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Origen, evolución y características No existe unanimidad respecto
clínicas de la Encefalopatía de la etiología del proceso
Espongiforme bovina aparecido en Gran Bretaña

o ha pasado tanto tiempo
desde que se empezó a ha-
blar y escribir acerca de la
Enccfalopatía Espongiforme
del ganado vacuno (a la que
desde este momento deno-
minaremos de forma abre-

viada E.E.B.); el tema apareció hace dos
o tres años, perdió actualidad hasta que,
durante las últimas semanas, estamos asis-
tiendo a un resugir del interés por este
proceso.

Estas páginas se han escrito con la in-
tención de aportar los aspectos que po-
drían considerarse básicos a la hora de
conocer el proceso así como de compren-
der su enorme importancia potencial. En
todo momento se han evitado los aspectos
más especíticos que, aunque sin duda son
la base de lo que hoy sabemos sobre la
E.E.B., harían más tediosa la lectura del
texto, alejándolo del carácter divulgativo
que se le ha pretendido dar.

Investigaciones realizadas
sobre fos orígenes del proceso

Empezaremos advirtiendo que, habida
cuenta de que el proceso sólo, salvo ex-
cepciones, sc: ha descrito en Gran Bretaña,
todos los datos epidemiológicos referidos a
la E.E.B. que aquí se expresen se referi-
rán a dicho país. Este hecho no resta inte-
rés a los datos que se aportan ya que en
el caso de que en otro país comenzáse-
mos a tener problemas con esta enferme-
dad, es más que probable que la biología
de ésta no fuese muy diferente.

Todo empezó a finales del año 1986,
cuando los técnicos del Central Veterinary
Laboratory de Weybridge, en Inglaterra,

recibieron dos cerebros bovinos proceden-
tes de sendos animales que habían muerto
tras sufrir un extraño proceso, no cono-
cido hasta el momento. Como más tarde
se comprobaria, se trataba de un cuadro
de tipo subagudo, progresivo y de evolu-
ción invariablemente fatal, con una acu-
sada sintomatología nerviosa. Los trastor-
nos neurológicos observados, aunque a
veces se expresaban como accesos de
comportamiento agresivo, en la mayoría
de los casos estaban todos englobados
dentro de lo que podríamos considerar
como un cuadro de caracter depresivo.

Basándose en el cuadro sintomatológico
general, aunque no, evidentemente, en sus
aspectos más característicos, el proceso fue
bautizado como « Síndrome de la vaca
loca» (mad cow disease). Esta llamativa
denominación, de la que sin duda podria-
mos encontrar alternativas mucho más
afortunadas, contribuyó, casi de forma de-
finitiva, a estimular el interés general de
la sociedad por el proceso.

El examen histológico que de aquellos

Este proceso
neurológico,

salvo excepciones,
solamente

se ha producido
en Gran Bretaña

cerebros se realizó en el Central Veteri-
nary Laboratory reveló unas imágenes de
vacuolización neuronal que conferían al
conjunto un aspecto espumoso o esponjo-
so (de ahí el término «espongiforme»). El
cuadro lesional que se observaba era el
que tradicionalmente se había venido des-
cribiendo en los óvidos afectados por el
«scrapie», o en el hombre cuando padece
la Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob o el
« kuru». Del mismo modo, también sc han
diagnosticado procesos similares en viso-
nes y en algunos animales salvajes de
Norteamérica, alces y caricús concreta-
mente. Asimismo, a partir de 1990 se está
comenzando a comprobar la presencia de
cuadros de este tipo en gato y perro.

Con posterioridad a estos dos primeros
casos, se fueron recibiendo muchas más
descripciones de bóvidos muerios en simi-
lares condiciones. A partir de los datos
correspondientes a los múltiples casos clí-
nicos remitidos se realizó una intensa
labor de síntesis encaminada a«dibujar el
retrato robot» del nuevo síndrome. Así se
vio que, de entre los animales que pre-
sentaron el cuadro, era posible extraer una
serie de rasgos comunes:
- En primer lugar, la duración media de

la sintomatología (es decir, desde la
expresión clínica hasta la muerte) era
de dos a cuatro meses, pudiendo oscilar
entre uno y quince meses. En algunos
de los casos, por la juventud del enfer-
mo, se tuvo que admitir la posibilidad
que que la enfermedad pudo haber
sido contraída cuando los animales eran
todavía terneros.

- En cuanto a la edad media de los ani-
males afectados la oscilación no era tan
grande: ésta se situaba entre los tres y
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los cinco años con una inci-
dencia notablemente mayor
en vacas lecheras de cuatro
años.

- Los análisis de correlación
no revelaron relación alguna
entre la incidencia del pro-
ceso y la raza de los bóvi-
dos afectados.

- La búsqueda de relaciones
con factores tales como ges-
tación, previa administración
de algún fánnaco o vacuna,
estación del año o manejo
resultó infructuosa.

- La incidencia resultó ser
bajísima: normalmente apa-
recía un sólo animal afec-
tado en cada explotación.

- Finalmente, el estudio de la
distribución geográfica de
los casos demostró que casi
todas las ganaderías afecta-
das, a pesar de que también
se presentaran casos en el
resto del país, se hallaban
ubicadas en el S.E. de
Inglaterra.
A la vista de los datos

obtenidos, la primera conclu-
sión que se extrajo, aunque
fuera de modo provisional,
acerca del origen de la E.E.B.
se basó en la gran dispersión
que presentaban los casos clí-

Se sospecha que la E.B.B. ha sido consecuencia de un saho de la conocida
entermedad del «scraaie» ovino al vacuno.

nicos: la gran dispersión de éstos, el
improbable contacto entre los distintos
f^xos, apuntaba hacia el caracter primario
los mismos. Las principales sospechas se
centraron en la ingestión de un alimento
contaminado. No iban tan descaminados.

Los investigadores se encontraban de-
lante de un proceso que afectaba al gana-
do vacuno y yue era «casi clavado» , tanto
clínica como anatomopatológicamente, al
«scrapie» de las ovejas. Se trató de bus-
car la expGcación más sencilla (algo que
hay yue hacer siempre, al menos al prin-
cipio, en este tipo de situaciones). La
hipótesis que mejor podía explicar la apa-
rición de los casos de E.E.B. era yue el
«scrapie» había saltado la barrera entre
especies, pasando, ya se vería cómo, del
ganado ovino al vacuno. EI «salto», en
base a la ya conocida patocronia del
«scrapie» ovino, se debió producir a prin-
cipios de los años 80.

EI aceptar esta hipótesis, el salto del
proceso desde la especie ovina a la
bovina, necesitaba, para sustentarse,
encontrar respuesta convincente a estas
dos preguntas:

Primera: ^Qué hizo yue el «scrapie»,
proceso endémico del ovino británico
desde hace cientos de años, «saltara» a la

especie bovina hace diez años y no antes?
Segunda: ^Cómo es posible que no

existiese relación, como así ocurrió, entre
las localizaciones de la especie «donante»,
ovejas, y la especie «receptora», las vacaŝ?.
^Cómo se explicaba, dicho de otra mane-
ra, que no hubiese coincidencia entre los
lugares en los yue se detectó la incidencia
de E.E.B. y las localizaciones habituales
de ganado ovino?

A pesar de la imposibilidad de respon-
der satisfactoriamente a estas cuestiones,
se acepta, siempre según los organismos
responsables británicos, yue la aparición
del scrapie bajo la forma de E.E.B. ten-
dría como origen el efecto sumatorio de
varios factores. De entre todos ellos des-
tacaremos dos, el primero de ellos habría
actuado más bien como predisponente; el
segundo, a la vista de los datos que más
adelante se comentarán, sería mucho más
determinante.

EI primero de ellos, y que hemos caliñ-
cado como predisponente, era el notable
aumento que la cabaña ovina de aquel
país experimentó durante los años ante-
riores: en efecto, entre 1980 y 1990 el
censo ovino de Gran Bretaña pasó de 30
a 40 millones de cabezas. E1 no haber
podido establecer la relación definitiva

entre la aparición de la E.E.B.
y un aumento en el número de
casos de scrapie ovino se debió
a una dihcultad de tipo legal: el
«scrapie» no es enfcrmedad de
declaración obligatoria, con lo
que no se dispone, ni entonces
ni ahora, de datos sobrc la ver-
dadera situación de su inciden-
cia en ovejas.

El segundo dc estos factores,
mucho más determinante como
ya hemos dicho, aunquc no cl
único, ha sido la aparición de
una serie de cambios cualitati-
vos relacionados con la alimen-
tación del ganado vacuno. En
efecto, los estudios epidemioló-
gicos sustentan la hipótesis de
que la aparición de la E.E.B.
ha sido consecuencia de un
mayor contacto dc las vacas
con el agente «scrapie» a través
de la proteína dc origen
rumiante en los piensos.

La inclusión de la alimenta-
ción en la etiopatugenia del
proceso explicaría la ausencia
de relación entre las zonas de
establecimiento del ovino y
ayuellas en las yue sc ha decla-
rado la E.E.B.; lo yue esta teo-
ría no terminaba dc ayudar a
comprcndcr era porqué en
ayuel momcnto y no, por ejem-

plo, cincuenta años antcs.
La respuesta a esta última cuestión se

encontró en la adopción, precisamentc en
las fechas clave (principios dc la década
de los f^O), de un c^imbio en el procc;sado
de los residuos cárnicos (chicharrones) de
oveja y otros animales a la hora de ex-
traer la grasa para la produccicín de harina
de carne y hueso. En efecto, por estas
fechas se pasó bruscamentc de extracr la
grasa mediante disolventes orgánicos (ace-
tona, eter butanol, mctanol-cloroformo) a
hacerlo exclusivamente mediantc calor.
Esta explicación sí quc pudo comprobarSe:
cxistía correlación entre las zonas de inci-
dcncia dc la E.E.B. y la uhicación dc las
plantas de fusión quc ahandonaron los
disolventes, así como de las zonas donde
distribuían sus productos.

La siguiente pregunta yuc cualyuiera se
haría, y de hecho así fuc, es ^,yué es lo
yue tienc de bueno, o de malo, la utiliza-
ción de solventes orgánicos, o de calor, en
la fabricación de las harinas de carne yue
se utili-r.an en la alimentación dcl ganado
vacuno'?

En cuanto a esta última prcgunta, sc ha
comprobado que los solventes orgánicos
antes mencionados provc^can una disminu-
ción de la capacidad infectante del agente,
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al que dedicaremos un capítulo aparte. En
base a esto puede afirmarse que la utiliza-
ción de estos productos en la extracción
de grasa, aunque no llegara a destruir a
los agentes del «scrapie», sí que disminui-
ría la presencia del agente en la harina; la
nueva concentración del agente sería lo
suficientemente baja como para no poder
provocar la enfermedad en el bóvido que
consumiera dicha harina. Según todo esto,
y siguiendo con el razonamiento, el aban-
dono de esta práctica habría provocado
que se pasara de una inactivación casi
total del agente del scrapie a una inactiva-
ción exclusivamente parcial.

El asumir esta hipótesis nos llevaria a
aceptar el hecho de que los bóvidos han
sido siempre susceptibles al «scrapie»; lo
que ha ocurrido es que el contacto en el
pasado ha sido insuficiente para provocar
una incidencia apreciable de la enferme-
dad clínica. Con estos cambios en el pro-
cesado de fabricación de harinas la «dosis»
de agente que reciben las vacas habría
aumentado lo suficiente como para pro-
vocar el proceso.

Medidas de control

Las autoridades británicas decidieron,
por fin, el 21 de agosto de 1988 hacer a
la E.E.B. enfermedad de declaración obli-
gatoria. Había que tomar decisiones, aún
a falta de conocimientos concluventes
sobre la etiología o la epidemiología del
proceso.

Así, careciendo de método diagnóstico

válido para animales vivos, se comenzaron
a realizar los esfuerzos necesarios en el
sentido de:
- Conocer la verdadera incidencia de la

enfermedad.
- Seguir recopilando datos clinicos y epi-

demiológicos.
- Prevenir nuevas infecciones y, con el

tiempo, erradicar la enfermedad.
Este último punto consistía en conse-

guir que las vacas, caso de no conseguirse
la absoluta anulación de la exposición al
agente, volviesen, por lo menos, a disfrutar
de los niveles insigniñcantes de exposición
que, como hemos dicho, han podido exis-
tir desde siempre.

La medida clave de entre todas las
adoptadas fue la absoluta prohibición de
administrar proteína animal procedente de
rumiante a otros rumiantes, decisión que
se tomó el 18 de julio de 1988. Si real-
mente no existe otro medio de transmi-
sión de la enfermedad, esta medida con-
seguirá erradicar, por sí sola, la E.E.B.

A esta medida principal se añaden
otras dos que la complementaban:
- todas las vacas sospechosas tendrían

que parir aisladas. Asimismo, todo el
material del parto, incluída ]a cama,
sería destruido.

- quedó absolutamente prohibido el uso,
para cualquier tipo de alimentación ani-
mal, de cerebro, médula espinal, timo,
tonsilas, bazo e intestino, así como los

productos derivados de ellos. Con esta
medida se pretendía evitar otro even-
tual «salto» del agente entre distintas
especies animales.
En lo referente a salud pública también

se adoptaron una serie de medidas; si el
«salto» entre especies se había producido
realmente no podía excluirse al hombre
de la lista de organismos susceptibles de
padecer la enfermedad. Había, por tanto,
que habilitar una serie de mecanismos que
previniesen el consumo de órganos y teji-
dos bovinos en los que el agente pudiera
existir en las concentraciones suficientes
como para dar dicho «salto» a la especie
humana. Tales medidas se centraron en
tres aspectos:
- sacrificio y destrucción de todos los

casos sospechosos de E.E.B.
- prohibición de destinar para consumo

humano leche procedente de vacas sos-
pechosas.

- prohibición de usar en alimentación hu-
mana los productos que citamos ante-
riormente (bazo, timo, etc.).
Lógicamente, aparte de estos dos f,nu-

pos de medidas, se estableció la obligato-
riedad de notificar, investigar e inmovili-
zar cualquier nuevo caso sospechoso.

Evolución de la epidemia

Como ya dijimos, tales medidas fueron
instauradas en 19^, con lo que se asumió
que, durante prácticamente una década, se
seguirían diagnosticando casos clínicos pro-
ducto de infecciones anteriores al 1 H de
julio de 1988.



Las autoridades veterinarias de la UE han obligado a cerrar las fronteras a la exportación del vacuno
británico.

Las predicciones hablaban de que aun-
que, durante un corto periodo de tiempo,
se seguiría experimentando un aumento
en el número de casos, una vez que las
prohibiciones sobre alimentación de ru-
miantes hicieran su efecto, era más que
previsible que el número de casos comen-
zara a decaer rápidamente. De este modo,
aplicado este paquete de medidas, era
posible que, según los servicios de Sani-
dad Animal británicos, la E.E.B. quedase
erradicada del país para finales de siglo,
desapareciendo, por tanto, el riesgo, muy
remoto por otra parte, de la aparición de
una nueva zoonosis.

Si el nuevo resurgir del proceso, ade-
más de los claros tintes políticos y econó-
micos que muestra, tiene una base clínica
real, será hora de replantearse algunas
cuestiones.

Características clínicas de la E.E.B.

La E.E.B. se halla incluída dentro del
amplio grupo de encefalopatías espongifor-
mes degenerativas que afectan a distintas
especies como ovejas («scrapie» ), visones,
gatos, algunos rumiantes salvajes e, inclu-
so, el hombre.

Todos los procesos incluídos en este
grupo presentan una serie de característi-
cas comunes:

1. Sólo afectan a individuos adultos. 2.
el periodo de incuhación es largo, prolon-
gándose durante años. La media en el
vacuno es de 2,5 a 8 años. 3. Duración
del periodo clínico también muy largo. 4.
Sintomatología de tipo nervioso que se ex-

presa siempre de forma subaguda. 5. De-
senlace siempre fatal.

A la hora de intentar establecer el
diagnóstico nos encontramos, también, con
una serie de aspectos comunes:

1. A1 someter las muestras de encéfalo
a microscopía óptica se aprecian las clási-
cas alteraciones espongiformes que dan
nombre a este grupo de enfermedades.

Anatomopatológicamente estos proce-
sos se encuentran clasificados dentro de
las encefalopatías espongiformes no mielí-
nicas. Las lesiones que los caracterizan,
muy semejantes a las obsevadas en el
«scrapie» de los óvidos, podríamos resu-
mirlas en:
- suele haber ausencia de alteraciones

macroscópicas evidentes.
- depósito de amiloide inmunorreactiva.
- vacuolización de los cuerpos y las pro-

longaciones neuronales.
- puede aparecer necrosis neuronal y

astrogliosis.
2. La microscopía electrónica revela la

presencia de un material denominado
«ñbrillas asociadas al scrapie» (F.A.S.) ya
que fue en esta enfermedad la primera
vez que se observó.

Este material, al que, hoy por hoy, se le
relaciona con el origen de la enfermedad,
se compone de una proteína huésped
modificada denominada proteína prión
(PrP). El hecho de que la cantidad de PrP
presente se encuentre directamente corre-
lacionada con el grado de infectividad pa-
rece una señal de que la propia proteína
es infectiva.

En cualquier caso no existe unanimidad
respecto de la etiología del proceso. Así,

hay autores que rechazan esta teoria ante
la ausencia de un ácido nucleico asociado
a la proteína. Lo más probable parece ser
que el agente sea un fragmento muy
pequeño de DNA. Este se insertaria en
el DNA de las células nerviosas codifican-
do la síntesis de la proteína anormal.

En otros casos, en camhio, se ha pro-
puesto el carácter genético de la E.E.B.,
es decir, que fuese un gen recesivo el que
la determinase, no un agente trasmisible.
Esta teoría parece dudosa a la vista de lo
que ya se conoce del «scrapie» , en el que
se ha comprobado la posibilidad de con-
tagio de animales procedentes de rebaños
libres de la enfermedad cuando son pues-
tos en contacto con animales enfermos.

La última teoria en cuanto a la etiolo-
gía de la E.E.B. revoluciona un tanto la lí-
nea seguida hasta ahora. Hace muy poco
se han publicado artículos en los que se
sugiere la consideración como agente etio-
lógico de las encefalopatías espongiformes
humanas, de bacterias del género Spiro-
plasma, un tipo de micoplasma. La defen-
sa de esta nueva «candidatura» a la etio-
logía de estos procesos se basa en varios
hechos:
- bajo ciertas condiciones son capaces de

producir el material que hemos deno-
minado F.A.S.

- son organismos clar^unente neurotropos.
- presentan las mismas resistencias a dis-

tintos agentes que las observadas en los
aislados infestantes de encefalopatía es-
pongiforme.

- inmunológicamente son similares a las
F.A.S. con las que presentan reacciones
cruzadas.
Cabría preguntarse en qué estaban

pensando los microbiólogos cuando
comenzaron a estudiar las posihles etiolo-
gías de estos procesos y se les pasó lo
más «facil», la etiología bacteriana. La
explicación se encuentra en la propia
naturaleza de las bacterias del género Spi-
roplasma; entre estas caracteristicas desta-
caremos sólo dos:

Su gran versatilidad morfológica les
pennite adoptar formas que oscilan desde
los 4t1O a los 40 nm. Esto explica su capa-
cidad para atravesar los filtros con poros
menores de 50 nm, permitiendo ser consi-
deradas, por tanto, como organismos filtra-
bles.

Por otro lado, se trata de organismos
francamente difíciles de cultivar: los me-
dios requieren una condiciones bastante
inusuales, y aún así, sólo se ha conseguido
hasta hoy el cultivo de la mitad de h^s ce-
pas conocidas. Esto hace, lógicamente,
que, a menos que se persiga específica-
mente el crecimiento de estas bacterias, es
normal que escape a los métodos de aisla-
miento e identificación eonvencionales. n
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