Enfermedad de Creutzfeldt—

Jakob (ECJ)

La enfermedad de Creutzfeldt—Jakob (ECJ) es una enfermedad extremadamente inusual en los seres humanos
que afecta al sistema nervioso. No tiene cura. Forma parte de una familia de enfermedades llamadas
encefalopatias espongiformes bovinas (EEB) o enfermedades pridnicas. Esas enfermedades provocan una
acumulacion de proteinas anormales en el cerebro. Causan danos nerviosos y provocan afecciones neuroldgicas
tales como demencia, problemas de coordinacion, deterioro cognitivo y la muerte. Los animales pueden padecer
otros tipos de EEB. Algunos ejemplos son la encefalopatia espongiforme bovina (EEB) (también conocida como
“enfermedad de las vacas locas” en el ganado, la tembladera en las ovejas y la enfermedad degenerativa cronica
(CWD) en los venados o ciervos. La ECJ ocurre principalmente en personas mayores de 65 afios de edad.
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ZQué provoca la ECJ?

P La ECJ ocurre cuando las proteinas normales del cerebro se pliegan de forma errénea y se vuelven
anormales. Esas proteinas anormales y mal plegadas se llaman priones. Cuando esas proteinas se
pliegan mal, hacen que otras proteinas similares también se vuelvan anormales. Eso provoca una
acumulacién nociva de las proteinas anormales.

N

p La enfermedad puede tardar mucho en desarrollarse antes de que los sintomas sean perceptibles.
Su aparicion puede tardar de 15 meses a décadas después de la introduccion de la forma anormal
de proteina priodnica.

E ZCuales son los tipos de ECJ?

P La ECJ esporadica ocurre cuando las proteinas normales del organismo se vuelven anormales
por una causa desconocida. Este tipo de ECJ representa casi el 90% de todos los casos de ECJ.

» La ECJ familiar (o genética) ocurre cuando una persona hereda de su padre o madre un gen
que provoca el desarrollo de proteinas anormales. Esta forma de ECJ representa aproximadamente
el 10% de los casos.

p La ECJ adquirida (o iatrogénica) es una forma de la enfermedad que ocurre cuando una
persona entra en contacto con la proteina anormal. El contacto ocurre durante un procedimiento
quirdrgico con equipo médico contaminado. Gracias a los avances en métodos de esterilizacion,
selecciéon de donantes y técnicas quirlrgicas, los casos de ECJ adquirida ya son muy raros.

» La ECJ variante es un tipo raro de ECJ que es provocado por el consumo de carne de ganado
infectado con EEB. La mayoria de los casos informados se presentaron en el Reino Unido como
resultado de un brote en la década de 1980. Aunque han ocurrido cuatro casos de ECJ variante
en Estados Unidos, ninguna se debid a una exposicion en el pais.

ZCuales son los signhos y sintomas?

p Demencia que empeora » Pardlisis

rapidamente
p Muerte

» Pérdida de control muscular
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Z¢Qué opciones de pruebas y tratamiento existen?

P Actualmente no hay opciones de tratamiento para la ECJ; siempre es mortal. Los proveedores
de atencion médica pueden ofrecer servicios para mantener cdmodas a las personas con ECJ.

P Los avances en pruebas de diagndstico ya permiten obtener un diagndstico probable con
pruebas de electroencefalografia (EEG), analisis de liquido cefalorraquideo e imagenes por
resonancia magnética (IRM). La Unica manera de confirmar un diagndstico y distinguir
definitivamente entre la ECJ esporadica y la ECJ familiar es con una autopsia.

¢Como puede prevenirse la ECJ?

P Lamentablemente, no hay maneras conocidas de prevenir la ECJ esporadica.

p Si tiene antecedentes familiares congruentes con ECJ, seria recomendable que consulte a un asesor
genético para que le ayude a determinar su riesgo especifico de ECJ familiar.

p No puede contraer la EC] mediante el contacto cotidiano normal con una persona afectada. La ECJ
adquirida solamente ocurre en circunstancias muy especificas que rara vez ocurren.

P La prevencion de la ECJ variante esencialmente se logré cuando el brote de enfermedad de las
vacas locas, o EEB, fue controlado en el Reino Unido. AUn ocurren casos raros y esporadicos de EEB.
Los EE. UU. han tomado medidas para impedir que el ganado enfermo ingrese a la cadena alimenticia
del pais.

¢Es posible que la CWD en venados y ciervos provoque
una enfermedad como la ECJ en seres humanos?

p Hasta ahora, los Centros para el Control y la Prevencion de Enfermedades (CDC) y la Organizacion
Mundial de la Salud (OMS) no han identificado la CWD en seres humanos. La Unica forma conocida
en la que una enfermedad pridnica animal ha afectado a seres humanos es la ECJ variante
provocada por consumir carne de ganado infectado con EEB.

P Como medida de precaucion, las personas no deben consumir ninguna parte de un venado o
ciervo que se comporte de forma extrana, tenga un aspecto delgado o presente otros sintomas
de CWD. Los priones que provocan la CWD se encuentran en niveles bajos en los musculos
de los animales afectados.

P En general, se recomienda no comer el cerebro, la médula espinal, los ojos, el bazo, las amigdalas
y los ganglios linfaticos de ningliin venado o ciervo. El prién de la CWD se encuentra en niveles
mas altos en esas partes de los animales infectados. Pueden hacerse pruebas en los venados
y ciervos capturados por medio del Wisconsin Department of Natural Resources.
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