¢Como se contagian las
personas?

oy sabemos que el agente infeccioso (el prién]

se transmiti de las vacas a las personas

lincluso se ha aislado] y que es necesaria una
cantidad minima de priones para que la infeccion
tenga éxito. Se cree que el contagio fue a través de
los alimentos, pero no esta plenamente demostrado.
De hecho, no se puede explicar con una séla
razon el contagio de todos los que han enfer-
mado. No tiene mayor incidencia en las perso-
nas que trabajan con los animales (ganaderos,
veterinarios, carniceros). No se ha demostra-
do que la sangre sea una via de contagio
entre personas.

St

¢Cuando se contagiaron
personas por primera vez?

n los anos 90 comenzaron a aparecer perso-

nas con una enfermedad hasta entonces des-

conocida, que se denomind “variante de
Creutzfeldt-Jakob” por su parecido con ella. En
1996 el Ministro de Sanidad Britanico reconocid
que habia 10 enfermos con esta variante, y que
podia tener relacién con las vacas.

¢Cuales son los sintomas?

a nueva enfermedad en humanos es una

“variante de la enfermedad de Creutzfeldt-

Jakob”. La antigua enfermedad de Creutzfeldt-
Jakob afecta a una persona por millén y aparece de
55 a 65 afios. Empieza por sintomas de tipo ner-
vioso, como dificultades para conciliar el suefio,
problemas de la vision, descoordinacion de movi-
mientos, y produce la muerte en un afo. La nueva
variante, relacionada con la enfermedad bovina, se
diferencia en que puede manifestarse a menor edad,
desde los 15 afios, y en que los sintomas son mas de
naturaleza psiquiatrica (depresiones, demencia, etc).
Desde que el individuo es infectado hasta que se
manifiesta la enfermedad pueden pasar més de 6
afios. Por ahora no existe ningun tratamiento.

soma

a proteina humana que puede

convertirse en prign estd determinada
por un gen localizado en el cromosoma 20

¢Estamos todos
expuestos?

odos tenemos la proteina que puede convertir-

se en prion, pero existe un componente

genético que provoca resistencia o sensi-
bilidad e interviene en la progresion de la enferme-
dad. En las ovejas, los individuos resistentes alargan
el periodo de incubacién hasta el punto de que la
enfermedad puede que nunca se produzca, aunque
estén infectados. Los sensibles acortan el tiempo de
incubacién hasta enfermar en un afo.

Partes comestibles y [|No comestibles

ENCEFALD [~ s te expipan en soias d mis do 12 meses
1. CARRILLADA [ MEPULA ESPINAL
2. PESCUEZO
3. AGUIA
4 PECHO
5. ESPALDILLA
6-18. MORCILLO
7. LLANA
8-9. LOMO
10. SOLOMILLO  puLMoNEs
11, COSTILLAR
12. FALDA
13. CONTRA
14 BABILLA
15 CONTRATAPA
16. TAPA
17. RABO

¢Qué partes de la vaca son peligrosas?

1 64% de los priones en un animal adulto se encuentran en el encéfalo
E (sesos). La médula espinal, que recorre el interior de la columna verte-

bral, contiene el 25,6%. Los ganglios nerviosos que se localizan cerca de
la médula, los intestinos, los ojos, las amigdalas, el bazo, rifiones, higado, pul-
moén, pancreas, nddulos linfaticos y placenta suman el resto. EL consumo
directo de estos tejidos o de alimentos elaborados con ellos pueden contagiar
la enfermedad. Los demas 6rganos y tejidos tienen una infectividad despre-
ciable. En los musculos, por ejemplo, no se ha detectado infectividad, ni tan si
quiera en la lengua y otros musculos de la cabeza. Tampoco se ha encon-
trado en la leche, el semen y la saliva.

L Gran Bretaiia

duran-
te unos seis afios la poblacion
estuvo expuesta a los agentes
infecciosos
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¢Como influye la edad
en la comestibilidad
de la carne?

con la edad de los animales. En

Espafia, el 85% de la carne consumida
procede de reses jovenes entre 6 y 18 meses
[en Galicia entre 7 y 10 meses), que son las
que presentan menos riesgo. Lo recomenda-
ble es tomar carne de individuos jovenes.

El riesgo para el consumo aumenta

¢Qué otros productos
tienen riesgo?

empleasen materiales contaminados y

los priones no fueran destruidos duran-
te la preparacién. Materiales de origen vacuno
se usan en hamburguesas, salchichas, embu-
tidos, platos precocinados y congelados.
También en la preparacion de algunos medi-
camentos, cosméticos y golosinas; en estos
casos, alin cuando pudieran existir priones en
la materia prima, deberian resultar destrui-
dos en el proceso de elaboracion.

Todos aquellos en cuya elaboracion se
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| pasado mes de diciembre de

2000, la Casa de las Ciencias

abrié una linea telefénica para

recoger las inquietudes y
preocupaciones de la ciudadania sobre
el mal de las vacas locas. Durante la
semana que se mantuvo activa se
recibieron cerca de 300 llamadas. La
mayor parte hacian referencia a
cuestiones alimentarias, a los
animales sensibles y a las vias de
contagio. Esto es lo que ahora se
puede responder.

Censo Bovin

A 31 de Diciembre de 2000

83.096.000

6.089.000

Miles de cabezas

UNION ESPANA GALICIA
EUROPEA (Estimacion]

20.296.000
12.131.000
24.269.000
17.782.000
8.418.000
ESPANA
Lecheras 1.189.000
Nodrizas 1.785.000
De 1a 12 meses 2.060.000
De 1a2afios 740.000
De mas de 2 afios 315.000
GALICIA
462.000
133.000
s/D
S/D
s/b

¢Como se infectan
las vacas?

a infeccién sucede cuando un
animal ingiere alimentos con-
taminados con los priones. Estos
discurren por el tubo digestivo sin que les
afecten los jugos gastrointestinales hasta
el tramo final del intestino delgado, donde
se incorporan al organismo. Luego se
extienden lentamente hacia el encéfalo a
través del sistema nervioso, sin que el sis-
tema inmunitario reaccione contra la infec-
cién. Su acumulacién en el encéfalo dafia las células
y causa los sintomas de la enfermedad. Algunos
investigadores aislaron priones en acaros del forraje
y apoyan la idea de un posible contagio a través de
parésitos. Por eso, mientras no se tenga certeza
absoluta, es recomendable sacrificar los animales
que compartan instalaciones con los enfermos.

¢Por qué las vacas
enfermas son las mas viejas?

sta enfermedad afecta a vacas adultas de

cualquier raza o sexo. Se ha diagnosticado fun-

damentalmente entre las dedicadas a la pro-
duccién lechera y, en menor medida, a la carnica. EL
periodo de incubacién -desde que el animal se infec-
ta hasta que manifiesta la enfermedad- es de unos.
cuatro afios. Por eso aparece normalmente en ani-
males mayores de tres afios, aunque excepcional-
mente puede adelantarse a los dos. El curso clinico,
que sucede en unos dos meses, es progresivo, irre-
versible y conduce a la muerte.

¢Se puede diagnosticar
la enfermedad en las
vacas vivas?

a enfermedad se caracteriza por cambios en

el comportamiento (nerviosismo, agresivi-

dad), alteraciones en la sensibilidad (se vuel-
ven muy sensibles a los ruidos y contactos) y en la
coordinacion muscular (temblores, caidas frecuen-
tes, dificultades para levantarse). Otros sintomas
son una rapida pérdida de peso y una brusca caida
de la produccién lechera.

Por ahora no existe un test de diagnés-
tico para vacas vivas; todos se hacen sobre
animales muertos a partir de muestras
extraidas de la base del encéfalo, cerca de
la médula espinal. EL estudio micros-
copico del tejido revela la aparicion
de huecos, de donde procede el calificati-
vo de “espongiforme”. En estos tejidos tam-
bién se puede detectar la presencia de priones

—

.

¢Es una enfermedad nueva
la encefalopatia
espongiforme bovina?

o es. La primera descripcion de la también lla-
mada enfermedad de las vacas locas se hizo
publica en 1987 en una revista inglesa. Se
hablaba de una enfermedad neurolégica degenerati-
va, con sintomas parecidos a la tembladera de la
oveja (o “scrappy”), conocida desde hacia 240 afios en
el Reino Unido y en Alemania, a la enfermedad de
Creutzfeldt-Jakob y al “kuru” de los seres humanos.

¢Como surgio el mal de las

¢Por qué se dice que
éstas son enfermedades
raras?

tanley Prusiner descubrio que los

extrafos priones son los que causan

las encefalopatias espongiformes.
Todos los agentes infecciosos, como bacte-
rias y virus tienen acidos nucleicos (ADN,
ARN] para reproducirse, pero los priones no.
Ademas, los priones tienen una forma de multiplica-
cién increible, pues convierten proteinas norma-
les del organismo en patégenas con sélo
modificar la forma de su molécula. Que las pro-
teinas puedan cambiar de forma no es nada extrafio.
El cambio de aspecto que sufre la clara de huevo al

¢Qué son los priones?

0s priones son proteinas (como la hemoglobina,

la insulina o el colageno). Puesto que la fabrica-

ci6n de toda proteina esta dirigida por un gen, se
pens6 que quiza existiera alguno capaz de sintetizar las
proteinas que se convierten en priones. Asi se confirmé
en algunos animales y en el ser humano, donde resulté
que estas proteinas existen de forma natural sin produ-
cir la enfermedad. De hecho, se encuentran en las
membranas de las células nerviosas e intervienen
en el metabolismo de minerales. Lo que sucede es que
estas proteinas pueden existir en dos versiones, una
inocua y otra patégena, y la Unica diferencia entre ellas
es la forma que adoptan. Cuando las patdgenas se
encuentran con las normales inducen en ellas el cam-

Proteina del P

vacas locas? coagularse por la coccién es un ejemplo. Lo extra-
fio serfa que esto fuera contagioso y que, al entrar
en contacto un huevo cocido con otros crudos,
algunos se coagularan. Algo parecido es lo que

sucede en la replicacion de los priones.

bio de forma que las convierte en patdgenas (seria
como un efecto doming). El parecido es lo que determi-
na que los priones no sean detectados por el sistema
inmunitario del organismo y puedan extenderse sin
provocar ninguna reaccion de defensa

Transformacion de la
proteina del pridn
hacia su forma
infecciosa

as investigaciones descubrieron que el ganado

se habia infectado por la alimentacién, y

que su aparicion estaba relacio-
nada con un cambio en la
fabricacion de los pien-
505 que se hacian con hue-
sos y restos de animales
terrestres. Hacia 1981-82 se
habia buscado un ahorro en la
produccion, reduciendo la temperatura
y el tiempo a que se sometian los restos ani-
males. En Gran Bretafia es frecuente la temblade-
ray como no tienen la costumbre de consumir sesos
de cordero, éstos terminaban en las harinas. El cam-
bio hizo que los agentes infecciosos no fueran des-
truidos y contaminaran los piensos

¢Qué animales estan libres
de contagio?

e encontro la nueva enfermedad en gatos y en anima-

les de zooldgicos, como felinos [tigres, panteras), rumian-

tes (gacelas, fius) y en algunos monos. Aunque en general,
las enfermedades de una especie no son contagiosas para otra.

La enfermedad no ha sido detectada en cerdos, ni en aves |
(en pollos ni siquiera se conocen encefalopatias espongiformes
transmisibles), ni en conejos, ni en canidos (perros, zorros, lobos),
ni en peces. Pero esto no quiere decir que no puedan llegar a con-
traerla; en ensayos, de forma artificial se ha logrado infectar a los
avestruces y a los cerdos. En estos Gltimos animales se consiguié
mediante la inyeccién de material infeccioso en el cerebrooenla |
sangre, pero en ningln caso por ingestion, ni suministrando 4 “
kilos de sesos infectados por animal.

¢Por qué estas
enfermedades pueden pasar
de una a otra especie?

os priones pueden transmitirse entre distintas

especies (de ovejas a vacas, de vacas a hom-

bres) dependiendo del parecido de las proteinas
de las que proceden. Si la proteina que puede formar
el prién bovino es muy parecida a la humana, podra
inducir el cambio de forma que conduce a la aparicion
de priones humanos. Y la enfermedad se transmite a
través de la alimentacion porque los priones
soportan la accién de los jugos gastricos.

¢Por qué es necesario
incinerar los cadaveres y
restos de animales
enfermos asi como los
piensos contaminados?

orque los priones son muy resistentes a

los mecanismos de desinfeccién tradicional.
Resisten la mayor parte de los desinfectantes

fisicos, como la radiacion ultravioleta, y requieren
altas temperaturas para destruirse. Una pasteuriza-
cion no llega, ya que pueden soportar mas de 160 gra-
dos. También resisten la accion de muchos desinfec-
tantes quimicos como el formol y el fenol, pero son
sensibles a la lejia, a la sosa y al cido formico. Se han
sembrado priones en el medio ambiente y han sido
recuperados hasta tres afios después, asi que sopor-
tan las condiciones ambientales (luz solar, descom-

posicion microbiana, etc)

¢ Podemos contagiarnos
de la carne de cordero?

unque los priones que provocan la
tembladera o encefalopatia espongi-
forme de la oveja son los que contagian
la enfermedad a las vacas, y desde éstas pasa a los
humanos, no existen indi-
cios de que puedan infectar
directamente a las personas.
De hecho, durante mas de dos
siglos se ha convivido con ella
sin que aparecieran casos.
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