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Las encefalopatias espongiformes
transmisibles (EET) o enfermedades
por priones son un grupo de enfer-
medades neurodegenerativas cau-
sadas por un agente patégeno trans-
misible que afectan tanto al hombre
como a los animales. En los seres
humanos este grupo de enferme-
dades incluye a la enfermedad de
Creutzfeldt-Jakob (EC]), el kuru, el
sindrome de Gerstmann-Straiissler-
Sheinker (GSS), el insomnio familiar
letal (IFL) y la variante de la ECJ
(VEC)). La encefalopatia espongifor-
me bovina (EEB) del ganado vacuno
y el scrapie o tembladera del gana-
do ovino y caprino representan las
EET en animales mds importantes.

La primera descripcion de una prio-
nopatia en seres humanos la reali-
zaron Creutzfeldt y Jakob, patélogos
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alemanes. Sus trabajos fueron publi-
cados a comienzo de los afios vein-
te, detallando lesiones de algunos pa-
cientes con sindromes neuroloégicos
complejos que evolucionaban rapida-
mente y que no se identificaban con
ninguna de las entidades conocidas
hasta ese momento.

Desde el punto de vista patolé-
gico estas enfermedades presentan
una combinacién variable de pérdida
neuronal, gliosis (multiplicacion de
células no neuronales), espongiosis
(vacuolizacion del tejido cerebral) y
amiloidosis (depésitos extracelula-
res de la proteina del prion [PrP]).
Desde el punto de vista molecular,
las EET se caracterizan por la exis-
tencia de isoformas anormales de la
PrP.Durante los Gltimos afios, nume-
rosas lineas de evidencia indican que
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el agente patdgeno de las EET es una
particula transmisible denominada
“prién” que esta compuesta Unica-
mente por la isoforma anormal, infec-
tiva (PrPSc) de una proteina celular
normal (PrPC). Actualmente se cree
que PrPSc deriva de PrPC mediante
un proceso postraduccional que invo-
lucra un cambio conformacional,que
se manifiesta en el aumento del con-
tenido en estructuras en hojas beta.
Este cambio convierte a la PrPSc en
susceptible de autoasociacion, for-
mando agregados estables y resis-
tentes a la digestion por proteasas,
que son responsables de la trans-
misibilidad de la enfermedad. Los
priones se encuentran en multiples
tejidos, y sobre todo en el sistema
nervioso de los seres humanos y ani-
males afectados por EET.

Segln su etiologia, las EET huma-
nas (EETH) pueden clasificarse en
tres categorias: esporadicas, heredi-
tarias y adquiridas. Las prionopatias
humanas adquiridas incluyen la ECJ
iatrogénica, el kuru y la vECJ. Los
casos esporadicos de EC] ocurren
en todos los paises con una distri-
bucion relativamente homogénea y
una incidencia de aproximadamente
entre uno y dos casos por millén de
habitantes y afio. Alrededor del 15%

376

de los casos de EETH son de caracter
hereditario y estdn asociados a muta-
ciones en el gen que codifica la PrP
(PRNP). Clinicamente suelen mani-
festarse por una demencia con tras-
torno de la marcha y mioclonias
(sacudidas musculares involuntarias),
progresando en varios meses hacia
una situacion de inmovilidad y falta
de respuestas y el fallecimiento. El
fenomeno de alarma social que nos
ocupa estuvo muy relacionado con
la gran frecuencia del kuru, enferme-
dad razonablemente atribuida a prac-
ticas rituales canibalisticas, aproxi-
madamente un caso nuevo al afio por
cada cien personas, prevalencia de
un 10%, mortalidad proporcional del
50% y gran afectacién de personas
jovenes a quienes se asemejaban los
primeros casos de VECJ en adoles-
centes del Reino Unido (RU) descri-
tos en 1996.

1990-1995

La elecciéon del momento en el que
se confirma la presencia de la EEB
en Espafa, el afio 2000, como punto
de referencia al surgimiento de una
crisis sanitaria puede ser razonable.
Sin embargo si la reflexion es sobre
la ECJ, patologia sobre la que no abun-
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daban los estudios en nuestro pais
(A.Oliveros y colaboradores en Zara-
goza y J.M. Polo y otros en Santan-
der habian dedicado atencién par-
ticular a una serie de casos y aspectos
clinicos y neurofisiolégicos) en este
contexto, es conveniente adelantar
la observacion al menos a 8 o 9 afios
antes, hacia 1991. En ese momento
el Centro Nacional de Epidemiolo-
gia (CNE) inicia sus funciones con
dos departamentos, uno de Vigilan-
cia Epidemiolégica que incorpora
las tareas existentes en el Ministe-
rio de Sanidad y Consumo (MSC)
y otro, denominado de Epidemiolo-
gia Aplicada, orientado a enferme-
dades no transmisibles y crénicas,
con marcado componente cientifico y
un par de doctores con breve tra-
yectoria de investigacion en planti-
lla. El director general de salud publi-
ca del MSC,).M.Polledo, en una visita
a este Ultimo expresaba cierto asom-
bro de que no hubiera recibido por
entonces demanda alguna de actua-
ciones por parte del MSC.

En esos primeros afios, antes de
que fuese impedido al personal del
CNE solicitar fondos del Fondo de
Investigaciones Sanitarias (FIS), orga-
nismo perteneciente al mismo insti-
tuto —normativa afortunadamente
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anulada posteriormente—, se inician
una serie de contactos internacio-
nales que permiten poner en mar-
cha proyectos pioneros en Espafa
sobre: hiperhomocisteinemia mode-
rada, enfermedades de Parkinson y
de neurona motora (esclerosis late-
ral amiotrdfica [ELA]), efectos a lar-
go plazo de la gripe de 1918, sindro-
me de Guillain-Barré, etc. En este
contexto,y por el contrario, se recha-
za en 1991 —fundamentalmente por
la escasa frecuencia de la enferme-
dad y ausencia de planteamientos
relevantes en Salud Publica espaiio-
la— una propuesta de participacién
en EUROC]D, una accién concerta-
da (AC) de la Unién Europea (UE)
sobre ECJ, codirigida por A.Hofman
lider de EURODEM,y conformada a
partir de la encomienda del Parla-
mento britdnico puesta en marcha
por R.G.Will para vigilar encefalopa-
tias espongiformes en el RU. La pro-
puesta, hecha por Annick Alperovitch
un socio de la AC y miembro del pri-
mer grupo internacional formado
en neuroepidemiologia (San Minia-
to, Italia, 198 1) parecia justificarse en
Francia por sus tradicionales y con-
siderables importaciones de vacuno
britanico, lo que no sucedia en Es-
pafia. Errénea percepcion la de la irre-
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levancia sanitaria a nivel local al es-
tarse ya introduciendo en nuestro
pais, seguramente desde su prohi-
bicidon en el RU a mediados de 1980,
las harinas cdrnicas contaminadas
por EEB.

Cuando en 1993 se publican los
primeros casos del agrupamiento de
EC] iatrogénico por duramadre en
Murcia, se tiene conocimiento por
familiares y patélogos de la existen-
cia de otro caso en Madrid del que
desaparece la historia clinica, negan-
dose la existencia del implante de du-
ramadre citado al alta, y fracasa un
intento de realizacién desde el CNE
y el MSC de una encuesta a neuro-
logos para detectar una potencial uti-
lizaciéon de duramadre bioldgica tra-
tada solamente con procedimientos
en uso previos a 1980, proponiéndo-
se una consulta al Club de Neuropa-
tologia —cuyos resultados, seis casos
iatrogénicos, no fueron comunica-
dos al CNE—y organizandose un via-
je a Edimburgo en 1994 por parte de
la responsable de la seccion de infec-
cién hospitalaria y el responsable del
departamento con objeto de reca-
bar ideas para una posible iniciativa
arropada desde la UE. En 1995, R.G.
Will expuso en la reuniéon anual de
la Sociedad Espafiola de Epidemiolo-
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gia las ideas basicas de la vigilancia
epidemiolégica de EC] en una red
europea multinacional (EUROC]D)
y se inicié un proyecto FIS partici-
pando en la AC europea que impli-
caba la realizacién de un estudio caso-
control,credndose de facto el Registro
Espaiiol de ECJ solicitando notifica-
ciones de casos de EC] diagnostica-
dos desde 1993 y surgiendo el grupo
de vigilancia del Consejo Interterri-
torial. La recogida en Espaia de datos
del estudio caso-control forzada a rea-
lizarse en el marco de las Comuni-
dades Auténomas (CCAA) fracasa
salvo en el Pais Vasco y Asturias, y
los datos espafioles, junto con los de
Eslovaquia, son excluidos del andli-
sis por incompletos. Cuando en 1996
se publican los primeros casos de va-
riante Miquel Porta escribe “...la bom-
ba estallé con... esos diez casos, ese
articulo del Lancet del 6 de abril”
(pagina 22), y afiade “lo nunca visto:
estdn en una accién concertada, Es-
pafa dispone de un registro de ECJ”
(pagina 24).

1996-2000

A mediados de los noventa, la EC|
era con toda seguridad escasamente
diagnosticada en Espafia. El acceso
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sin gran retraso a los neurélogos por
parte de los pacientes con demen-
cias rapidas distaba de estar garanti-
zado. Las formas genéticas se iden-
tificaban Unicamente por historia
clinica, lo que alcanzaria a clasificar
correctamente menos del 50% de la
enfermedad genética incidente. El
diagnodstico genético (coddn 129 o
mutaciones) se obtenia excepcio-
nalmente, cuando los pacientes for-
maban parte de alguno de los esca-
sos estudios internacionales. Algunas
formas como el IFL probablemente
nunca se habian diagnosticado en la
peninsula. La vigilancia demanda la in-
corporacién del examen neurolé-
gico cualificado y la utilizacion de las
nuevas pruebas diagnosticas, funda-
mentalmente la identificacion de la
proteina 14-3-3 en el liquido cefa-
lorraquideo (LCR) y el estudio del
gen de la PrP. Un convenio entre
el Instituto de Salud Carlos I1l (ISCIII)
y la Fundacién de Estudios de Enfer-
medades Neuroldgicas (J. Garcia de
Yébenes, N. Cuadrado y posterior-
mente M. Calero) en Madrid y el de-
sarrollo de dichas pruebas en el hos-
pital Clinico de Barcelona (A. Saiz,
R.Sénchez e |.Yagiie) permite aumen-
tar las sensibilidad del diagnéstico
y la vigilancia en la poblacién espafio-
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la en el corto periodo de 1997 a
1999 en aproximadamente un 50%
tanto para la ECJ esporadica como
para las formas genéticas. A princi-
pios de 2000, disponiendo de nue-
vos criterios diagnosticos elaborados
en el seno de la citada AC, el patrén
de las EETH en Espafia (incidencia
media de ECJ esporadico con gra-
diente norte-sur por infradiagnoésti-
co, alta de formas genéticas de IFL
en el PaisVasco y algunos casos iatro-
génicos con el agrupamiento mur-
ciano) es ya conocido.

Cuando en el otoiio de 2000 apa-
recen las primeras reses afectadas por
EEB la curva ascendente de la inci-
dencia ha alcanzado sus maximos
y desde entonces escasamente modi-
ficados valores, y el grupo del Conse-
jo Interterritorial manifesté su con-
vencimiento de que la VEC] estaba
ausente. Las escasas reservas en este
aserto provienen de la modesta (60%)
tasa de confirmacién post moértem,
algo superior en enfermos de menos
de 55 afios. Esta mejora en breve hasta
niveles altos en ciertas CCAA como
en el Pais Vasco, Catalufia y Valen-
cia entre las de mayor poblacién, a
pesar de los esfuerzos del grupo de
investigacion que se conforma en tor-
no al ISClIl donde A.Rébano de la Fun-
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dacion Hospital de Alcorcon (FHA)
proporciona un apoyo fundamental
a muchas CCAA de menor pobla-
cién que, a diferencia de otras como
las anteriormente citadas, Galicia o
Andalucia, siguen siendo deficitarias
en materia de acceso a diagnéstico
neuropatoloégico. El tipado de PrP,
conseguido por ejemplo en el Insti-
tuto de Salud Animal del Pais Vas-
co, NEIKER-Tecnalia (R. Juste), y en
algunos pocos hospitales (Meixoei-
ro, C. Navarro, por ejemplo) viene
a ser en esa época y en la actuali-
dad uno de los pocos aspectos pen-
dientes de desarrollo.

En 1999 la retirada de un nimero
considerable de viales de AMERSCAN
PULMONATE II, un contraste para
gammagrafia pulmonar elaborado con
albumina procedente de un pool de
donantes de entre los cuales uno ha-
bia desarrollado vEC] en el RU, se
siguio de la iniciacion de un proyecto
FIS en el CNE con los objetivos de:

I. Identificar la cohorte expuesta
a lotes, presumiblemente contamina-
dos, de AMERSCAN PULMONATE
Il.

2. Disefiar su seguimiento para la
evaluacion de posibles efectos.

3. Evaluar la transmisibilidad de
la vEC] por sangre y hemoderivados.
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4. |dentificar fuentes y conteni-
dos de informacién acerca de la cita-
da exposicién dirigida a expuestos,
administracion, facultativos y pobla-
cién general.

5. Analizar los aspectos ético-juri-
dicos de dicha exposicion.

6. Coordinar las actividades de
los objetivos |-4 en tareas asumibles
por el proyecto europeo.

7. Integrar estas actividades en el
plazo de dos afios en las habituales
de apoyo al MSC y CCAA por el gru-
po de vigilancia epidemiolégica de la
EC).

El proyecto consistia en un estu-
dio epidemiolégico, una evaluacion de
riesgo y la iniciaciéon de actividades
de asesoria sociosanitaria. El plan de
trabajo 1999-2001 suponia:a) la crea-
cién y trabajos del Comité de Etica y
grupo juridico que se unieron en la
practica; b) la identificacién y el dise-
fio del seguimiento de la cohorte y
c) la propuesta del grupo de consul-
toria juridica y referencia.

Este proyecto en 2001 constituyd
probablemente la primera actividad
de salud publica en el CNE diferen-
te de la vigilancia epidemiolégica:

I. En general, las CCAA afecta-
das habian identificado a personas
supervivientes de entre las recepto-
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ras, o posiblemente receptoras, del
farmaco.

2. El disefo del seguimiento se
realizaria después de considerar el
Informe Final del Comité de Etica
(julio 2000) y en funcién de: a) las
conclusiones del Comité de Etica
respecto a formas éticamente mas
apropiadas; b) aspectos relaciona-
dos con la informacién que se hubie-
ra proporcionado a cada enfermo;
c) disponibilidad de datos de ex-
puestos por parte del personal del
Registro Nacional de EETH y d)
acuerdo con la Comunidad Auté-
noma (CA) de residencia de la per-
sona expuesta.

3. La evaluacién del riesgo fue
expuesta en el anexo Il “Ponencia bio-
logica” del informe del Comité de Eti-
ca. En esos momentos ya habia datos
experimentales apoyando la transmi-
sion por transfusion entre ovejas en
un modelo de EEB, pero los casos
secundarios de VEC] no habian apa-
recido en el RU.

4. El banco de publicaciones crea-
do con apoyo de la biblioteca del Ins-
tituto Karolinska acumulaba 2.487 pu-
blicaciones y documentos y se amplié
a enfermedades neurodegenerativas.

5. El Comité de Etica emitié su
informe en marzo de 2000 y poste-
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riormente se remitié a la DGSP/CSP-
CI/CCAA. Un posible grupo de ex-
pertos de consultoria y referencia
estatal quedo en fase de disefio. El
MSC ignoré el informe del Comité
de Etica. Una CA, Galicia, llevé a cabo
una campafa de informacién y segui-
miento a los expuestos no exenta
de dificultades.

El proyecto AMERSCAN vy la
gran base de datos bibliografica, en
un momento en el que el acceso a
la literatura cientifica en el ISCIII
era limitado, permitié: a) examinar
a fondo aspectos de etiologia de EC]J
previamente poco analizados y basi-
cos en el planteamiento de inves-
tigaciones auténomas en 2001 y b)
explorar formas de trabajo coor-
dinadas en salud publica. Sin duda
alguna constituye el antecedente
mds inmediato del denominado
Grupo Técnico para Control de las
EETH, establecido una década mas
tarde mimetizando el Incident’s Panel
britanico, cuando los casos de VEC]|
fueron un hecho bien establecido
en Espana.

A partir de 1996 el incremento en
investigaciones en enfermedades por
priones cuya produccién cientifica
alcanza los 500 documentos anuales
se observa también en Espafia, parti-
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cipando activamente en ello el grupo
del ISCIll'y FHA. En 2002 el grupo del
ISClIl'y otros de paises nérdicos (Sue-
cia, Dinamarca y Finlandia) iniciaron
una AC financiada por la UE en un
momento de auge investigador con
el objeto de testar con datos fiables
la hipotesis de transmisién nosoco-
mial de la ECJ esporadica, fundamen-
talmente por la utilizacién de instru-
mentos quirdrgicos poco limpios o
descontaminados. Tras los primeros
articulos de desarrollo metodoldgico
recientemente comienzan a publicar-
se resultados positivos de asociacio-
nes con cirugia general y patrones
similares a los obtenidos experimen-
talmente en modelos murinos consi-
derados validos para la ECJ iatrégénica
y VECJ, confirmando hallazgos previos
menos significativos. Es en 2000, para-
ddjicamente, cuando la preocupacion
es la presencia de la EEB,y no la situa-
cién de la ECJ en Espafia, cuando
comienzan a percibirse por parte de
los grupos de investigadores la natu-
raleza nosocomial y los prolongados
periodos de incubacion de la ECJ espo-
radica, lo que hace de dicha AC una
muestra ejemplar de investigacién
translacional, cuya fase posterior la
constituye el proyecto CIBERNED-
ECDC-1250 (coordinado desde el
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CNE) de comienzo en 2009 para ela-
borar la primera Review of existing gui-
delines and drafting eu-wide guidelines
for the prevention of Creutzfeldt-Jako-
b’s disease transmission in health care
settings.

Para finalizar, en 2000 el Registro
Espanol de EETH estaba bien esta-
blecido por Ana Ruiz, con la sucesiva
colaboracién de diversos profesiona-
les contratados temporalmente (M.D.
Sevillano, J.I. Cuadrado) o de plantilla
(C.Plitt, . Avellanal,]. Almazan) y hoy
dia mantiene en paralelo iniciativas
de servicio en salud publica (control)
e investigacion reforzadas a partir de
2001 con la incorporacion al Institu-
to de dos investigadores clinicos o de
laboratorio con anclaje internacional,
P.Martinez Martin y M. Calero. Cuan-
do en 2000 R. Moreno, secretario de
estado en el MSC, pregunté por las
expectativas referentes a vVECJ en Es-
pafa y por lo que habria que hacer
en caso de su aparicién en nuestro
pais recibié del registro en informes
del 26 de marzo de 2001 los siguien-
tes textos.

El afio 2001 en perspectiva

En un documento referente a “Esti-
macién del riesgo de transmision de
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encefalopatia espongiforme bovina
a poblacién espafiola”, se estimaba
ya que: “... asumiendo periodos medios
de incubacién de 20-30 y 30-60 arios,
respectivamente, el numero de perso-
nas susceptibles de padecer la vEC| en
el RU oscilaria entre 110a 2.800y 150
a 6.000,y que un estudio de la agencia
francesa, habiendo ya aparecido tres
casos en ese pais, predecia de acuerdo
con el modelo britanico mds desfavora-
ble de los arriba sefialados nimeros de
entre 6 y 300 casos, y dado el menor
consumo de vacuno importado del RU
en los afos 1980, la situacion compa-
rativa probablemente favorable de la
epizootia nacional de EEB y la menor
presencia de visitantes al RU en nues-
tro pais, estas cifras ajustadas a la pobla-
cién espafiola debieran ser considera-
blemente menores.”

En reuniones profesionales se bara-
jaron por parte del registro cifras de
2 a 70 casos.

En el documento “Plan de actua-
ciones ante la posible aparicién del
primer caso espafol de variante de la
enfermedad de Creutzfeldt-Jakob” se
anticipaban los escenarios y medidas
preventivas expuestos en el anexo |.

Tras lo anterior (anexo |) se obser-
v6 que el primer caso diagnostica-
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do de vEC] en 2005 aparecié en el
segundo escenario, pero que algu-
no de los otros casos se diagnosti-
co6 tres meses después del falleci-
miento y de forma inesperada, lo que
sugiere alguna debilidad de la vigi-
lancia, no necesariamente atribuible
al sistema sino a la considerable pato-
plastia de la VECJ. Nuevos indicado-
res de riesgo, como el agrupamien-
to familiar y factores dietéticos de
caracteristicas locales, también pudie-
ran ser elementos novedosos de la
enfermedad en Espafa. Las llamadas
de atencién a la existencia de posi-
bles cohortes expuestas y necesi-
dad de comunicacién a sus miem-
bros, un grupo de 304 hemofilicos
receptores de factor VIl provenien-
te de una donacién del primer caso
de vECJ en 1996, no parecen haber
sido tenidas en cuenta en ese tiem-
po ni posteriormente, cuando la pre-
sencia de VEC|J subclinica se detec-
té en un hemofilico britanico.

Para recapitular, la historia de la
salud publica en ECJ en Espaia antes
de 2000 estd muy ligada a la de la in-
vestigacion cientifica incardinada en
ese momento en la Unica institucion
europea con tareas de salud publi-
ca, el CNE del ISCIIl y la nocién de
traslacion de resultados a diagnosti-
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co y a control. El impacto en salud,
trascendiendo los limites a comen-
tar en este capitulo, todavia estd por
ver pero parece limitado. El impac-
to en comprensién de las causas de
las enfermedades ahora llamadas con-
formacionales —las neurodegenera-
ciones que cursan con un pequefio
porcentaje de formas genéticas fami-
liares y una mayoria de formas espo-
radicas que muestran disfuncion de
un gen por mutaciones o causas des-
conocidas y acumulan depésitos pro-
teicos anormales intra o extra neu-
ronales acompafando la apoptosis—
como las ECJ, de Alzheimer, de Par-
kinson, de neurona motora, etc., po-
dria sin embargo ser decisivo.
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Lo que por entonces (1995-2001)
sucedié con la ECJ fue la consolida-
cion del diagnéstico y la vigilancia en
un momento en el que se materiali-
zaban exposiciones de riesgo para
vEC] de potencial impacto en la déca-
da posterior o mas adelante:a) a EEB
importada del RU hasta 1996 o nati-
va antes de su deteccion por la vigi-
lancia; b) al factor VIl del primer caso
y a otras potenciales fuentes de casos
secundarios de VEC] y c) a EEB no
detectada en ovino.

Pero el tema de las posibles cau-
sas de EET en Espafa a partir de 2000
demandaria un articulo separado y
fuera del contexto analitico de esa
crisis.
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Anexo |

Un caso de variante de la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob (VECJ) es un caso confirmado. El primer
caso espafiol de VEC] confirmado puede surgir:

I. Inesperadamente, como resultado de un estudio post mértem de un caso de enfermedad neuro-
légica no conocida por el sistema de vigilancia o conocida a raiz de la autopsia correspondiente.

2. Alfinal de un proceso de seguimiento de un caso de VEC] posible o probable notificado al sistema
de vigilancia.

Lo mas probable es que se trate de una persona menor de 50 afios. La probabilidad de que sea una
persona residiendo de forma prolongada en el Reino Unido (RU) durante el periodo 1985-1988 depen-
de de la cantidad de residentes o visitantes espafoles en esa época, deberia ser estudiada.

La primera opcion es la mas probable si el sistema de vigilancia no funciona adecuadamente. Los
marcadores del nivel de funcionamiento del sistema son la existencia de un nimero importante de noti-
ficaciones como casos posibles (el doble del de casos de EC] esporadicos probables o confirmados y
una proporciéon mayor en los grupos de edad de menores de 50 afios) y la ausencia de pérdidas en el
seguimiento de casos notificados.

La segunda opcion presenta dos alternativas muy diferentes: a) presencia de numerosos casos de
notificaciones de casos de VEC] posible correctamente estudiados con resonancia magnética (RM) y sin
biopsia amigdalar en casos muy sugestivos (ausencia de diagndstico alternativo, sintomas sensoriales), y
b) presencia de un caso de VEC] probable (RM tipica —criterios actuales— o biopsia amigdalar positiva
—criterios probablemente aceptados en el futuro y en la practica criterio de valor clinico actual—). Un
caso posible es un caso altamente improbable de tratarse de vECJ. Un caso de VEC] probable es un caso
de VECJ que se confirmara con probabilidad, quiza en un 95% y en presencia de biopsia positiva del 99%
o mayor.

El caso de VEC] posible es el de la situacion actual. En general se realiza la biopsia que en la practica
descarta el caso de VEC] probable y pasa a ser considerado como un caso de enfermedad neurolégi-
ca sin diagnéstico alternativo claro. Un caso de vEC] posible no ha de notificarse al sistema europeo.
La presencia de casos de VEC] posible es deseable y necesaria para garantizar la credibilidad del sistema
de vigilancia y de la ausencia de casos de VEC] en la poblacién.

El caso de VEC] probable no se ha dado todavia en Espafia. En la practica su existencia supone casi la
total consideracién de presencia de la enfermedad, fundamentalmente si hay biopsia amigdalar positiva.
Una vEC] probable ha de ser notificada al sistema europeo y demanda las actuaciones objeto de este
informe.

Las expectativas de aparicion de un caso de VEC] probable en Espafa han de basarse en un estudio o
ejercicio predictivo sobre datos empiricos serios (estudio de estimacion de riesgo propuesto). Grosso
modo, y teniendo en cuenta el tamafio de la poblacién espafiola, el probablemente mayor nivel de expo-
sicion de la poblacion de Francia y lo acontecido en el RU, es posible que el primer caso espafiol de
VEC] probable o confirmada pueda aparecer en el periodo 2004-2009. Cualquier estimacién al respecto
es incierta. Para entonces es muy probable que los datos del RU y el desarrollo cientifico (pruebas diag-
nosticas en humanos, transmisibilidad, etc.) condicionen de forma diferente las expectativas a fecha de
2001 y las medidas en el terreno de la comunicacién.

Las medidas a tomar recomendadas serian:

En todo momento

Evaluacion anual del sistema de vigilancia, propuesta de correcciones y verificacion de los efectos de
la evaluacion previa.
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Antes de la identificacion de un caso de vEC] probable o confirmada
Diagnéstico

Es necesario garantizar el acceso a especialistas en neurologia y confirmacién diagndstica por el Sis-
tema Nacional de Salud. Es necesario evaluar el proceso diagnéstico (seguimiento) de los casos de vEC]
posible identificados.

Prevencion

I. Las consideradas adecuadas por organismos técnicos en: alimentacion, higiene hospitalaria, sangre
y hemoderivados y medicamentos fundamentalmente.

2. Las derivadas de la condicion de donante de sangre u 6rganos del individuo notificado como caso
de VEC] posible (hay dos preguntas adicionales al cuestionario de notificacion actual hechas por miem-
bros de la Comisién Nacional de Hemoterapia).

Comunicacion

A la poblacién general:

I. Siendo deseable que la poblacién tenga confianza en el buen funcionamiento de la vigilancia epide-
mioldgica podria ser aconsejable la difusién de la informacién que lo apoye y evite efectos indeseados
de la publicacion de falsos casos o simplemente casos posibles como acontecidos a veces.

2. Siendo necesario evidenciar que la ausencia de casos en condiciones de buen funcionamiento de
la vigilancia esta de acuerdo con las previsiones, podria ser (til la referencia a estudios espafioles indica-
tivos del nivel de riesgo a que esta sometida la poblacion espafiola y de las expectativas al respecto, con-
firmando su acuerdo con lo observado por el sistema de vigilancia.

A cohortes en riesgo especial:

La informacion necesaria sera identificada por los técnicos correspondientes tras el estudio de la
situacién y proporcionada por los responsables de la atencion sanitaria (por ejemplo, AMERSCAN).
La ausencia de informacién a los individuos miembros de esas cohortes puede restar autoridad y con-
fianza al sistema sanitario.

Después de la identificacion de un caso de vEC]) probable o confirmada
Vigilancia

I. Comunicacién inmediata del caso a la Direccién General de Salud Publica.

2. Contacto del sistema de vigilancia con los responsables asistenciales.

3. Estudio de factores de riesgo del individuo afectado y su entorno.

4. Notificacion al EUROC]D Edimburgo y a la Red Europea (Direccion General de Salud Publica,
Luxemburgo) via Red Espafiola de Vigilancia.

5. Si se trata de un caso de VECJ probable: revision de la disposicion del sistema de vigilancia (segui-
miento) y del sistema sanitario (neuropatologia) para la realizacién del estudio post mértem en cual-
quier momento. La indicacién de estudio post mértem (autopsia judicial) deberd ser planteada, en caso
de negativa de la familia a su realizacion.
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Diagnéstico

Revision del historial clinico de casos notificados, perdidos en seguimiento o sin confirmar.

Prevencion

I. Las derivadas de la naturaleza del caso (seglin exposicion a posibles factores de riesgo —estancia
en el RU, trabajo en mataderos y antecedentes de donaciones de sangre u 6rganos, intervenciones qui-
rirgicas, etc.—).

2. Las consideradas adecuadas por organismos técnicos en: alimentacion, higiene hospitalaria, sangre
y hemoderivados y medicamentos, fundamentalmente.

3. Evaluacién de la situacion de cada Comunidad Auténoma (y particularmente la de residencia del
caso) en lo referente a tomas de medidas preventivas en épocas anteriores.

Comunicacién

A la poblacién general:

I. Las anteriormente sefialadas (garantizando la calidad del funcionamiento del sistema de vigilancia
y expectativas derivadas del nivel de riesgo estimado para poblaciéon espafola).
2. Las confirmativas de la toma de medidas eficaces para la prevencién en épocas precedentes.

A cohortes en riesgo especial:

Si se trata de un caso en un miembro de una de dichas cohortes, lo sugerido por un estudio urgente
de la situacion. La informacion necesaria sera identificada por los técnicos correspondientes tras el estu-
dio de la situacion.
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