ACTUALIZACION Enfemedades por priones

III. Transmision y prevéncién de
las enfermedades producidas por priones

S. Madero Garcia'

RESUMEN

En la tercera parte de esta serie de articulos sobre las enfermedades producidas por priones se revisan los casos publicados hasta el
momento de enfermedad de Creutzfeldt-Jakob (ECJ) transmitida de forma yatrégena involuntaria, con mencién especial de los
secundarios a la administracién de hormona de crecimiento humana y a los injertos de duramadre contaminada. También se anali-
zan los supuestos factores de riesgo para la adquisicién de la ECJ, fundamentalmente en lo relativo al 4mbito sanitario. Por tiltimo,
se exponen las medidas de prevencion que deben ser adoptadas en el medio hospitalario para evitar la diseminacién del agente
etiolégico de esta enfermedad, asi como las formas de descontaminacién del material e instalaciones que ha tenido contacto con
material biolégico procedente de pacientes con ECJ.
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TRANSMISION YATROGENA DE LA ENFERMEDAD
DE CREUTZFELDT-JAKOB

El inicio de la transmisi6én yatrégena accidental de la enfer-
medad de Creutzfeldt-Jakob (ECJ) se sitia en 1974, cuando
Duffy et al. publican el caso de un paciente que desarroll6 la
enfermedad tras recibir un trasplante de cérnea de un donante
que fallecié mas tarde con un cuadro florido de ECJ (1).

Desde entonces se han descrito casos relacionados con la
utilizacién de electrodos de electromiografia contaminados,
con la realizacién de diversos procedimientos neuroquirirgi-
cos, con la aplicacién de injertos de duramadre, con la admi-
nistracién de hormona de crecimiento humana y de gonadotro-
pinas adenohipofisiarias, y con el trasplante hepético (Tabla 1)
(2). Ademas, se ha planteado la posibilidad de transmisién de
la ECJ mediante transfusion de sangre (3).

Hasta el momento sélo se ha descrito un caso comprobado
de transmisién de la ECJ por trasplante corneal (1), y se ha
demostrado que la cérnea y otros tejidos oculares neurales de
animales de experimentacién con EPP presentan niveles muy
elevados de replicacion de la isoforma PrPS¢ (4).

La exploracién electroencefalografica estereotdxica con
electrodos contaminados debido a su utilizacién previa en una
paciente con ECJ originé dos casos de transmision yatrégena
que fueron publicados en 1977 (5). Casi tres afios después de
su utilizacién en personas, y tras ser sometidos a tres ciclos de
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Tabla 1. Enfermedades producidas por priones de cardcter

yatréogeno*
Vehiculo 0 mecanismo de transmision Nuamero de casos (%)
Trasplante corneal 1(1,4)
Electrodos de EEG contaminados 22,7
Procedimientos neuroquirirgicos 4(5,95)
Injerto pericardico 1(1,4)
Injerto de duramadre 15 (20, 6)
Hormona de crecimiento humana 46 (63)
Gonadotropina humana 34,1
Trasplante hepatico 1(1,4)
Total 73 (100)

* Modificado de Prusiner SB. Genetic and infectious prion diseases. Arch
Neurol. 1993; 50:1129-1153.
EEG = Electroencefalografia.

limpieza y esterilizacién mediante etanol al 70 % y vapor de
formaldehido, estos mismos electrodos fueron implantados en
la corteza cerebral de un chimpancé que -al cabo de 18 meses-
desarroll6 1a ECJ (6).

El mecanismo por el que diversos procedimientos neuro-
quirdrgicos han dado lugar a la transmisién demostrable de la
ECIJ en 4 pacientes ha sido la inoculacién cerebral inadvertida
y accidental de priones por instrumentos quirtirgicos contami-
nados previamente debido a su utilizacién en pacientes con
ECJ (7.8).

En dltimo lugar en cuanto a inoculacién central, también se
han observado casos de transmisién de la ECJ a través de injer-
tos. En concreto, se ha descrito un caso en un paciente que reci-
bié un homoinjerto de membrana pericardica —procedente de
un paciente que desarrollé més tarde la ECJ— para la reparacién
de una perforacién timpénica (9); ademas, se han publicado
varios casos asociados a homoinjertos de duramadre procedente
de caddver. Desde 1987 se han publicado al menos 15 casos de
transmisién de la ECJ a través de la implantacién de injertos de
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duramadre para la reparacién de defectos quirtirgicos (10-18), 4
de ellos en nuestro pais (19). En la mayor parte de estos casos, la
duramadre trasplantada procedia de un tnico fabricante que
recogia el tejido de los departamentos universitarios de anatomia
patolégica y lo sometia a un protocolo de esterilizacién consis-
tente en peréxido de hidrégeno al 10 % y radiacién ionizante (25
kGy), antes de liofilizarlo y empaquetarlo para su comercializa-
cién (7). Los casos restantes habian sido comercializados por
fabricantes distintos que habian seguido el mismo protocolo de
tratamiento del tejido. Tras la publicacién de estos casos, que
demuestran la ineficacia de los procedimientos sefialados para
impedir la transmisién de la ECJ, en la actualidad se ha modifi-
cado el protocolo de tratamiento de la duramadre incluyendo su
exposicion durante 1 hora a NaOH IN (7).

En lo que respecta a la transmision de la ECJ mediante ino-
culacién periférica accidental, se ha observado con relacion a la
administracién de hormonas extraidas de adenohipdfisis huma-
na procedente de caddver. El ejemplo mas espectacular de
transmisién yatrégena de la ECJ ha sido la descripcién de al
menos 46 casos de esta enfermedad —desde 1985 hasta
ahora— en pacientes jovenes (10 a 41 afios de edad) que habian
sido tratados con inyecciones de hormona de crecimiento
humana cada 2 a 4 dias y durante 4 a 12 afios (7,20-22). De la
misma forma que con respecto a los injertos de duramadre, se
demostré que el proceso de extraccién de la hormona de creci-
miento no inactivaba el agente infeccioso de la ECJ (23), y aun
hoy dia no estd claro que procedimientos como la extraccién
con 4cido acético glacial y la preservacién en acetona sean
completamente seguros en lo relativo a la transmision de la PrP
infectante (24); de cualquier manera, la comercializacién de
hormona de crecimiento recombinante ha eliminado este pro-
blema en la préctica clinica (2). El riesgo de fallecimiento por
ECIJ en los pacientes con hipopituitarismo que fueron tratados
con hormona de crecimiento procedente de hipéfisis de caddver
es de 1 por cada 200 pacientes, mientras que esta misma pro-
porcidn referida a las personas de la poblacién general menores
de 40 afios y a la forma esporddica de la ECJ es del orden de 1
por cada 20 millones (21). Por otra parte, se han descrito al
menos 3 casos de mujeres que recibieron gonadotropina huma-
na procedente de hip6fisis de caddver como tratamiento de cua-
dros de infertilidad, y que desarrollaron la ECJ (2,7).

Otras posibles fuentes de transmisién yatrégena de la ECJ
que han sido recogidas en la literatura médica son la transfusion
de sangre y el trasplante hepatico. Aunque a la transfusién de
sangre se le ha atribuido la posibilidad de transmitir el agente de
la ECJ en clinica humana (25), en el momento actual esta hip6-
tesis parece descartada desde el punto de vista epidemioldgico
(26,27). A pesar de ello, en el terreno experimental, la sangre
humana ha servido como vehiculo para la transmisién de la ECJ
a animales (28,29). Por tanto, se ha llamado la atencién acerca
del posible riesgo de transmisién que podrian conllevar las
donaciones de sangre de pacientes con ECJ, familiares de estos
pacientes y personas que hayan recibido hormona de crecimien-
to humana por cualquier causa (26). En el afio 1995 se ha publi-
cado un caso de ECJ tras trasplante hepético (30), aunque en
ninglin momento se ha podido descartar la posibilidad de que la
enfermedad en el receptor del injerto haya sido debida a una
asociacion aleatoria de ECJ esporadica con el propio trasplante.

Las caracteristicas clinicas, los periodos de incubacién y
las alteraciones neuropatoldgicas de los casos de ECJ yatrége-
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na —sobre todo de los referidos a la hormona de crecimiento
humana, que son los mds abundantes— son mds parecidos a
los que se observan en el kuru que a los de las formas esporé-
dica y familiar de la ECJ (31,32). Esto ha llevado a Brown et
al. a sugerir que la ECJ yatrégena y el kuru son formas real-
mente secundarias a infeccién de origen exdgeno, mientras que
las formas esporddica y familiar —en las que la fuente de
infeccién, que posiblemente no exista, es desconocida— son
variantes de origen puramente genético (31).

La susceptibilidad a 1a ECJ por exposicién a la infeccién
exégena también estd fuertemente influida por el genotipo del
huésped, de manera que el estado de homocigoto para la valina
en el codon 129 del gen PRNP es mucho mds frecuente en los
pacientes con ECJ yatrégena por inoculacién periférica que en
los pacientes con ECJ esporadica (31-34). Este hecho sorpren-
de porque no sélo se observa en el caso de transmisién yatrd-
gena por inoculacién periférica —en la que parece 1égico que
las caracteristicas del huésped desempefien algun papel— sino
también en el de inoculacién central (por ejemplo, por injertos
de duramadre contaminados), aunque en este Ultimo caso se
podria esperar que la introduccidn directa del agente patégeno
en el tejido cerebral hiciera innecesarios los factores del hués-
ped tal y como se puede observar en los animales de experi-
mentacién (31). Por otro lado, los pacientes con ECJ esporadi-
ca presentan una frecuencia muy elevada de estado
homocigoto para la metionina en el codon 129 del gen que
codifica la sintesis de PrP (33), y es precisamente este dato -el
genotipo homocigoto para un polimorfismo en el codon 129-
lo que ha llevado a sugerir que la ECJ esporddica podria tener
también un origen ambiental y que en la poblacién general
podrian existir personas con un elevado grado de susceptibili-
dad a la misma, igual que ocurre en la ECJ yatrégena (35).

TRANSMISION DE LA ENFERMEDAD
DE CREUTZFELDT-JAKOB POR
EXPOSICION LABORAL

La posibilidad de que la exposicion laboral pudiera repre-
sentar un factor de riesgo para la ECJ fue investigada inicial-
mente para descartar que el contacto con cabras y ovejas infec-
tadas por el scrapie conllevara algtin peligro en este sentido.

Los estudios epidemiolégicos descriptivos y analiticos que
se han efectuado hasta el momento en relacién con esta posibi-
lidad no han aportado ninguna prueba convincente de que la
ocupacién laboral —cualquiera que sea— se asocie a un incre-
mento en €l riesgo de padecer la ECJ, a pesar de que el peque-
flo nimero de casos que se han producido en grupos de exposi-
cién laboral de riesgo «no permite establecer conclusiones
definitivas acerca del riesgo relativo, independientemente de
las pruebas estadisticas utilizadas» (36).

La posibilidad de que el contacto con pacientes de ECJ
pudiera conllevar un incremento del riesgo ha dado lugar a la
realizacién de andlisis cuidadosos de la frecuencia de la ECJ en
los médicos y en el resto del personal sanitario. Aunque en uno
de estos primeros andlisis se observé un aparente incremento de
la frecuencia de ECJ en estos grupos laborales (37), en estudios
de caracter més sistemdtico —incluyendo un andlisis caso-con-
trol de la exposicién laboral a lo largo de toda la vida— no se
ha demostrado un aumento global del riesgo de ECJ en los pro-
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Tabla 2. Enfermedad de Creutzfeldt-]akob en profesionales sanitarios

Aiio de publicacién (referencia) Edad (en afios) Sexo Profesion Periodo de incubacion (en afios)
1981 (41) 54 Hombre Neurocirujano 7(7
1988 (4) 74 Hombre Técnico anatomia patoldgica <19
1988 (43) 62 Mujer Técnico neuropatologia 11-16
1992 (44) 70 Hombre Pat6logo ?
1993 (45) 58 Hombre Internista 31
1993 (46) 45 Mujer Enfermera ?
1993 (46) 45 Hombre Cirujano general 25(M
1993 (47) 55 Hombre Traumatélogo 18-21

fesionales sanitarios que trabajan con pacientes con ECJ o con
muestras biolégicas procedentes de los mismos (38). Todo ello
indica que es muy improbable que el contacto con personas que
sufren la ECJ represente un riesgo en si mismo, lo que también
queda demostrado por la evidencia epidemiolégica —ya
comentada previamente— de que los cényuges y las personas
que viven con estos pacientes no presentan una incidencia de
ECJ mayor de la que se observa en la poblacién general (39).

En el terreno experimental se ha demostrado que es posible
transmitir la ECJ a primates no humanos y a roedores peque-
fios de experimentacién mediante inoculacion de tejido neural
por via intracerebral, subcutdnea, intraperitoneal, intramuscu-
lar e intravenosa (40). Por otra parte, ademds de los tejidos del
SNC (incluyendo el liquido cefalorraquideo [LCR] y los teji-
dos intraoculares), también pueden transmitir la enfermedad —
aunque con menor grado de infectividad— otros tejidos y pro-
ductos de excreciéon como higado, pulmén, ganglio linfético,
rifién, leucocitos, sangre y orina; no se ha demostrado transmi-
sibilidad con saliva, secreciones externas y heces (40). Todos
estos factores podrian ser importantes en la consideracién del
riesgo de ECJ por exposicién laboral.

Los casos de ECJ descritos en personas en las que se podria
considerar la exposicién laboral como factor de riesgo quedan
recogidos en la Tabla 2 (41-47). Ademas, en dos publicaciones se
citan superficialmente otros casos similares: un médico, un dentis-
ta y cinco enfermeras (38), y un técnico de neuropatologia (36).

La mayor parte de los autores de las publicaciones en las
que se recogen estos casos dudan de la relevancia que puedan
tener los mismos en cuanto a una posible relacién causa-efecto
entre la ocupacién laboral y la ECJ (38,43,45,46), aunque
advierten sobre la adopcién de las mayores precauciones en el
medio sanitario. Otros autores opinan que cualquier relacion de
tipo causal entre la ECJ y la exposicién laboral es especulativa
y debe ser considerada en el contexto de los datos epidemiol6-
gicos conocidos, que han demostrado la ausencia de dicha rela-
ci6n (39). Como ha sefialado Taylor, «... [en el dmbito sanita-
rio] han existido multiples oportunidades para que se produjera
la transmisién —por ejemplo, en accidentes con cuchillas de
microtomos—, pero no existen pruebas de que haya sido asi.
Ademis, durante el periodo de 40 afios que va desde el recono-
cimiento de la ECJ como una entidad clinica hasta la primera
sospecha de que era una enfermedad transmisible, el tejido
cerebral de los pacientes ha sido manipulado sin precauciones
especiales, a pesar de lo cual no parece haber existido un ries-
go laboral detectable» (48).

Lo mismo se podria decir de la reciente descripcién de un
caso de ECJ en un paciente que habia presentado exposicion
laboral a la encefalopatia espongiforme bovina (49), teniendo en

cuenta que si los estudios epidemiolégicos sisteméticos tuvieran
una duracién suficiente aparecerian representadas todas las profe-
siones y ocupaciones laborales. En concreto, en el estudio caso-
control que se esté llevando a cabo en este momento en el Reino
Unido —en relacién con la epidemia de encefalopatia espongi-
forme bovina, ya citada— no se han detectado hasta el momento
diferencias estadisticamente significativas entre los casos y los
controles, y —en particular— no han existido diferencias entre
las diferentes ocupaciones laborales «de riesgo» (trabajadores de
mataderos, granjeros, carniceros) en las que podria tedricamente
existir una exposicién laboral al tejido cerebral de los animales
infectados, y las ocupaciones laborales control (39).

PREVENCION DE LA TRANSMISION DE LA
ENFERMEDAD DE CREUTZFELDT-JAKOB

La necesidad de adopcién de medidas especiales en la
manipulacién de muestras biolégicas procedentes de pacientes
con ECJ viene dictada por el hecho de que (1) es una enferme-
dad transmisible; (2) una vez que se inicia tiene una evolucion
uniformemente mortal; y (3) el agente causal no se inactiva
con los métodos habituales de descontaminacién (40). A ello
se debe afiadir que, por los datos que poseemos en €l momento
presente, el agente causal aparece concentrado en los tejidos
nerviosos, el LCR y los tejidos linfoides (50); por tanto, son
los neurocirujanos, neurélogos, patélogos, neuropatélogos, téc-
nicos de laboratorio de anatomia patoldgica y neuropatologia,
y celadores de las salas de autopsias, los profesionales del
medio sanitario tedricamente mds expuestos a la transmision
de la enfermedad (40). No obstante, en vida de los pacientes, y
con excepcién del LCR y del tejido linfoide, no parece existir
un riesgo especial con las muestras procedentes de estos
pacientes —incluida la sangre— (26).

En todos los casos, la exposicién a las muestras proceden-
tes de pacientes con ECJ —o sospecha de la misma— debe ser
la minima compatible con la consecucién del objetivo diagnés-
tico o terapéutico necesario (51).

Como precauciones de tipo general, se deben seguir las
habituales: las muestras de pacientes con diagnéstico -0 sospe-
cha diagnéstica- de ECJ remitidas a los laboratorios de bioqui-
mica, anatomia patolégica y neuropatologia deben identificarse
adecuadamente en este sentido. Es necesario utilizar guantes
desechables en todo momento, y en el caso de que se produzca
el contacto de la piel con este tipo de material es necesario lavar
la zona con hidréxido sédico 1N durante varios minutos (40).

La realizacién de biopsia cerebral para la confirmacion del
diagnéstico de ECJ s6lo estd justificada en aquellos casos en los
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que «... exista una probabilidad razonable y seriamente justifica-
da de que el paciente pueda presentar alguna otra alternativa
diagndstica para la que haya tratamiento» (31). Aunque algunas
autoridades en la materia sostienen que la biopsia cerebral pre-
senta caracteristicas neuropatoldgicas diagndsticas en el 95 % de
los casos (31), otras sefialan que «... no estd indicada la realiza-
cién de la biopsia cerebral debido a que con mucha frecuencia es
negativa en las situaciones en las que las lesiones son focales»
(52 [citado en 50]). Con respecto a la microscopia electrénica, y
aunque las alteraciones ultraestructurales observadas en las neu-
ronas en casos de ECJ tienen valor para el diagndstico neuropa-
tologico, autoridades como Gajdusek sefialan claramente que «...
en ninguno de nuestros casos fue necesario el estudio ultraes-
tructural, que —de todas maneras— no es recomendable dada la
imposibilidad de descontaminar los instrumentos utilizados para
llevarlo a cabo.» (31). En cualquier caso, la justificacion de esta

. medida diagndstica —la biopsia cerebral— queda supeditada
hoy en dia a la valoracién clinica y electroencefalogrifica (53), a
la determinacion de los niveles de ubiquitina (54) y de enolasa
especifica de neuronas (55) en el LCR y -sobre todo- al anlisis
de genética molecular (en el ADN de leucocitos de sangre peri-
férica) del gen PRNP para la deteccién de polimorfismos o
inserciones de pares de bases que permitiria detectar las formas
familiares y —posiblemente— las esporédicas (56).

Con respecto al instrumental quirdrgico utilizado en la
biopsia cerebral, y debido a los casos de transmisién yatrégena
de la ECJ por la contaminacién del mismo, el UK Department
of Health sefiala que «Los instrumentos utilizados en interven-
ciones quinirgicas sobre pacientes con —o con sospecha de—
ECJ o de EGSS deben ser destruidos, tanto si son desechables
como si no lo son» (57).

El escenario profesional en el que probablemente es necesa-
rio adoptar precauciones mds estrictas es la autopsia clinica,
tanto la completa como la limitada al estudio del SNC. A dife-
rencia de la biopsia cerebral, la autopsia del SNC en los pacien-
tes con —o con sospecha de— ECJ estd plenamente justificada
dado (1) la ausencia de datos epidemioldgicos que indiquen la
transmisién de la ECJ en este contexto (39), v (2) el interés que
la obtencién del SNC tiene para el diagnéstico del caso y para
la investigacion de las EPP y las demencias atipicas (58).

Durante la autopsia sélo debe acceder a la zona de trabajo el
personal estrictamente necesario, y éste debe protegerse con
bata de celulosa, mascarilla, gafas y dos pares de guantes de
latex, todo ello desechable. La extraccién del cerebro se lleva a
cabo segtn la técnica habitual con las siguientes modificacio-
nes: (1) la cabeza (y el cuerpo en caso de autopsia completa) se
debe lavar con hidréxido sédico 1N; (2) la cabeza del paciente
se debe introducir en una bolsa de plastico transparente lo sufi-
cientemente amplia como para que sea posible manejar la sierra
eléctrica en su interior, con objeto de evitar el aerosol que se
produce al serrar la calota craneal; (3) la persona que realiza
esta tarea debe llevar -ademds de los dos pares de guantes de
latex- un par de guantes de malla encadenada, que evitan los
cortes aunque no los pinchazos; (4) todo el instrumental necesa-
rio se debe colocar sobre una almohadilla absorbente (como un
«campo estéril»), de manera que no se produzca la contamina-
cién de las superficies adyacentes, y (5) la mesa de autopsia se
debe proteger con una cobertura impermeable desechable. Una
vez extraidos el cerebro y la hipéfisis, todo el instrumental utili-
zado se introduce en un contenedor de acero inoxidable, que se
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sella y se somete a autoclave con vapor a 136 °C durante 1
hora, tras lo cual se puede limpiar con los métodos habituales.
La parte eléctrica de la sierra (que no se puede introducir en el
autoclave) se debe limpiar mediante frotamiento repetido con
hidréxido sédico 2N. La almohadilla absorbente sobre la que se
colocé el instrumental, todo el material desechable de protec-
cién fisica (guantes, ...) y la cobertura impermeable que protege
la mesa de autopsia, deben ser introducidos en un contenedor
de seguridad e incinerados. En los casos en los que se haya pro-
ducido la contaminacién de cualquier superficie, ésta se debe
limpiar mediante frotamiento repetido con una solucién de
hidréxido sédico 2N. El agua utilizada para limpieza -si ello
fuera necesario- se debe recoger e incinerar, evitando su drenaje
a los sistemas generales de evacuacion (40,58,59).

Tabla 3. Procedimientos de esterilizacion para los tejidos e
instrumentos contaminados por el agente de la ECJ*

Procedimientos totalmente eficaces (recomendados)
Autoclave de vapor a 136° C durante 1 hora.
Inmersion en solucién 1N de hidréxido sédico durante 1 hora y
a temperatura ambiente.
Inmersién en 4cido férmico al 96 % durante 1 hora (sélo para
tejido).

Procedimientos parcialmente eficaces
Autoclave de vapor a 121, 132 6 136° C durante 15 a 30 minutos.
Inmersién en solucién 1N de hidréxico sédico durante 15 minu-
tos, o bien en hidréxido sédico a menor concentracién (< 0,5N)
durante 1 hora.
Inmersién en lejia (sin diluir, o hasta una dilucién maxima de
1: 10) durante 1 hora.

Procedimientos no eficaces
hervor (coccién), radiacién ultravioleta, esterilizacién con
6xido de etileno, etanol, formalina, betapropiolactona, deter-
gentes, compuestos de amonio cuaternario, Lysol, alcohol
yodado, acetona, permanganato potdsico, autoclave con despla-
zamiento por gravedad, aire caliente, radiacién gamma, dcido
peracético

* Modificado de Committee on Health Care Issues, American Neurological
Association. Precautions in handling tissues, fluids, and other contaminated
materials from patients with documented or suspected Creutzfeldt-Jakob
disease. Ann Neurol 1986; 19:75-77.

El cerebro se debe colocar en un contenedor de seguridad
con formalina al 10 % hasta su fijacién y estudio neuropatolé-
gico macroscépico, en el que se deben aplicar las mismas
medidas de seguridad que se acaban de exponer. Los cortes
histol6gicos elegidos deben ser descontaminados antes de su
inclusién en parafina, mediante inmersién en acido férmico al
96 % durante 1 hora (60). El tratamiento de las muestras de
tejido con 4cido férmico tiene la ventaja afadida de que incre-
menta la demostracién inmunohistoquimica de antigenos (61),
ademads de que al parecer elimina de forma eficaz el agente de
las EPP en tejido (60). De todas formas, y sobre todo en lo que
se refiere a los casos anteriores a 1990, los procesos de inclu-
sién en parafina, elaboracién de los bloques, corte de los mis-
mos y tincién de las preparaciones histoldgicas, se deben llevar
a cabo con extraordinarias medidas de seguridad debido a que
se ha demostrado fehacientemente que incluso el tejido de la
preparacion histoldgica tefiida (es decir, fijado en formalina e
incluido en parafina) es capaz de transmitir la enfermedad



Enfermedades producidas por priones

(62). Todos los instrumentos utilizados en el procesamiento de
las muestras tisulares se deben descontaminar en autoclave de
vapor a 136 °C, excepto el material desechable que es incinera-
do en contenedores de seguridad.

Los procedimientos especificos de esterilizacién que se
deben aplicar a los tejidos y materiales contaminados por €l
agente de la ECJ, propuestos por el Committee on Health Care
Issues de la American Neurological Association (ANA), se
recogen en la Tabla 3 (40); se ha afiadido la utilizacion de
dcido férmico al 96 % para la descontaminacién del tejido fija-
do en formalina, procedimiento que ha sido introducido con
posterioridad a las recomendaciones de la ANA.
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ADDENDUM

LA ENCEFALOPATIA ESPONGIFORME BOVINA
Y SU POSIBLE RELACION CON UNA NUEVA
VARIANTE DE LA ENFERMEDAD DE
CREUTZFELDT-JAKOB EN INGLATERRA

La encefalopatia espongiforme bovina (EEB) es una enfermedad
producida por priones que afecta a la vaca doméstica y que era desco-
nocida antes de 1986 (1). Los estudios epidemioldgicos sefialaron
desde casi el inicio que el origen de la EEB habia sido la administra-
cién al ganado vacuno de piensos de origen animal procesados comer-
cialmente y contaminados por un agente similar al del scrapie de las
ovejas (2). La magnitud de la epidemia de EEB queda reflejada en el
hecho de que entre junio de 1987 y noviembre de 1994 la cifra de ani-
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males enfermos pasé de 9 a 138.359, todos ellos en Inglaterra (3).
Este incremento exponencial en la incidencia de la EEB se ha atribui-
do a que, hasta julio de 1988 en que el ministerio de agricultura brita-
nico elaboré una normativa de cardcter prohibitorio, los restos de los
animales enfermos sacrificados se utilizaban para la elaboracién de
piensos para alimentacién de ganado vacuno (4).

El 20 de marzo de 1996 el gobierno britanico decide trasladar al
conocimiento de la opinién piblica mundial la existencia de 11 casos
de enfermedad de Creutzfeldt-Jakob (ECJ) atipica, y la posible rela-
cién de estos casos con la EEB que afecta a la ganaderia vacuna ingle-
sa. Esta decisién es trascendente por las consecuencias econdmicas,
sociales, epidemiolégicas y de salud piblica —entre otras— que con-
lleva, e incluso en un primer momento el Ministerio de Agricultura se
muestra dispuesto al sacrificio de los 11 millones de vacas —sanas y
enfermas— que constituyen la cabafia vacuna del Reino Unido.

En el nimero de The Lancet de 6 de abril de 1996 se publican
los 11 casos que han llevado a las autoridades inglesas a dar por
cierta la relacion entre una enfermedad priénica animal (la EEB) y
una enfermedad pridnica del ser humano (la ECJ) (5,6). Se ha
supuesto que la comercializacién para su consumo de la carne pro-
cedente de animales enfermos puede haber dado lugar a la transmi-
sion de los priones de las vacas con EEB al ser humano, afectando a
éste en forma de ECJ.

Los 11 casos citados parecen representar una forma atipica y hasta
ahora no descrita de ECJ. Se diferencia de la ECJ convencional en
que la edad de los pacientes es mucho menor, la clinica es diferente,
las alteraciones electroencefalogrificas no son las cldsicas de la ECJ,
y las alteraciones neuropatoldgicas presentan una localizacién distin-
ta. A pesar de ello, presenta los suficientes puntos en comiin con la
ECJ como para ser considerada una nueva variante clinico-patolégica
de la ECJ. Los autores consideran que la exposicidn al agente de la
EEB es la «explicacién mds razonable» para esta nueva forma de
ECJ, aunque reconocen que «en el momento presente no existe ningu-
na prueba objetiva de que esto sea asi, y también son posibles otras
explicaciones» (5).

En resumen, los hechos son que entre 1994 y 1995 se han detecta-
do en Inglaterra 11 casos de una nueva variante de ECJ, que en este
pais existe desde hace 10 afios una epidemia de EEB, y que la rela-
cién causal entre ambos sucesos dista mucho de haber sido epidemio-
légicamente demostrada. A pesar de ello, la ingestion de productos
alimentarios derivados de animales con EEB podria representar «la
aparicion de un nuevo factor de riesgo para la ECJI» (6).
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