Articulo Cientifico

Encefalopatias subagudas espongiformes
transmisibles (ESET)

La Teoria Prion — Enfermedades Pridnicas
Referencia especial a la vigilancia de la nueva variante de la
Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob (vCJ)

asta 1954 la neuropatologia solo utilizaba ta

denominacion encefalopatia espongiforme para

et scrapie o prungo lumbar de las ovejas y las
cabras y para la Enfermedad de Creuizfeldi-Jakaob de
aparicion esporadica {CJE). El scrapie es una enferme-
dad fatal que afecta selectivamente ef sistema nervioso
de ovejas y cabras identificada en Escocia desde 1732
y tue ya tras doscientos setenta v tres anos se ha po-
dido demostrar en practicamente toda Europa vy fuera
de ella en Africa {Etiopia), en el continente australiano
en Australia y Nueva Zelandia; en América los paises
afectados son Canada, Estados Unides y Brasil. Su
{ransmisibilidad oveja-oveja se hace evidente a partir
de 1936 {1} y Chandler logra transmititta al raton en
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1961 utilizando indouio preparado con cerebro de oveja
enferma (2.3). No se ha comprobado fransmisién de
scrapie ab ser humano . En refacion con ia aparicion
en 2001 de ia llamada variedad atipica de scrapie
atribuida a la cepa Nor 98 {por su temprana presencia
en Noruega) podemos decir que la Agencia de Labora-
torios Veterinarios en Weybridge — Inglaterra que es el
{aboratorio europeo de referencia para Encefalopatias
Subagudas EbEspongiformes Transmisibles (ESET) v
responsable tambien de coordinar la investigacion de
casos atipicos de prurigo lumbar, informo a finales de
2004 gue en los Qitimos fres anocs ha podido confiermar
83 casos de esla variedad estudiando 110.000 cerebros
de ovejas en ! Reino Unido. Lo tranquilizante es que
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los experias que realizaron este estudio concluyeron en
su reunion ded 30 de marzo de 2004 gue este hallazgo
no debe considerarse homotogabie con 1a presencia de
Erncefalopatia Espongiforme Bavina (EEB) en ovejas
{Promed-mall}.

Como esta aceptado gue el scrapie ha sido el
punto de partida en la cadena de fransmision de las
mas impactantes ESET al comprobarse la transmision
oveja- hoving humano, es comprensible que siga vi-
gente el interés por enriquecer o conocimiento sobre el
verdadero origen y patogenia del pranigo lumbar {4},

La erdermedad de Creutzieldt-Jakob de presenta-
cion esporadica {CJE} descrita por estos auiores enire
1920y 1921 (5,.6) esperd media centuria (hasta 1974}
para demostrar su potencial transmisibitidad humano-
humano y para, por sus semejanzas can scrapie y
con el Kuru, convertirse conjuntamente con estas dos
entidades en objeto de un modelo de nvestigacian a
partir de {a fecha senalada antes {1954} investigacion
ejemptarizante cuyo iinerario y valiosos haltazgos fue-
ron difundidos en fa mas volumingsa bitliografia que
se haya dedicado a proceso neuropatologico alguno
{7-21) y'que entre olras cosas demostra por primera
vez para las ESET transmision oral humanoc-humanao
propiciada por el canibalismao practicado por las etnias
afectadas y elio se comprobd mas alla de ta duda pues
abandonados estos habitos el kuru ha desaparecido.

La transmision iatrogénica de la ECJ fue causada
primero por un injerlo de cdrnea (16} y despueés por
injerto de duramadre, por extracios de glandula hipd-
fisis {21} y por implantacion cerebral de electrodos
contaminados.

Concenios expresados por Mc Farlane Burnet
desde 1939 hicieron gue el veterinario islandas B.
Sigurdsson propusiera para las ESET el nombre En-
fermedades virales lentas {7}, lo cual fue bien aceptado
por el grupo que ya iniciaba en la Nueva Guinea sus
investigaciones sobre Kuru, cuya etiologia conside-
raban era “un virus no convencional”, propugsta que
fras tres decadas (1954-1984} de intensa busqueda
etios mismos tuvieron que descartar basados en sus
propias experiencias, las cuales, a fa comprension del
comportamiento clinico y det sustrato neuropatoldgico
agregaban siete caracteristicas del agente transmisible
que haclan poco menos gque imposible seguir defen-
cdiendo su naturaleza viral,

Esas propiedades biologicas del agenie transmi-
sible que a partir de 1984 se denorinara Prion son las
siguientes: 1. Periodo de incubacidn muy prolongado,
meses, anos, décadas, 2. No ocasionar respuesta
inflamatoria, 3. Curso cronico progresivo sin pausa, 4.
invisible al microscopio electrénico, 5. No generar res-
puesta antigenica, 6. Carecer de cuerpos de inclusion,
7. No contener acido nuciéico {ARN, ADN}.

Entre ios muttiples argumenios opuestos a ia etio-
logia viral et que resultd clave para despejar el camino
a seguir fue expresado en 1970 por J.S. Griffith y R.

Latarget cuanda plantearon la posibilidad de que el
agente eliologico de las ESET pudiera tener naturaleza
esencialmente proteica.

Teoria Prion - Proteinas prionicas

i_os estudios de las ESET condujeron a! descu-
brimiento de una proteina de 27 a 30 kD a la que se
denomind proteina pridnica [PrP]. La forma normal de
esta proteina se encuentra codificada por un gen ubi-
cado en el cromasoma 20. Bl producto fogrado es una
proteina celular [PrPc] proteasa sensible de 33a35kD
acumulada especialmente en ia membrana neuronal
y en las sinapsis. Es posible distinguir entonces dos
formas de la PrP, una presente en organismos sanos y
oira presente en organismos afectados, esla Ulima se
asimila a {a {lamada proteina prionica scrapie [PrPsc)
o proteina prionica proteinasa K resistente {(Pr Pres),
inscluble en detergenies no denaturanies. De la PrPc
ya hay fragmentos inciuidos en el PDB (Protein Data
Bank).

La proteina priénica celular [PrPcl es una proteina
proteasa sensible constituida por una sola cadena pep-
tidica; presenta una estructura compacta con 4 helices
alfa (H1 a H4} anclada a la superficie de las neuronas
par {a glicoproteina [ Consia de 253 aminoacidos en
el haombre y es consiante en diversas especies inclu-
yendo humanos, ovejas, ratanes, hamster y bovinos.
En los tejidos de los pacientes con ESET hay una
conformacion anormal parecida at scrapie designada
como proteina pridnica [PrPsc]. cuya concentracion
se incremenia progresivamente con la evolucion de fa
enfermedad llegando a acumuiarse en forma de placas
amiloides extracehdares {conglomerados de priones)
despues de poiimerisarse {22,23).

Conversidn de [PrPc} en {PrPsc]

Se acepta que las moléculas mutantes no pro-
vienen de fa transcripcién génica tan pronio son sin-
tetizadas porque se esperaria que las personas que
poseen mutacion génica desarrollaran la enfermedad
en la infancia; se sospecha que la mutacion de la
proteina resulta de la susceptibilidad de plegarse de
aifa hélice a la hoja beta piegada. Segun ia teoria de
Stanley Prusiner por la sustifucidon de un aminoacido
por ofro en 105 hordes de ias hélices 1a estructura
mrotéica se desestabiliza aumentando la posibilidad
de que se¢ cambie su conformacion plegandose sobre
si misma. {24-28}.

Para justificar Ia conversién de [PrPc] en [PrPsc]
s& han propuesto diversas hipotesis. Segln la teoria
pura deil prion de Prusiner habria una interaccion di-
recta entre una molécula de [PrPc} y una de [PrPscl;
la {PrPsc] induciria ia conversion de [PrPc] en una
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segunda moléecula de {PrPsc], copia idéntica de la
primera, asi [PrPscl+{PrPcl= nueva [PrPscl{efecto
domind muitiplicador).

También se ha propuesto que la modificacion
estructural podria ser el resuliado de un proceso de
polimerizacion en cadena, iniciado por la [PrPsc]
inoculada que actuaria comao cristal niciador. Otros
investigadores apoyan la intervencion de proteinas
chaperonas, las cuales modificarian ef plegamienio de
IPrPc] o de su precursor; ta [PriPsc] incluse podria serla
chaperona de {PrPc]. Ef punto fundamentat para resot-
ver seria impedir que la {PrPc] haga su transformacion
a {PrPsc], logro que aun parece lejanoc. (26-28}.

L.as enfermedades que a partir de 1984 se deno-
minan prionicas aparecen antes de esas fechas enlos
textos como Encefalopatias espongiformes, Enferme-
dades virales lentas, Dernencias ransmisibles y Ami-
loidosis del sistema nervioso vy las entidades que hasta
ahora se adscriben a esta etiologia las senatamos en
los cuadros 1 y 2 incluyendo la patogenia que tiene
mayor aceptacion,; pero de todas ellas nos limitaremos
en esta gcasion a tfratar la variante de la enferrmedad de
Creutzfeldt-Jakob {vCJ} v antes a una mencion breve

dispuesto hasta el momenio para prevenir sU ingreso
a nuesiro pais.

CUADRO 1. Enfermedades humanas de etiologia prionica y su patogenia

ENFERMEDAD

PATOGENIA

Kuru

Infeccion a través de rtuales de canibalismo

Enf. de Creutzfeldi-Jakob ielrogénica

infeceion por agentes cortaminados: electrodos, hormona de

crecumento, comea, duramadre,

Enf. de Creutzfeldt-Jakob nueva variante

infeccion por pricnes bovinos

Enf. de Creutzfeldi-Jakob familiar

Mutacion del gen PP (E200K)

Eni. De Creutzfeldt-Jekob esporadica

Mutacion somatica o conversion esponianea PriPc a PrPac

Enf. de Gerstmann Straussier-Scheinker

rutacion gen PrP {codon 102, 105, 145,117}

Insomnic familar

Mutacion gen PrP {D178N, M129)

Insomnio fatal esporadico

Mutacidn somatica o conversion esportanea PrPe a PriPsc

CUADRO 2: Enfermedades causatas por priones en animales y su patogenia

ENFERMEDAD

HUESPED

PATOGENIA

.

Scrapie

{tembladera del cordera) Ovejas

infeccion en ovejas genéticamenie suscep-
tibles

Encefalopatia Espongiforme Bovina {("'Va-
cas locas’)

Ganado vacunn

infeccion con came 0 comida cantaminada por
priones de oveja.

Encefatopatia transmisible del vison Vison

Infeccion por priones de vacuno u ovejas

Erntermedad caquectizante

Ciervg, venado, alce

Desoonocido

Encefalopatia espongifarme felina Gatos

infeccion con came de vaca contaminada

Encefalopatia de unguiados exoticos

Gran kudu nyala, oryx

Infeccién con carme o comida contaminada
pOT prONes

Encefaiopatia espongiforme bovina (EEB} -
Prevencidn y vigilancia

La Encefalopatia Espongiforme Bovina (EEB), es

una enfermedad neurologica, degenerativa y mortal
de los bovinos. Se diagnosticd por primera vez en

140

ingtaterra en 1986 y desde entonces hasta la fecha
se han registrado mas de 187.000 casos en el mundo,
incluyendo su diseminacion a practicamente toda Eu-
ropa, los 10 casos de Japon, 1 caso de Israel, los tres
casos de Canaday el caso de los Estados Unidos en ef
continente americano. La EEB no solo se ha constituido
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en ung enfermedad de altisirmo impacto social y politico
por los riesgos que representa para ia sanidad animal
y para la salud publica, sino que también ha tenido un
significativo impacio econémico para ios paises afec-
tados especialmenie en el comercio infernacionat de
animales y sus productos derivados. La OiE (Organiza-
cion Mundial de Sanidad Animal} y la OMS {Crgani-
zacion Mundial de la Salud) han exhortado a los paises
a eslablecer las medidas sanitarias necesarias para
prevenir que esta enfermedad ingrese a sus tefritorios,
y a definir su situacion en relacion con las Encefalopa-
tias Subagudas Espongiformes Transmisibles (ESET)
a fravés de una evaluacion de riesgos y del estable:
cimicnio de un sistema de vigitancia y scguimiento
continua especifico por siete anes. La evaluacidn del
estatus de un pais o region libre respecto a la EEB, se
requiere COMO requisilo previo para las exportaciones
de ganado bovino o de sus producios a terceros paises.,
dado gue esta enfermedad que el bovino adquiere a
fravés del consuma de alimentos contaminados con
el prion o particita infecciosa de oveja con scrapie, es
a su vez el origen de una variante de ta enfermedad
de Creutzfeldt-Jakob {vCJ) en humanos segun quedo)
demostrado y aceptado desde 1999 (29-35).

Colombia esta situada en ia zona ecuatorial, sus
sistemas de explotacion bovina alojados en 36.7 millo-
nes de hectareas de pastos, manejan alrededor de 23
milones de cabezas, de las cuales el 57% se destinan
a la produccion de carne, el 3% para leche y el 40%
para producir carme y leche o sea doble propasito; los
sistemas de produccion son en su mayoria de Hpo ex-
tensivo, con posibiidades de pastoreo durante todo el
afa y alimentacion naturai abundante y de bajo costo;
fa suplementacidn con alimentos balanceados es muy
poca y se restringe a ganadertas de seleccion o alta
produccion lechera. La industria ganadera oferta gana-
do vivo en sus diversas fases para actividades ligadas
con el sacrificio, produccion de carne de bovino para el
cansumo humano, materias primas derivadas de la ga-
naderia para la industria manufacturera {cueros, pieles,
despojos carnestibles, grasa y sebos) y procesamientio
industrial de la came en productos carnicos.

El instituta Colombiano Agropecuario ICA desde el
afta 2001 establecio un programa de prevencion de la
EEB, de caracler nacional y con reglamentacion espe-
cifica gue busca aplicar todas las medidas y estrategias
recomendadas por ia OIE, en el Cédigo Zoosanitario
Internacional (CZ1Y}, en procura de ser calificados dentro
del status de libre o provisionalmente libre de EEB.
E! programa Nacional de prevencién de ta EEB se
encuentra reglamentado por la Resolucion 1CA 03153
de 2001 y fija como objetivo, mantener un sistema de
vigilancia epidemiotdgica y seguimiento conlinuo para
la EEB, evaluar los riesgos enddgenos y exdgenos y
establece un sistema nacionat de capacitacidn y divul-
gacion sobre ios diferente aspectos relativos ala EEB y
suU prevencion; asi mismo, establece como obligataria

ia notificacién inmediata de la existencia de cualquier
caso sospechoeso por presentar sintomas compatibles
con EEB, su atencién inmediata y diagndstico, asi
como {a vigilancia activa a nivel de plantas de sacrificio
y la busqueda, ubicacion y seguimienio permanente
de todos los bovinos, ovinos y caprinos imporlados
a Colombia de paises gue en la aclualidad registran
EEB. Segun el Codigo Zoosanitario internacionai CZ1-
OlE. Colombia se considera un pais provisionalmente
libre de EEB pero debe seguir realizando las acciones
de blusgueda y prevencion por cuatro angs mas para
obtener esta calificacion.

Desde 1982, el pais cuenta con un sistema de
vigilancia epidemiologica de enfermedades endémicas
y exOticas gue vigila los sindromes neurologicos en
animales domésticos. Desde 1998 hasta el afio 2004,
como aclividad de 1a vigitancia epidemioiogica pasiva
de iz EEB. se han evaluado por hisiopatologia 1001
casos de cuadro neuroldgico bovino {encéfalos inciu-
yendo talio encefalico). para diagnostico diferencial de
EEB. no evidenciando cambios morfologicos compati-
bies con esta enfermedad. En el afio 2002 se inicio la vi-
giancia activa en plantas de sacrificio, colectando 1604
tallos encefalicos de bovinos mayores de 24 meses de
los 32 departamentos del pais; el fotal de muestras se
procesaran por histgpatologia. el 35% {566} fueron
analizadas por la técnica de ELISA v el 12% (182} por
inmunoperoxidasa. resultando el 100% de {as muestras
analizadas negativas. Para los siguientes seis afios la
OIE determind como minimo trabajar 360 muestras
fas cuales se han cumptido para los afios 2003 y 2004
respeciivamente; en cuanto a inmunoperoxidasa se
viene trabajando al azar 90 muestras por afo; hasta
fa fecha todas han marcado negativas.

Bl pais cuenta can 35 plantas productoras de
harinas de origen animal registradas, que a partir de
2001 vienen siendo monitoreadas rmediante visitas de
control en [as que se supervisan fos procedimientos de
proceso, en cuanto a fas condiciones de temperatura,
presidn y tlermpo gue garanticen el cumpiimiento de
estandares de la Olk:, y adicionaimente el curmplimiento
ded retuiado de tos productos can fa leyenda Prohibido
su uso en [a alimentacion de rumiantes, cuando se
trate de proteinas de origen mamiferc. igualmente, se
han identificado 65 plantas productoras de alimenios
suplemeniarios para bovinos, estas piantas elaboran
385 productos o formulaciones por fase y sistema de
produccion con volumeanes cercanos a fas 500.000
tonetladas, l0s cuales se encueniran registrados ante
el ICA, asegurando autoabasiecimiento y haciendo
iInnecesarta su importacion.

En cuanio al establecimiento de ias medidas de
gestion de los riesgos exogenas, es decir la impor-
tacion de bovinos de paises que registraron EEB en
animales nativas enfre 1986 y el 2004, hay registro
de importacion de 2.918 bovinos distribuidos asi; de
Francia 9 entre 1987 y 1993, de Alemania 1.117 entre
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1987 y 1998, de Belgica 32 en 1987, de Australia 65
en 1989, de kspana 956 desde 1994 hasta 1999, v de
Cangda 679 entre 1996 y 2002,

Especiaimente desde el 2002 &l ICA ha mantenido
una evatuacion y seguirniento del significado de estas
imporiaciones teniendo en cuenta el pais de proceden-
cia la fecha det trasladc de animales y su propésito,
carne, leche o lidia y ha podido concluir que el riesgo
generado hasta el momento puede considerarse
practicamenie inexistente; sobre este particular puede
el lector pedir a esta entidad asesoria para resolver
cualquier duda o confusion para {o cual et {CA desde
2002 utifiza una guia de evaluacidr: y un manual para
toma y envio de muestras para diagnostico histopato-
l6gico (36,37}

1992-1996 — Comienza la era de {a vCJ

No sobra recordar que las mismas semejanzas
que ofrecen entre si el scrapie, la CJE y el Kuru, exis-
ten entre estas y la EEB y no es apenas en su cuadro
clinico gue en las ESET en general tiene como marco
de referencia la ataxia y el temblor, en ia EEB el animal
presenta excitabilidad, cambios de comportamiento,
agresividad, hiperestesia, que ha valido el calificativo
“vacas locas™. No, ia sernejanza alcanza una identidad
de su susirato histopatoldgico y por ejemplo ef cambio
espongiforme es indistinguible tanto at microscopio
de luz como electronico si se mira el cerebro de una
“vaca loca”, el de un paciente con Kuru, con Creutzfel-
dt-Jakob esporadico, con vCJ o el de un primate con
ECJ experimentai (38-41}

L.a anterior circunstancia, que ha flevado a unificar
ia tecrologia para el diagnostico, resulta aforlunada
para nuestro comprormise de Prevencion y Vigilancia
porque esia bien aceptada fa relacion causa-efecto
EEB-vCJ y porgue esta vigente el Convenio de Coope-
racién Técnica INS-ICA, Conirato CN.099-2002.

Pera ademas del INS, el ICA y en primer lugar &l
Ministerio de la Proteccion Social, deben compartir esta
Vigilancia dando aicance a la prevencion de la vCJ, ef IN-
VIMA {en cabeza de su Subdireccidn de medicameriios
y praductas bioldgicos) y las bancos de sangre {iambien
del ambito det INVIMA y liderados por ef grupo de Red de
Bancos de Sangre de! Instituto Nacionat de Salud}, tarea
que ya vienen desarrollando. EHNVIMA en cumplimiento
det Articuio 39 del Decreto 3554 de 2004 ademas incluye
normas que reglamentan la preparacion y manejo en
general de los medicamentos homeopaticos.

La conformacion de este grupo muitidisciplinario
para Vigilancia de la vGJ resuita enteramente acorde
con el riesqo latente de exposicion potencial a través
del comercio internacional de los siguientes materiales
considerados especificos de riesgo (MER}: ganado
vivo, came y harina de hueso, alimentos gue con-
tengan carne, tejidos humanos y bovinos usados en

biologicos, drogas y cosmeticos que incluyan MER,
sangre y derivados sanguineos. Los tejidos de mas
alto riesgo para contraer vCJ a partir de EEB son en-
cefalo, méduta espinal, ojos {retina}, ganglios trigeminal
y parasspinales, meédula osea {harina de hueso) ileo
terminal {OMS-QIE}.

Siblen la ransmision de la vCJ a través de transfu-
si0n de sangre y de hemoderivados sigue en discusion
y requiere mayor docurmentacidn, ya coniamos con
{a valiosa experiencia de Llewelyn y colaboradores;
SuU primer caso es Un donante de sangre gue no pre-
seniaba ningun aniecedente de riesgo al momento
de donar en 1996, murio de vCJ en el afio 2000 y el
seguimiento realizado demosird que a un receptor
de dicha sangre {e fue diagnosticada vCJ en el afio
2003, enfermedad de la cual fallecio {(42). El sequndo
caso fue comunicado en Julio de 2004, este paciente
habia recibido una fransfusion sanguinea en 1999
de un donante que desarrolié posteriormente vCJ, el
paciente mMuri¢ por causas no relacionadas a fa vCJ
pero ta patologia post mortem revelo la presencia de
la proteina anormal-infecciosa o prion {43}

Estas y ofras evidencias respaldan sin duda ia
norma actual que invita a mantener prendida ta alarma
y prohibe la transfusion desde cualquier fuente que
implique riesgo. No exisie evidencia de fransmision de
ia vCJ a través de fa leche materna.

Nueva variante de la enfermedad de Creutzfeid-
Jakob {vCJ)

B} 6 de abril de 1996 la revista Lancet nos trajo la
preocypante noticia de que fa enfermedad de Creulz2fel-
dt-Jakob tiene una nueva variante {44} que tres anoes
més tarde {1999} ha permitido concluir que su causa €s
el consumao de derivados de animal afectado por EEB.
Esta entidad, que en breve lapsc afecté los primeros
once jovenes ingleses muy ligados al ordefio en diver-
505 hatos, {otaliza hasta abril 1 de 2005 en el Reina
Unido 155 casos, en Francia 6 (4 hombres, 2 muieres)
comprobados y 2 en estudio, en irlanda 1, 1 en Halia
y segun fos informes mas recientaes {ProMED} estan
siendo analizados un paciente en Canada. uno en USA
y otro en Japon. Se ha notado discreto predominia en el
sex0 masculino y hasta hay no existe tratamienio (45-
50%. En América Latina y especificamenie en nuestro
pais no se ha presentado fa vCJ y tampoco hay registro
de casos de EEB como ya se anotd. {50). Sin embar-
go estamos a tiempo y es imperiosa {a necesidad de
establecer para el pais estrategias de vigilancia en &
marco del sistema nacional de Vigilancia de eventos
de interss en Salud Publica -SiVIGILA- atendiendo
normas de! Reglamento Sanitario Internacionai. Para
ordenar estas acciones el gobierno nacional a traves
de su Ministeric de la Proteccion Social prepard y
sanciond el Decreto No. 2350 del 26 de julio de 2004
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gue incluye la creacion de un Comité Técnico Cientifico
integrado por representantes de: 1. Direccion General
de Salud Pubiica det Ministerio de la Proteccion Social,
2. Instituto Nacional de Salud, 3. Instituto Nacionat de
VigHancia de Alimentos y Medicamentos —INVIMA— 4,
instituto Colombiano Agropecuario- ICA, §. Academia
Nacional de Medicina.

Con el mismo propésito de poner en marcha la
vigancia de la vCJ y con base en su cuadro clinico y
en los haltazgos de laboratoric (51-64 ) esquematizado
en et Cuadro 3, siguiendo instrucciones det Ministerio
de la Proteccidn Social, el instituto Nacional de Salud
prepara la Guia para la Prevencién, Vigitancia y Cantrol

de {a vCJ, la cual después de analizada y ponderada
en reunion de! Comite de Vigilancia Epidemiaidgica
~COVE- en enero 24 de 2005 ingresa al Protocolo
SIVIGILA. (65). Este protocole puesto a consideracion
del cuerpo medico nacional pretende dos aspectos
fundamentaies: a} Cortar la cadena de fransmision
bovino-humano, bl Disponer lo necesario para iden-
tificar oportunamente y dar el manejo més adecuado
al eventuat caso de vCJ que se llegue a presentar. No
se descarta la eventualidad de gue un caso humango
de vCJ anteceda la comprobacion def primer animal
con EEB.

CUADRO 3.
Criterios diagnosticos para vCJ. Medificado de Wilt RG, 2000

Desorden neurepsiquiatrico progresivo
Duracidn de la enfermedad < a 6 meses

Los estudios descartan otros diagnosticos

No hay historia de exposicion iatrogenica a CJE

cocm>

Sintornas psiquiatrcos tempranos

Sintomas sensoriales doforosos persistentes
Ataxia

Miocionias - corea - distonia

Demencia

moowp

EEG no caracteristico de ECJ.
Aumento de sefial en pulvingr bilateral en RM.,

oW >

de ECJ

Histopatologia: abundantes placas en e cerebro simitares a 1as observadas en kuru y en las otras variedadas

De esta guia y en atencion a su utitidad practica
reproducimos aqui fa definicion operativa del caso, que
es como sigue, 1. Caso probable; Todo paciente con
edad promedia de 28 aros (20 a 40 anos) que presente
un cuadro neuropsiquiatrico progresivo cuyos sintomas
iniciates son depresion, ansiedad, apatia, aislamien-
to, Husiones, a los que asocia dolores persistentes o
parestesias y rmas tardiamente ataxia, movimientos
involuntarios, rmioctonus, corea o distonia, demencia y
mutismo aquinétice debe considerarse caso probable
de vCJ méaxime si ha vivido 6 meses o mas a partir de
1980 en el Reino Unido o a partir de 1990 en cualquiera
de los paises que ya han dernostrado ta presencia de
EEB.

2. Caso confirmado: La definicion de caso con-
firmado exige que al caso probabie se sume el estudic
neuropatologico que demuestire: ay Abundantes placas
PrP fibrilares {(descritas originalmente en Kuru) fre-
cueniemente rodeadas de un halo espongiforme, b)
Numerosas pequefas placas PrP formando ramiiletes
en corteza cerebelosa no acompanadas de cambio
espongiforme, ¢} Depositos amorfos de PrP rodeando
neuronas en corteza del cerebro y cerebelo.

Observaciones finales

Queda clarg gue haciendo parte de SIVIGILA la
vCJ se cifie al flujograma que utiliza esla red.

Las recomendaciones para prevenir contagio hu-
mano-humanao no s6lo para vCJ sing para las ESET
en general a traves de tejidos o de instrumenial de
uso cotidiano vienen comunicandose a la comunidad
ciantifica casi siempre en el New England Jourmal Med.
y con e liderazgo de D.C. Gajdusek y Paul Brown {66}
Estas normas cuya utilizacion se inicio hace ires deca-
das han tenido muy amplia difusion sobre todo a partir
de 1882 cuando comenzaron a aplicarse integraimente
para el manejo del VIH-SIDA,

Para un manejo optimo de fa vCJ {a OMS ha he-
cho una seleccién de expertos y centros de referencia
que incluimos como Anexo 1. Bl anexo 2 es el texto
del Decreto 2350 de 2004 y ef anexo 3 es la Guia de
Vigilancia para la vCJ.
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