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1 La variante de la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob (VECJ) es un trastorno humano
neurodegenerativo, mortal y poco frecuente. Al igua que la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob
(VECJ), la VECJ se clasifica como una encefal opatia espongiforme transmisible (EET) debido a la
caracteristica degeneracién esponjosa del cerebro y a su capacidad de transmision.  Se trata de una
nueva enfermedad declarada por primera vez en marzo de 1996.

2. Antes de detectarse la VECJ, se creia que la ECJ se manifestaba solo en tres formas. casos
esporédicos, cuya causa es desconocida; casos familiares, asociados con una mutacion genética;
y casos iatrogénicos, provocados por latransmision accidental del agente causante a través de material
guirdrgico contaminado 0 como consecuencia de transplantes de cérnea 0 de duramadre o de
hormonas del crecimiento extraidas de tejido pituitario humano. Entre el 85y el 90 por ciento de los
casos de ECJ son esporédicos, entreel 5y el 10 por ciento son familiares y menos del 5 por ciento
iatrogénicos.

3. Por comparacion con las formas tradicionales de la ECJ, la VECJ ha afectado a pacientes
jovenes (media de edad 29 afios, frente a 65 afios), presenta una duracién bastante mas larga
(un promedio de 14 meses en lugar de 4,5 meses) y esta estrechamente asociada a la exposicion,
probablemente a través de la ingestién de aimentos, a una EET dd ganado bovino, la llamada
encel opatia espongiforme bovina (EEB).

Casostotales

4, Desde octubre de 1996 hasta principios de noviembre de 2000, se han registrado 85 casos
de vECJ en e Reino Unido, 3 en Franciay un solo caso en la Republica de Irlanda. En la actualidad
no se dispone de suficiente informacion para prever con fundamento el nimero de casos futuros
de vECJ.

Epidemiologia

5. La primera persona que present6 sintomas de lo que resulto ser la VECJ enfermd en enero
de 1994. La mayoria de las personas que han contraido la enfermedad ha vivido en € Reino Unido.
Algunos pacientes habian residido bastante tiempo en Gales, Escocia o Irlanda del Norte, sin que se
observara predominio de pacientes de una determinada parte del Reino Unido.

6. Ya a comienzos de noviembre de 2000, la Unidad de vigilancia de la ECJ para e Reino
Unido comunicd 75 casos de VECJ, de dlos 68 confirmados y 7 probables. Ademés, hay otros
10 casos de muerte que es muy probable sea debida a la VECJ, pero todavia no se ha realizado la
autopsia para confirmar el diagndéstico definitivamente. Por otro lado, se ha diagnosticado la vVECJ a
tres personas en Franciay aunaen Irlanda.

1 Nota N° 180, revisada en noviembre de 2000.
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7. Algunos de estos pacientes han donado sangre. Sin embargo, hasta la fecha no se tiene
noticia de que la vECJ se haya transmitido a un receptor de esta sangre; se sigue estudiando la posible
transmision a través de las transfusiones de sangre. El Reino Unido ya no suministra plasma
procedente de sus habitantes, y, como medida precautoria adicional, se ha establecido la reduccién de
leucocitos (eliminacion de glébulos blancos) de las transfusiones de sangre. En algunos paises se han
prohibido las donaciones de sangre de las personas que han residido en e Reino Unido més de seis
meses.

Caracteristicas clinicas

8. En los comienzos de la enfermedad, los pacientes generalmente experimentan sintomas
psiquicos que en la mayoria de los casos se manifiestan en forma de depresién o, con menor
frecuencia, de psicosis de tipo esguizofrénico. En los primeros momentos de la enfermedad la mitad
de los afectados ha experimentado sintomas sensoridles poco habituales, tales como de "piel
peggjosa’. Hay sefidles neurolégicas, como la inestabilidad, la dificultad de caminar y los
movimientos involuntarios, que aparecen a medida que avanza la enfermedad y, poco antes de morir,
los pacientes se quedan totalmente inméviles y mudos.

Diagnostico

9. Son caracteristicos de la VECJ su aspecto clinico, la naturaleza progresiva de la enfermedad y
laimposibilidad de encontrar otro diagnostico.

10. No se dispone de ensayos de diagnéstico por entero fiables para utilizarlos antes de que
aparezcan los sintomas clinicos. Sin embargo, la exploracidn por resonancia magnéticay el andlisis
del fluido cerebroespinal pueden resultar Utiles pruebas de diagndstico.

11. La forma de las ondas cerebrales observada durante € eectroencefaograma suele ser
anormal en lamayoria de |l os pacientes afectados de VECJ, pero no aparecen las formas caracteristicas
delavECJ esporadica.

12. En la actualidad e diagndstico de la VECJ sOlo puede confirmarse mediante un examen
patologico del cerebro. Por lo general se aprecian multiples agregados microscédpicos anormales,
rodeados de agujeros, con aspecto de margarita, designados como "placas floridas'.

Causa posible

13. La VECJ esta estrechamente asociada con la exposicion a agente patégeno de la EEB.
LaEEB es una encefalopatia espongiforme transmisible (EET) que afecta a ganado bovino y que se
detect6 por primera vez en d Reino Unido en 1986. Desde entonces, se han registrado
unos 180.000 casos en ese pais.

14. La via de exposicién mas probable fue a través de la ingestion de alimentos, aunque la fuente
de infeccion se encuentra principalmente en e cerebro y en la médula espina de animales
clinicamente enfermos de mas de dos afios de edad.

15. Desde 1989 cuando se descubrio €l primer caso de EEB fuera del Reino Unido, se han
detectado relativamente pocos casos de la enfermedad (en total unos 1.500) también en reses
originarias de Bélgica, Dinamarca, Francia, la Republica de Irlanda, Liechtenstein, Luxemburgo, los
Paises Bgjos, Portugal y Suiza. Sin embargo, solo se han registrado un par de docenas en cuatro
paises -Francia, la Republica de Irlanda, Portugal, y Suiza. También han sefialado algunos casos
aidados @ Canada, las Islas Malvinas, Alemania, Italia y Oman, pero Unicamente en animales
importados del Reino Unido. La Oficina Internaciona de Epizootias (OIE) facilitainformacidn sobre
estos casos en su paginaWeb: www.OIE.int.
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16. Sometida todavia a investigacion la naturaleza del agente patégeno de las EET sigue siendo
objeto de controversias. Segun la teoria del prion, e agente se compone en gran medida, si no en su
totalidad, de una proteina autorreplicante, llamada prién. Otra teoria sostienen gque su estructura es de
tipo virus y que posee acidos nucleicos transmisores de informacion genética.  Aungue durante €l
ultimo decenio se han recabado pruebas patentes que sostienen la teoria del prion, la capacidad del
agente patégeno de las EET paraformar cepas multiples se explica més facilmente con una estructura
detipo virus.

Prueba de conexion entrelavECJ y la EEB

17. La hipotesis de conexion entre la VECJ y la EEB se planted por primera vez debido a la
coincidencia en tiempo y lugar de estas dos EET. Hay pruebas mas recientes, que apoyan esta
vinculacién, como el descubrimiento de caracteristicas patol dgicas similares ala VECJ en cerebros de
macacos inoculados con EEB. Ademés, esta relacion esté4 respaldada por la demostracion de que
lavECJ se asocia con un marcador molecular que la distingue de las otras formas de ECJ y que se
parece a observado en la EEB transmitida a otras diversas especies. Los estudios del
comportamiento del agente del prion en ratones infectados artificialmente con tejidos de humanos que
padecen lavECJy de vacas afectadas por la EEB mostraron modelos casi idénticos.

18. La prueba mas reciente y reveladora procede de estudios que demuestran que las formas de
transmision de la EEB y de la VECJ en ratones de laboratorio son practicamente idénticas, solido
indicio de que proceden del mismo agente patégeno.

19. Lavigilanciaintensiva en 17 paises europeos ha confirmado la elevada incidencia de la vECJ
en el Reino Unido, e pais con la mayor exposicion potencial a la EEB. Francia (con tres casos
detectados) import6 cantidades considerables de productos derivados de ganado bovino procedentes
del Reino Unido. El Unico paciente afectado en la Republica de Irlanda habia vivido en el Reino
Unido. Audtralia, e Canada y los Estados Unidos de América (todos ellos con una exposicién
potencia muy baja) no tienen conocimiento confirmado de esta enfermedad.

20. En conclusion, la causa més probable de la VECJ es la exposicion a agente patdégeno de
laEEB, y lo mas seguro es que se deba alaingestion de alimentos contaminados de tejido del sistema
nervioso central de ganado bovino afectado.

Otras EET humanas

21. Entre otras EET humanas se encuentran el kuru en Papua Nueva Guinea, €l cual se cree que
se transmite en rituales funerarios en los que se utilizan cerebros de cadaveres, € sindrome
Gerstmann-Straussl er-Schenker (GSS) (que se manifiesta en personas con evidente predisposicién
genética) y losinsomnios mortales, familiares y esporédicos. LaECJ es € tipo mas corriente de todas
las EET humanas y la enfermedad que con més frecuencia se confunde con lavECJ.

M edidas adoptadas para proteger la salud publica

22 Debido a sospechas bien fundadas de |a existencia de una conexion entre lavECJ y |la EEB, el
Gobierno britanico dictamind en junio de 1988 que la EEB era una enfermedad de obligada
notificacion. Poco después, se introdujo una prohibicion reglamentaria en la alimentacion para
rumiantes a base de proteinas derivadas de rumiantes (ganado bovino, ovino y caprino). En 1989
también se prohibi6 en el Reino Unido el uso en la cadena aimentaria de los despojos de animales de
la especie bovina que presentan un riesgo potencia para los seres humanos. La lista se reviso y
ampli6 en varias ocasiones, cada vez que se disponia de nuevainformacion. En otros paises, inclusive
en Europa, las medidas adoptadas, |a fecha de aplicacion y el periodo de g ecucion varian de un pais a
otro.
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Actividades de la Organizacion Mundial dela Salud (OMS)

23. Desde 1991 la OMS ha convocado nueve consultas cientificas sobre cuestiones relacionadas
con las EET de las personas y de los animales. En estas reuniones se han hecho recomendaciones
diversas encaminadas a la proteccion de lasalud de las personas y de los animales.

24, Dado que la exposicion a agente patégeno de la EEB puede propagarse a poblaciones de
fuera de Europa Occidental, se recomendd que para determinar € numero y la distribucién de
cualquier caso futuro, seria precisa unavigilanciamundia dela ECJy de sus variantes. Con € fin de
proteger lasalud de las personas, la OM S también ha recomendado o siguiente:

- no deberd entrar en ninguna cadena alimentaria (humana o animal) ninguna parte o
producto de cualquier animal que haya mostrado sintomas de una EET;

- los paises no permitiran que entren en ninguna cadena alimentaria (humana o animal)
los tejidos que puedan contener el agente patdgeno de la EEB;

- todos los paises deberan prohibir la utilizacién de tejidos de rumiantes en los piensos
para rumiantes.

25. No se excluye € riesgo de que las vacunas humanas y veterinarias preparadas con materiales
de bovino puedan transmitir agentes patdgenos animales de las EET. La industria farmacéutica
deberia tratar por todos los medios de evitar € uso de materiales de bovino y de otras especies
animales en las que aparecen las EET de forma natural. En caso estrictamente necesario, estos
materiales deberian obtenerse de paises que aplican un sistema de vigilancia de la EEB y que sélo
registran casos esporadicos de la enfermedad o0 estan exentos de ella. Estas precauciones también son
aplicables alafabricacion de cosméticos.

26. En e periodo comprendido entre 1997 y 2000 la OMS organizé una serie de cursos de
formacién en todo @ mundo, especialmente en paises en desarrollo, con e propdsito de ayudar a
determinados paises a establecer programas de vigilancia naciona en relacion con la ECJ y sus
variantes. El primer taller, destinado alos paises de Africa Occidental, tuvo lugar en Dakar, Senegal,
en junio de 1997. Se organizaron talleres similares en Bangkok para los paises de Asia Sudoriental
(octubre de 1997), en @ Cairo para los paises de Africa Septentrional (febrero de 1998) y en China
para los paises del Pacifico Occidental (julio de 1999) y para los paises de Europa Central y Oriental
(mayo de 2000). Se ha previsto un taller paralos paises mediterraneos.

27. En 1999, los consultores examinaron la informacién disponible sobre una serie de EET
animales con € fin de intentar determinar proactivamente s habia nuevas amenazas de EET.
Como cuestién de principio sus recomendaciones fueron erradicar la EEB y averiguar s esta
enfermedad habia infectado a poblaciones ovinas. Las recomendaciones se pueden consultar en
http://www.who.int/emc-documents/ bgjo el epigrafe "TSE".

28. En 2000 la OMS publicé directrices para € control de la infeccién por las EET. Se puede
consultar e texto completo en http://www.who.int/emc-documents/ bajo el epigrafe "TSE".

Nota: Para mas informacién, los periodistas pueden ponerse en contacto con la Oficina del
Portavoz, OMS, Ginebra, teléfono (+41 22) 791 2599. Fax (+41 22) 791 4858. Correo
electronico: inf@who.int. Todos los comunicados de prensa, notas y articulos de la OMS se
encuentran en la pagina de la organizacion en Internet: www.who.int.



