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L’encefalopatia espongiforme bovina (EEB) és una nova malaltia bovina
que ha esdevingut un dels problemes econdmics més importants dels dar-
rers anys, principalment al Regne Unit i a tota la Unié Europea. L'EEB s’in-
clou dins del grup de les encefalopaties espongiformes transmissibles (EET)
les quals es caracteritzen, perque:

— estan causades per un agent no convencional molt resistent;

— tenen un periode d’incubaci6 molt llarg;

— el seu curs és progressiu i fatal;

— provoquen canvis degeneratius a 'encefal (incloent-hi vactols);

— no provoquen resposta inflamatoria ni immunitaria;

— indueixen la preséncia d’estructures fibril-lars anormals (fibretes as-
sociades a scrapie, FAS) observables en microscopia electronica sobre mate-

rial fresc.

Les EET afecten diferents espécies animals:
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Malaltia Especie Diagnosticada

Scrapie ovella/cabra 1732
Encefalopatia transmissible del viso Viso 1947
Malaltia caquectica cronica cérvol mula/ant 1980
Encefalopatia espongiforme bovina bovins 1986
Encefalopatia espongiforme elk, nyala, oryx, kudu gran 1986-1989
Encefalopatia espongiforme felina gat 1990
Encefalopatia espongiforme estrug 1991
Encefalopatia espongiforme puma, guepard, ocelot 1992

Les EET també han estat descrites a I'espécie humana amb diferents va-
riants: el kuru, la malaltia de Creutzfeldt-Jakob (MC)) i les seves variants he-
reditaries, la sindrome de Gerstmann-Straussler-Scheinker (SGSS) i la sin-
drome d’insomni fatal (SIF).

L’EEB es pot definir com una malaltia neurologica transmissible, cronica,
degenerativa i fatal que afecta 'espécie bovina i que provoca un quadre le-
sional degeneratiu i espongiforme al sistema nervids central, molt semblant
al que s’observa a I'scrapie.

HISTORIA

L'EEB va ser identificada el novembre de 1986, al Regne Unit (RU), pel
doctor Wells, neuropatoleg del Central Veterinary Laboratory de Weybridge,
Surrey, en descriure lesions espongiformes en vaques que presentaven defi-
cits neurologics. Estudis retrospectius assenyalaven que els primers casos
s’havien observat ja des de I'abril de 1985. Alguns veterinaris, com el senyor
Colin Withaker, a Ashford, comtat de Kent, havien descrit casos de vaques
que presentaven signes neurologics, perd no havien pogut establir el diag-
nostic de la malaltia.

El 1987 s’inicia I'estudi epidemiologic a carrec del doctor Wilesmith, tam-
bé del Central Veterinary Laboratory de Weybridge. L'estudi conclou que
les vaques s’han infectat en consumir restes ovines infectades de scrapie.
Aquestes restes s’han afegit a la dieta bovina, en forma de concentrats o fa-
rines, com un suplement ric en proteina. Posteriorment, una soca d’'un agent
semblant al que provoca I'Scrapie a 'ovella s’hauria adaptat a 'especie bovi-
na. No és una malaltia d’origen genétic encara que no s’exclou una suscep-
tibilitat hereditaria.
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El govern anglés dicta una série de mesures restrictives per tal de contro-
lar la malaltia i protegir la salut publica. El juliol de 1988 es dicta la prohibi-
ci6 de 1Gs de proteines derivades de remugants per a I'elaboracié de farines
destinades a la nutrici6 dels propis remugants.

ETIOLOGIA

L’EEB esta causada per un agent infeccios semblant al de I'scrapie. Esta
inclos dins del grup dels agents transmissibles no convencionals els quals
son extremadament resistents als tractaments térmics i fisics que inactiven
els agents convencionals com els virus, els viroides i els bacteris.

La teoria del pri6 (una particula proteica infectiva, un agent infeccios
constituit exclusivament per proteines), enunciada per Prusiner, és la més
acceptada en l'actualitat per explicar aquests agents no convencionals. Se-
gons aquesta teoria:

— PrP¢ és la proteina prid; és una proteina que, en la seva forma nor-
mal, trobem a I'encefal i al cor i de la qual es desconeix la funcio.

— PrP5¢ és la proteina pri6 de I'Scrapie; és una proteina modificada; és
una isoforma anormal de la proteina prié propia de Uscrapie. La PrP5 es
localitza al sistema nervids central (SNC), als organs limforreticulars, al
muscul, a la llet i a la placenta.

— PrPPE és la proteina prio de la BSE. La PrPPF tan sols es troba a I'SNC.

QUADRE CLINIC

El periode d’incubaci6é en animals adults és de quatre a cinc anys (de
vint-i-dos mesos a quinze anys).

Es presenta una afecci6 especifica i progressiva de 'SNC d’evolucio fatal,
combinada amb signes generals.

Signes neurologics:

— canvis del comportament: ansietat, agressivitat, aprensio, deliris («wva-
ques boges») i nerviosisme;

— alteracions sensorials: hiperestesia al tacte i al so;
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— alteracions motores (de la postura i dels moviments): ataxia (sobretot
del ter¢ posterior);

— hipermetria, relliscades, caigudes i tremolors;

La majoria dels animals (87 %) mostren signes dels tres tipus.

Signes generals: aprimament, pérdua de la produccio lletera.

La pruija, tipica de I'scrapie, sols s’ha observat molt ocasionalment. La
frequiencia en la presentaci6é dels signes s’ha mantingut constant al llarg de
I'epidémia. Els primers signes observats han estat 'allunyament del ramat, el
rebuig a entrar a la sala de munyir o que 'animal doni puntades en anar-lo
a munyir. Els primers deficits motors que es presenten son la marxa alterada
en el ter¢ posterior i la dificultat en realitzar moviments giratoris. En aquesta
fase s’observa cruiximent de les dents i tremolors. Al cap d'unes setmanes el

quadre clinic empitjora, 'animal no s’aguanta dret i finalment mor.

La duraci6 de la malaltia, des dels primers signes fins a la mort de l'ani-
mal, pot ser de diverses setmanes o0 mesos.

QUADRE LESIONAL
Les lesions es localitzen exclusivament a 'SNC.
Consten de:

— vacuolitzacid neuronal simétrica i bilateral, tant del pericarié com de
les prolongacions neuronals (neuropil de la substancia grisa);

— astrogliosi hipertrofica associada a la preséncia de la vacuolitzacio;
— degeneracié neuronal i peérdua de neurones;

— amiloidosi cerebral (en el 5 % dels casos; 50 % en scrapie). Aquestes
plaques son positives a la prova immunohistoquimica per detectar PrP.

DIAGNOSTIC

La manca de reacci6 immunologica no permet la deteccio, mitjancant
tecniques immunologiques o serologiques, dels animals infectats en vida.
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Diagnostic clinic: sospita de la malaltia davant els signes nerviosos. Cal,
pero, tenir en compte en el diagnostic diferencial:

— malalties infeccioses: listeriosi cerebral, rabia i malaltia d’Aujeszky;

— malalties metaboliques i toxiques: necrosi cerebrocortical, intoxica-
ci6 per plom, sopor per rye grass, cetosi nerviosa, hipomagnesémia, malaltia
hepatica;

— tumors, abscessos i d’altres lesions que ocupen espai.

Diagnostic Histopatologic: es confirmen un 85 % dels animals sospitosos
clinicament. Cal 'estudi de seccions coronals de I'encefal: cervell, cerebel i,
sobretot, el tronc de I'enceéfal, incloent-hi, com a minim, una mostra d'una
seccio de I'dbex just a la zona caudal del 4t ventricle.

Demostracio de les FAS mitjancant microscopia electronica o per purifi-
caci6 a partir de mostra fresca o congelada.

Detecci6 de la PrP mitjancant immunoquimica (western blotting: mostra
fresca i electroforesi en gel de poliacrilamida) o per immunocitoquimica
usant fixatiu especial PLP (periodat lisina paraformaldehid) ajudant a la re-
accié amb autoclau o microones.

TRACTAMENT I PREVENCIO

No existeix tractament per a les vaques infectades. Tan sols les mesures
preventives i el control dels animals asseguren I'eradicacié de la malaltia.

INFECTIVITAT DELS TEIXITS BOVINS

Sembla reduida al teixit nervids, especialment a 'encefal, la medul-la es-
pinal i la retina.

Diferents estudis no han detectat infectivitat en: sang, medul-la Ossia,
LCR, greix, pell, tub digestiu (esofag, rumen, reticle, omas, abomas, intesti
prim, colon i recte), cor, rony0, fetge, pancrees, traquea, pulmo, limfonodes
(mesenteric prefemoral, retrofaringic, supramamari), melsa, tonsil-la, mus-
culatura esquelética (muascul semitendinés, diafragma, mascul longissimus,
muscul masseter), aparell reproductor femeni (llet, glandula mamaria, ovari,
placenta, Gter) i masculi (testicle, epididim, prostata, vesicula seminal, se-
men) i nervis de la cauda equina i periferics (nervi ciatic, nervi esplancnic,
nervi tibial).
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EEB I SALUT HUMANA

A partir de I'aparicié al Regne Unit de I'EEB i sobretot dels primers casos
d’una nova variant de la MCJ en humans, s’han extremat les mesures d’ins-
peccid i control per tal d’evitar el consum huma dels animals possiblement
contaminats. La UE ha dictat mesures generals i especifiques adrecades a
eliminar qualsevol risc per a la salut humana i animal, i ha obligat els estats
membres a la seva aplicaci6.

A DPEstat espanyol, seguint les disposicions europees, es va endegar I'any
1997 'anomenat Plan Nacional de Vigilancia y Control de las EET sota la di-
recci6 i coordinaci6 del doctor Juan Badiola Diez, anatomopatoleg veterina-
ri, catedratic de la Universitat de Saragossa. Les mesures que inclou aquest
Pla s’adrecen a diferents nivells:

— informatiu, per donar a coneixer la malaltia i les mesures a adoptar
en cas de sospita, adrecat a pagesos, ramaders, veterinaris i teécnics dels ser-
veis dels laboratoris oficials de diagnostic de I'Estat;

— la creacié dun Laboratori Nacional de Referéncia per a les EET que
es troba al Servei d’Anatomia Patologica de la Facultat de Veterinaria de Sa-
ragossa;

— la coordinaci6 amb tots els organismes dependents de les comunitats
autdonomes i dels seus laboratoris de diagnostic;

— la detecci6 d’animals sospitosos que presentin signes neurologics en
vida, seguiment del sacrifici i control anatomopatologic post mortem dels
seus Organs nerviosos.

A Catalunya, des de I'any 1995, les autoritats sanitaries es mostraren sensi-
bles al problema. Aixi I'any 1996 es va iniciar el que s’anomena Programa de
vigilancia de 'encefalopatia espongiforme i de I’Scrapie organitzat pel Servei
de Veterinaria de Salut Pablica de la Direccid General de Salut Publica del De-
partament de Sanitat i Seguretat Social, en col-laboraci6 amb el Laboratori
d’Anatomia Patologica de la Facultat de Veterinaria de Barcelona. Aquest pro-
grama es va plantejar, des del seu comencament, 'actuacié en dos fronts:

— el control i estudi dels animals sospitosos (bovins, ovins i caprins
amb simptomatologia neurologica compatible amb una EET), seguint la nor-
mativa de la UE, mitjancant I'examen histopatologic dels organs nerviosos
de animal un cop sacrificat;

— perd també es va iniciar un estudi aleatori que suposa estudiar de
manera sistematica encefals de remugants provinents de diferents escorxa-
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dors de Catalunya, per tal de detectar-ne possibles casos. La seleccio dels
encefals es fa de manera aleatoria d’entre els animals que se sacrifiquen al
llarg de 'any a cada escorxador. Es déna preferéncia als animals que arriben
a 'escorxador per un sacrifici d’'urgeéncia i/o que han mostrat simptomatolo-
gia nerviosa.

L’objectiu d’aquests programes és el de poder demostrar, per una banda,
la preséncia o no d’'una EET al nostre pais amb 'objectiu de poder declarar
la zona estudiada lliure d’aquestes malalties.

En el quadre adjunt presentem un resum del treball realitzat al nostre la-
boratori en els darrers anys. S’hi expressen el nombre d’encefals estudiats
segons l'especie. La majoria dels casos estudiats pertanyen a 'anomenat
Programa de vigilancia de I'encefalopatia espongiforme i de I'scrapie. Les
dades de 'any 1999 son fins al mes de juliol.

1996 1997* 1998 1999
BOVI 141 58 262 97
ovi 77 15 64 84
CAPRI 1 7 4 4
TOTAL 219 70 330 181

(*) Aquest any no es va dur a terme el Programa de vigilancia; els casos que hi figuren son els que arribaren
espontaniament al nostre laboratori.

En el cas que un animal presenti lesions compatibles amb una EET pro-
cedim a 'enviament de mostres de teixit nervios al Laboratori Nacional de
Refereéncia de Saragossa. Alli es realitza una técnica d’immunohistoquimica
per tal de detectar-hi la preséncia de proteina prionica especifica.

Fins al dia d’avui no hem detectat cap animal positiu a una EET.
Cal, perd, mantenir les mesures de control:

— informacid i contacte directe amb els pagesos, els ramaders i els vete-
rinaris;

— la detecci6 de qualsevol animal sospit6s i I'estudi anatomopatologic

post mortem dels seus Organs nerviosos per tal de determinar la causa de la
seva alteracié neurologica;
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— la declaraci6 oficial obligatoria de les EET;

— Testudi aleatori de la poblacié susceptible per tal de determinar-ne la
possible preseéncia de les EET.
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