evalúan solo un porcentaje de ganado bovino, durante la 

faena. En EE.UU., la vigilancia apunta especialmente a 

ganado bovino de alto riesgo, tal como los animales que 

no ambulatorios (deprimidos) y aquellos con una 

enfermedad neurológica.  

Se deben tomar precauciones con la EDC, si bien no 

se han registrado infecciones en humanos. El prion de la 

EDC  aparece en la carne y en la sangre, por lo que 

nunca se deben ingerir las reses infectadas. Los 

cazadores deberían  hacer evaluar la res por si existe la 

presencia de la EDC; existe información sobre este 

programa en la mayoría de las agencias de vida silvestre 

estatales. Se deben usar guantes al vaciar la res de un 

cérvido. Deshuesar la carne y minimizar la manipulación 

del cerebro,  médula espinal y los tejidos linfáticos 

asociados con el tracto gastrointestinal (por ej., las tonsilas) 

de los cérvidos puede reducir el riesgo de exposición, 

pero no necesariamente eliminará todos los priones.  

Salud pública 
La EEB  es la única enfermedad de priones 

conocida como zoonótica; las personas que han 

consumido priones de la EEB pueden desarrollar la 

variante de la enfermedad de Creutzfeldt–Jakob. No se 

conoce la prevalencia de esta enfermedad. La mayoría 

de los casos se han observado en personas que vivían en 

el Reino Unido durante el pico de la epidemia de la 

EEB. A partir de octubre del 2008, en el Reino Unido se 
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han registrado 167 casos de la vECJ confirmada o 

probable, incluyendo  164 muertes por esta enfermedad. 

La incidencia llegó a su pico en el año 2000, cuando se 

diagnosticaron 28 casos, y gradualmente disminuyó a 5 

casos por año en el 2005 y 2006. A partir de junio del 

2008, se registraron 23 casos más en Francia, 4 en 

Irlanda, 3 en EE.UU. y España y 2 en los Países Bajos y 

Portugal. En Canadá, Italia, Japón y Arabia Saudita, se 

registró  1 caso en por país. A la fecha, todos los casos 

de vECJ en EE.UU. parecen haberse adquirido en otros 

países. No se conoce la cantidad de personas que están 

infectadas  asintomáticamente. 

Los síntomas de la vECJ son muy  similares a la 

forma esporádica (genética) de la enfermedad de 

Creutzfeldt–Jakob, pero por lo general aparece en 

pacientes más jóvenes. La edad media en la aparición   

es de 26 años para la vECJ (rango entre 12 y 74años), y 

65 años (rango entre 15 y 94 años) para la ECJ 

esporádica. En la vECJ, los primeros signos son 

usualmente síntomas psiquiátricos, como ansiedad, 

depresión, insomnio y retraimiento social. En la mayoría 

de los pacientes, aparecen, unos meses después, signos 

neurológicos francos, tales como dificultad en la 

marcha, ataxia, falta de coordinación, pérdida de la 

memoria, arrastre de las palabras y temblor; sin 

embargo, los signos neurológicos coinciden con los 

síntomas psiquiátricos, o los preceden, en una minoría 

de pacientes. La función cognitiva se deteriora 

gradualmente. Más adelante, con el curso de la 

enfermedad, se desarrollan típicamente corea, distonía, 

mioclonía, trastornos de la visión y demencia. La 

mayoría de los pacientes mueren en 6 meses a 2 años. 

Solo se encuentra disponible el tratamiento de sostén. 

La prevención se basa en evitar, el contacto con 

tejidos de alto riesgo del ganado bovino, en particular el 

SNC y el íleon. No se conoce si los tejidos con bajos 

niveles de priones también son infecciosos, pero no se 

debería consumir ningún tejido de animales con EEB. La 

transmisión entre personas puede reducirse con el uso de 

instrumentos quirúrgicos descartables en las cirugías de 

alto riesgo y otros procedimientos. La transmisión 

sanguínea no se puede prevenir completamente con las 

técnicas actuales; no obstante, muchos países no 

permiten que donen sangre las personas que han estado 

en el Reino Unido y/u otros países europeos. En algunos 

países, también se han tomado otras medidas, como la 

leucodepleción universal de la sangre. En estudios con 

animales, se determinó que las células sanguíneas 

portaban un riesgo mayor de transmisión que el plasma.  

Si bien no se han registrado casos relacionados con 

laboratorios o mataderos, los veterinarios y los 

trabajadores de laboratorios siempre deben tomar 

precauciones cuando se realizan necropsias o se 

manipulan  tejidos sospechosos de EEB; el nivel 

recomendado de protección es el laboratorio de 

bioseguridad 3(BSL-3). Las precauciones estándares 

incluyen usar indumentaria de protección y evitar 

heridas penetrantes,  contaminación de la piel lastimada 

y la ingestión. Siempre que sea posible, se debería usar 

una campana de flujo laminar de presión negativa para 

manipular los tejidos. Debido a que los priones pueden 

sobrevivir en el ambiente durante años y es difícil la 

desinfección, se deben tomar precauciones para evitar la 

contaminación de las superficies y el equipo. No existe 

ninguna vacuna disponible. 

No existe evidencia de que se pueda transmitir a 

humanos un prión diferente al de la EEB; sin embargo, 

debido a que la EEF  es causada por priones de la EEB, 

y la EEV puede relacionarse con una variante de la EEB, 

se debe tener cautela al realizar necropsias o trabajar con 

tejidos (en particular del SNC) de animales infectados 

con estas enfermedades. Las encefalopatías 

espongiformes se registraron en forma simultánea en un 

gato y su dueño en 1998; sin embargo, se descubrió que 

el hombre tenía la forma esporádica de la enfermedad de 

Creutzfeldt–Jakob, más que la vECJ, y la enfermedad 

del gato difería clínicamente de la EEF. Los priones 

aislados tanto del hombre como del gato parecían 

similares, pero diferían del prión de la EEB. Se 

desconoce si estos priones podrían haberse transmitido 

entre el hombre y el gato, si ambos contrajeron la 

enfermedad de una fuente  común o si el incidente fue 

casual. No se registraron otras infecciones con este prión 

en gatos. 

No se sabe si las personas son susceptibles a la 

EDC. Hasta el  2008, la vigilancia, la investigación de 

casos sospechosos de enfermedad neurológica en 

humanos y los estudios epidemiológicos no hallaron 

evidencia de que esta enfermedad sea zoonótica. Los 

estudios de compatibilidad molecular sugieren que 

existe una barrera significativa  interespecies, y el prión 

de la EDC  no está bien adaptado para infectar a 

humanos. Sin embargo, no se puede descartar la 

posibilidad de que la EDC  pueda ser zoonótica por el 

momento. La carne, los tejidos linfáticos y el SNC 

podrían contener este agente. Debido a que los priones 

también pueden aparecer en la sangre y la saliva del 

ciervo, no se debe considerar seguro para ingerir ningún 

tejido de cérvidos infectados con la EDC. 

Es muy poco probable que el  scrapie sea zoonótico: 

esta enfermedad se conoce desde principios del siglo 

XVIII, y nunca se han registrado casos en humanos. 
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