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El interés despertado por la enfermedad de Creutzfeldt-
Jakob (EC]J) y otras encefalopatias espongiformes trans-
misibles (EET) tras el anuncio en 1996 de la vincula-
cién entre la variante de la ECJ (VEC]) y la encefalopatia
espongiforme bovina (EEB), tuvo tanto que ver con sus
repercusiones sobre la salud ptblica como con las impli-
caciones econémicas y sociales de la crisis de confianza
en la seguridad alimentaria. El ejercicio de transpa-
rencia necesario para recuperar la confianza perdida
ha requerido un ingente esfuerzo, incluyendo el de-
sarrollo de sistemas de vigilancia epidemioldgica de las
EET. Las EET humanas son enfermedades muy poco
frecuentes y su vigilancia precisa contar con todas las
herramientas necesarias para identificar los casos en
los que exista una sospecha diagnéstica, confirmar o
descartar definitivamente este diagnéstico y lograr una
correcta clasificacion etiolégica de los casos, con el
objetivo de establecer las caracteristicas clinicas, epi-
demioldgicas, neuropatoldgicas y moleculares de las
EET para ser capaces de detectar patrones que indi-
quen la existencia de una fuente de infeccién y adop-
tar las medidas de prevencién adecuadas para evitar
futuras transmisiones. Alcanzar este objetivo requiere
contar con la estrecha colaboracién de centros de exce-
lencia para el diagnéstico de las EET.

Teijeira et al. nos presentan en este nimero los resul-
tados del estudio de los patrones electroforéticos de la
fraccién proteasa resistente de la protefna pridnica y
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la correlacién cepa priénica y fenotipo clinico realiza-
do en 25 casos recogidos entre 2002 y 2008 en Galicia.

Segtin los datos extraidos de la web del Registro
Nacional de Encefalopatias Transmisibles!, desde 1993
se habrian notificado al registro 59 casos en Galicia
(30 de ellos en el perfiodo 2002-2008), 31 casos con-
firmados esporadicos y uno genético. Con estos datos
podemos calcular, por una parte, que en este trabajo
se incluy6 el 77% de todos los casos confirmados diag-
nosticados en Galicia y, por otra, que el porcentaje de
casos con confirmacién diagnéstica en el periodo 2002-
2008 serfa del 80% frente al 21% en el perfodo 1993-
2001. Hay que destacar, en primer lugar, el valor de la
actividad realizada por este grupo para mejorar el diag-
néstico de las enfermedades priénicas en Galicia en
este periodo y la validez, por la amplitud de los casos
recogidos, de los datos mostrados en el presente estu-
dio.

En segundo lugar cabe sefialar que, hasta donde cono-
cemos, ésta es la primera publicacién realizada en
Espafa que describe una serie de pacientes con enfer-
medades priénicas humanas bien caracterizada a tra-
vés del perfil molecular de la proteina PrP (patrén elec-
troforético de PrP y genotipo del codén 129 de PRNP)
o cepa priénica. El estudio del patrén electroforético
de la fraccion proteasa resistente de PrP es una técni-
ca reconocida para el diagnéstico de las enfermedades
por priones y recomendada para el diagnéstico dife-
rencial entre las diferentes formas clinicas. Sin embar-
g0, es todavia una técnica de disponibilidad limitada
en Espania, debido a la normativa de bioseguridad sobre
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el manejo de material de riesgo no inactivado, por lo
que resulta de interés que se conozcan los datos dis-
ponibles de los laboratorios espafioles en los que ésta
se realiza.

Centrdndonos ya en los resultados del estudio, en
esta serie gallega se han detectado casos representa-
tivos de 4 de las 6 cepas pridnicas descritas en casos
de EC]J esporadica, MM 1, MM2, MV2 y VV2, con una
distribucién de frecuencias similar a otras series euro-
peas>3. No se han detectado casos de las formas MV 1
y VV1, que por otra parte son, como destacan los auto-
res, las formas mds infrecuentes. Ademas, nos resulta
interesante leer que en esta serie, en la que se han eva-
luado sistemdticamente tres areas encefdlicas diferentes
de cada paciente, no se hayan detectado discrepancias
entre los resultados en diversas dreas de un mismo
paciente como se ha informado en otras series* (es
decir, que un mismo paciente presente diferentes cepas
pridnicas), y que los autores atribuyen al tamafio mues-
tral, pero cuya existencia y significado es materia de
discusion en la bibliograffa.

Finalmente, los autores establecen una correlacién
de los fenotipos clinicos y anatomopatoldgicos con la
cepa prionica. Los resultados de esta correlacion son
equiparables a los establecidos en otros estudios simi-
lares?, lo que apoya el significado biolégico del con-
cepto de cepa pridnica. Desde el punto de vista clini-
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co-prdctico, destaca la presentacién como trastorno
cerebeloso en los tres casos VV2, como resaltan los
autores, una presentacién mas heterogénea en las res-
tantes variantes moleculares y la elevada sensibilidad
de la prueba de la proteina 14-3-3 en esta serie, que
alcanza el 100% entre los casos esporddicos frente al
69% de la positividad del EEG.

Recomendamos, pues, la lectura del articulo de
Teijeira et al. por la completa descripcion de la serie
presentada y el esclarecedor andlisis de la bibliografia
existente y felicitamos a sus autores por este trabajo.
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