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ENCEFALOPATIAS ESPONGIFORMES
TRANSMISIBLES (EET).
VIGILANCIA Y SITUACION EN
CASTILLA Y LEON

Elaboracion: Henar Marcos Rodriguez

Servicio de Vigilancia Epidemiolégica v Enfermedades Transmisibles.

El sistema de vigilancia nacional ha identifi-
cado el primer caso confirmado de
variante de la Enfermedad de Creutz-
feldt-Jakob (vECJ) en residente espanol. En
el ano 2005 se diagnosticod el primer caso de
la variante humana del “mal de las vacas locas”
en Espana, cuando las autoridades sanitarias
confirmaron la muerte de una mujer de 26
anos en la Fundacion Alcorcon de Madrid y
posteriormente fue ratificado por el Laboratorio
Europeo de Edimburgo.

Las encefalopatias espongiformes transmisi-
bles humanas (EETH) constituyen actualmente
un problema de patologia emergente en nues-
tro pais y otros miembros de la Unién Europea,
especialmente desde la aparicion en 1996 de
la variante de la Enfermedad de Creutzfeldt
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Jakob y su relacion con la Encefalopatia Espon-
giforme Bovina.

En Espana, la vigilancia de las EETH
comenz6 en 1995 y se regul6 en febrero de
2001 integrandolas en la Red Nacional de Vigi-
lancia Epidemiolégica y haciendo su declara-
cion obligatoria. A su vez, Espana esta inte-
grada en la Red de Vigilancia Europea de la
enfermedad (EUROCJD). Existe un Registro
Nacional, coordinado por el Centro Nacional
de Epidemiologia (ISCIll), que comenzd a fun-
cionar en 1995, aunque incluye casos diag-
nosticados desde 1993. En cada Comunidad
Autdénoma se ha designado un Coordinador
Epidemioldgico al cual deberan ser notificados
los casos sospechosos y que a su vez declarara
dichos casos al Registro Nacional y un Coordi-
nador Clinico que proporciona al médico noti-
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ficante tanto el apoyo diagnostico como el
necesario asesoramiento en todos los temas
relacionados con la enfermedad. La declaracion
inicial corresponde al médico responsable de
cada paciente.

Debido fundamentalmente a la aparicion de
la variante de la Enfermedad de Creutzfeldt
Jakob (VEQJ) en Reino Unido, estas enferme-
dades son objeto de una especial atencion en
cuanto a su deteccion, seguimiento, e investi-
gacion. El estudio de cada caso sospechoso
habra de ser lo mas completo posible, teniendo
en cuenta que son enfermedades que requie-
ren para su confirmacion un estudio anatomo-
patoldgico de forma imprescindible.

Respecto a las pruebas diagndsticas pre-
mortem, el estudio de la proteina 14-3-3 en LCR
y el estudio genético no se realizan de rutina en
la mayoria de los hospitales, por lo que es nece-
sario el envio de muestras a los centros de refe-
rencia.

Situacion en Castilla y Leon

Los siguientes graficos muestran los datos
del Registro Regional de EETH desde el ano

1993 hasta el ano 2005. En las primeras ima-
genes se muestra el total de casos declarados
tanto de forma global como distribuidos por
ano de diagnostico y separados segun catego-
rias diagndsticas (casos posibles, probables o
confirmados). Los casos confirmados son aque-
llos en los que se ha realizado el estudio ana-
tomopatologico.

El calculo de las incidencias se ha basado en
los casos esporadicos confirmados y probables.
Las tasas de incidencia 2005 son susceptibles de
modificaciéon debido al retraso en la notifica-
cion o confirmacion de algunos casos.

El numero total de casos notificados es de
64. El 89% han sido clasificados como ECJ cla-
sica, el 4,6% son IFF y cuatro casos han sido
descartados, dos de ellos al realizar la necrop-
sia. La tasa de incidencia anual es para el ano
2004 de 2,45 por 100.000 habitantes, el 66,7%
de los casos son definitivos. En el anno 2005 la
tasa es de 2,86 por 100.000 habitantes (figu-
ral).

La distribucion de los casos de encefalopatia
espongiforme transmisibles humanas por pro-
vincias se refleja en la figura 2.

Incidencia de ECJ en Castilla y Leén (esporadica y familiar) (solo casos confirmados y probables)
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El 41,1 % de los casos de Creutzfeldt-Jakob
Esporadicos son definitivos, el 55,4% probables
y solo el 3,6% posibles (figura 3).

El grupo de edad mas frecuente encontrado
es el comprendido entre los 70 y 79 anos y de
sexo femenino (figura 4).

En cuanto a las pruebas diagnosticas, el
96,49% tienen realizado el EEG, el 75,44% pro-

O Tasa por millén de habitantes

teina 14-3-3, cerca de la mitad pruebas genéti-
cas y el 40,35% estudios anatomopatoldgicos
(biopsia o necropsia) figura 5.

A lo largo de estos ultimos anos el porcen-
taje de casos en los que se realiza estudio ana-
tomopatoldgico se ha incrementado, siendo rea-
lizada en el 67,7% de los casos del anno 2004.



Distribucion de casos de ECJ por provincias (1993-2005) Castilla y Ledn
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Pruebas diagnésticas realizadas Castilla y Le6n (Ahos 1993 a 2005)
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El porcentaje de estudios genéticos realizados
tanto a nivel nacional como en Castilla y Ledn
suponen un bajo porcentaje aunque se ha
observado un incremento en los ultimos anos.
La realizacion de estas pruebas genéticas en
todos los casos sospechosos, es importante, ya
que permiten determinar el caracter familiar de
la enfermedad asi como el estudio las caracte-
risticas de la vECJ.

Los enfermos de ECJ presentan porcentajes
de homocigosis en el codon 129 mucho mas
altos que en la poblacion general que suele ser
heterocigota para este codon. En Castilla y Lebn
la distribucién de esta variable en los casos que
se ha estudiado el polimorfismo del codén 129
es 39,1% tanto para la homocigosis de
Valina/Valina y Metionina/Metionina y un
21,7% para la heterocigosis de Metionina/
Valina. (figura 6).
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Suscripciones: Envio gratuito, siempre que sea dirigido a profesionales sanitarios. Solicitudes: Direccion General de Salud Publica
y Consumo. Consejeria de Sanidad. Paseo de Zorrilla n® 1. 47071 VALLADOLID.
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