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Introduccio

Les encefalopaties espongiformes trans-
missibles (EET) son malalties neurode-
generatives letals. ElI mecanisme pa-
togénic de les EET inclou el diposit al
sistema nervidés central d’'una proteina
anormal, anomenada PrP*, que resulta
d'un canvi de conformacié d’'una protei-
na normal, la PrP°. La hipotesi del prid
manté que la PrP* és I'inic component
de l'agent infeccidés, que actua com a
motlle per a la transformacié de la PrP°
en més PrpPset,

Les EET humanes es poden classifi-
car segons el seu origen en tres cate-
gories: infeccioses, hereditaries i es-
poradiques (Taula 1)'. Al primer grup
pertanyen el kuru, limitat a una comuni-
tat de llengua fore a Papua Nova
Guinea; la malaltia de Creutzfeldt-
Jakob (MCJ) iatrogénica, transmesa
accidentalment en intentar tractar una
altra malaltia, i la variant de I'MCJ
(vMCJ)?, de la qual s’han identificat 152
casos al Regne Unit, 9 a Franca i 1 a
Irlanda, Italia, Canada i els Estats Units
d’Ameérica, i que és deguda a una infec-
cio per I'agent de I’encefalopatia espon-
giforme bovina (EEB). Entre un 10 i un
15 per cent dels casos d’EET humanes
son hereditaris, a causa d’una mutacio
al gen de la PrP (malaltia de
Creutzfeldt-dJakob familiar, malaltia de
Gerstmann-Straussler-Scheinker i in-
somni letal familiar). En la resta dels
casos es desconeix I'origen de la malal-
tia i s"anomenen casos esporadics. In-
dependentment de quin hagi estat el

seu origen, les EET es poden transme-
tre entre la mateixa i distinta espécie
per la inoculacié o la ingesti6 dels teixits
dels individus afectats.

Les EET humanes s6n malalties molt
poc freqlents i, classicament, se situa la
seva incidéncia al voltant d’1 cas per
milié d’habitants i any®. Les EET esdeve-
nen un important problema de salut
publica quan s’identifica la vMCJ al
Regne Unit, fet que va determinar la cre-
acié de sistemes de vigilancia epide-
miologica similars en altres paisos de la
Unié Europea.

L’objectiu de la vigilancia epidemiolo-
gica de les EET humanes és coneixer
les caracteristiques cliniques, epide-
miologiques, anatomopatologiques i
moleculars d’aquestes malalties, per tal
d’identificar els casos d’EET humana
que tinguin un origen infeccids (malaltia
de Creutzfeldt-dakob iatrogénica i
variant de la malaltia de Creutzfeldt-
Jakob). La correcta identificacié de les
formes d’EET humana de causa infec-
ciosa i la seva caracteritzacié epide-
miologica permetran identificar la font
d’infeccid i actuar consequentment amb
les mesures de salut publica adients per
tal d’evitar noves infeccions. Per tant, la
vigilancia epidemiologica de les EET
humanes ha de tenir unes caracteristi-
ques especifiques i ha de comptar amb
totes les eines necessaries per tal d'’i-
dentificar els casos en que se sospiti el
diagnostic, confirmar o descartar a-
quest diagnostic de forma definitiva i
arribar a una classificacio etiologica
acurada.
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Taula 1
EET humanes

Malaltia Mecanisme patogénic

Kuru Canibalisme ritual
Creutzfeldt-Jakob iatrogenic
Variant de Creutzfeldt-Jakob
Creutzfeldt-Jakob familiar

Infeccié per hGH, duramater, etc
Infeccid per prions bovins
Mutacions germinals
Gerstmann-Straussler-Scheinker Mutacions germinals
Insomni letal familiar Mutacions germinals

Creutzfeldt-Jakob esporadic Mutacions somatiques o conversié

A C S
espontania de PrP” en PrP™?
Insomni letal esporadic Mutacions somatiques o conversié

espontania de PrP” en PrP?

Meétodes

El Centre Nacional d’Epidemiologia posa
en marxa el Registre nacional de la
malaltia de Creutzfeldt-Jakob el gener de
1995. El Departament de Sanitat i
Seguretat Social va iniciar un programa
de vigilancia epidemiologica de les EET
humanes a Catalunya l'agost de 1997.
Amb I'objectiu de difondre la posada en
marxa d’un procediment autonomic es
va lliurar informacié als facultatius que
intervenen en els diferents aspectes
assistencials d’aquests pacients i es va
demanar la notificacié voluntaria de les
sospites. L’any 2001, es va trametre als
hospitals de Catalunya el decret que
establia I'obligatorietat de la notificacid
dels casos al Departament de Sanitat i
Seguretat Social’.

Per tal d’obtenir una identificacié de
casos mes exhaustiva i precog, es va

establir una col-laboracié amb el labora-
tori on es fan les determinacions diag-
nostiques especifiques d’EET. L'any
2001, també es va establir una col-labo-
racio amb el Banc de Teixits Neurologics
que permet la realitzacié dels estudis
neuropatologics que no es puguin dur a
terme a I'’hospital que atén el malalt.

Per al calcul de la mortalitat, s’hi
inclouen unicament els casos definitius o
probables (Taula 2)°, excloent-ne els
casos possibles -aquells que compleixen
els criteris clinics perd 'EEG no és tipic i
no es detecta proteina 14-3-3 a 'LCR. El
periode d’estudi compren des del gener
de 1993 fins I'actualitat.

Resultats
Fins al 31 d’agost de 2004 s’han identifi-

cat 104 casos confirmats o probables
d’EET humanes a Catalunya. L'origen de

Taula 2
Criteris de definicié de cas d’MCJ

* Esporadic

 Definitiu:
convencionals

* Demostracié de canvi espongiforme tipic o plaques tipus kuru mitjangant tecniques

* Demostracié de PrP resistent a les proteases mitjangant immunohistoquimica o altres

tecniques

* Probable: e« Demencia progressiva

¢ Aimenys dues de les caracteristiques cliniques seglents:

- Mioclonies

- Alteracions visuals o cerebel-loses
- Signes piramidals o extrapiramidals

- Mutisme acinétic

* EEG tipic durant una malaltia de qualsevol durada i/o deteccié de proteina 14-3-3 a 'LCR
quan la durada és inferior a dos anys
¢ Les investigacions rutinaries no indiquen un diagnostic alternatiu

* latrogénic

* Sindrome cerebel-losa progressiva en un receptor d’hormones hipofitiques de cadaver

* Cas d’MCJ definitiu o probable exposat a un factor de risc rellevant (trasplantament cornial, implant de

duramater,...)
* Familiar

* Cas d'MCJ definitiu o probable més el diagnostic d’MCJ definitiva o probable en un parent de primer
grau (segons la classificacié dels casos esporadics)

 Trastorn neuropsiquiatric més mutacié especifica de la malaltia al gen de la PrP
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Taula 3
Mortalitat per EET humanes.
Casos definitius i probables. Catalunya, 1 gener 1993 - 31 agost 2004

1993 7 -
1994 5 1
1995 3 -
1996 ) =
1997 4 -
1998 11 1
1999 10 3
2000 10 2
2001 11 1
2002 10 3
2003 5 0
2004* 10 1
Total 91 12

* Fins al 31 d’agost de 2004.

la malaltia va ser infeccids en un cas
(implant de duramater) i hereditari en 12
casos (12%) (Taula 3). No hi ha cap cas
que correspongui a la vMCJ.

La confirmacio del diagnostic s’ha rea-
litzat en un 66% dels casos. Les actua-
cions dutes a terme lany 2001 han
donat com a consequiéncia que s’hagi
produit un augment de la proporcié de
casos d’MCJ esporadica confirmats mit-
jancant l'estudi neuropatologic, sense
que s’hagi incrementat la practica de
bidpsies cerebrals (Figura 1).

La taxa de mortalitat durant el periode
gener de 1993 - agost de 2004 és
d’1,49/10° persones-any i per als casos
esporadics d'MCJ la taxa és d'1,30/10°
persones-any. Quan s’analitzen les
xifres en diferents periodes s’observa un
clar increment en els ultims sis anys i
mig: 0,87 i 0,80 per al periode gener de
1993 — desembre de 1997 vs. 1,93 1,68
per al periode gener de 1998 - agost de
2004 (Taula 4 i Figura 2).
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Discussio

En comparar les xifres de mortalitat per
MCJ esporadica a Catalunya des de I'i-
nici del programa de vigilancia amb les
del periode anterior s’han de tenir en
compte diverses consideracions. En
primer lloc, els criteris diagnostics
vigents® permeten la inclusié de casos
amb EEG atipic o no realitzat quan la
determinacié de la proteina 14-3-3 és
positiva; aquesta prova és facilment
accessible per als neurdlegs de
Catalunya des de 1997, aixd ha supo-
sat que s’hagin pogut classificar com a
probables onze casos d’'MCJ al segon
periode per només dos abans de 1998.
En segon lloc, I'interes per les EET ha
augmentat des de la identificacid de les
epidémies d’EEB i vMCJ i s’ha obser-
vat un aparent augment en la incidéen-
cia al llarg del temps en aquells paisos
en que s’ha realitzat una vigilancia epi-
demioldgica durant periodes prolon-

Figura 1
Categoria diagnostica de I’'MCJ esporadica.
Catalunya, 1 gener 1993 - 31 agost 2004

Nombre de casos

12

1993 ° 1994 ° 1995 ° 1996 ° 1997 ~ 1998 ° 1999

M Casos confirmats (biopsia) M Casos confirmats (autopsia)
n=91

*A 31 d’agost de 2004.

2000 © 2001 ° 2002

2003

Casos probables

2004*

Anys
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Taula 4
Taxa de mortalitat per EET humanes. Casos definitius i probables
per milié d’habitants. Catalunya, 1 gener 1993 31 agost 2004

il

1993 1,17 1,33
1994 0,83 1,00
1995 0,50 0,50
1996 0,83 0,83
1997 0,67 0,67
1998 1,83 2,00
1999 1,67 2,17
2000 1,67 2,00
2001 1,83 2,00
2002 1,67 2,17
2003 0,83 0,83
2004* 2,50 275
Total 1,30 1,49

* Fins al 31 d’agost de 2004.

Figura 2
Mortalitat declarada per MCJ esporadica.
Catalunya, 1 gener 1993 - 31 agost 2004
Taxa de mortalitat x 1.000.000 h.

1993 1994 1995 1996 1997 1998 1999 2000 2001
Anys

2002 2003 2004*

*A 31 d’agost de 2004

gats, que probablement reflecteix una
millora en la identificaci6 de casos
deguda a 'atencié més gran prestada a
aquestes malalties i el desenvolupa-
ment dels serveis medics i de vigilancia
epidemiologica®’.

Tot i que la majoria de les EET huma-
nes no tenen un origen infeccids, cal
mantenir una vigilancia epidemiologica
per detectar possibles canvis en el seu
perfil epidemiologic, clinic o neuropatolo-
gic associats a la transmissio.
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* Informe elaborat per M. Cortada Rius,
J. Fraser-Gafas Campeny, L. Picart
Barrot i A. Teixidé Canelles, de la
Subdireccié General de Proteccié de
la Salut de la Direcci6 General de
Salut Publica del Departament de
Salut.

Introduccio

Les encefalopaties espongiformes
transmissibles (EET) dels animals soén
malalties neurodegeneratives causades
per un agent etiologic de naturalesa
proteica anomenat prié PrP=, que afec-
ten animals domestics i salvatges. Les
més importants sén I'encefalopatia
espongiforme bovina (EEB) i I'scrapie o
tremolor ovina.

Des de laparicié dels primers casos
d’EEB descrits al Regne Unit 'any 1986
s’han realitzat nombrosos estudis epizo-
otiologics. Aquests estudis conclouen
que 'EEB és una epizodtia amb una font
molt estesa, amb I'aparici6 de molts
casos individuals en explotacions disse-
minades, sense que hi hagi evidéncies
de transmissio horitzontal. També s’ha
descartat la transmissio directa a partir
d'ovins malalts d’scrapie, ja que en la
majoria de granges afectades per 'EEB
no hi havia bestiar ovi. Lunic factor
comu identificat és la utilitzacioé de fari-
nes de carn i ossos en la composicié
dels pinsos utilitzats en les explotacions
afectades’.

Els canvis en els procediments d’ela-
boracio de les farines de carns i ossos a
partir de subproductes carnis i cadavers,
en les décades dels 70 i dels 80, haurien
permés que l'agent infecciés no fos
inactivat i entrés a la cadena alimentaria
animal.

Taula 1

L’any 1996 es va admetre oficialment
que 'EEB es podia transmetre a I'ésser
huma. Actualment es considera que I'a-
gent de 'EEB és el responsable de la
malaltia coneguda com la nova variant
de Creutzfeldt-Jakob.

Incidéncia, distribucio i evolucio de la
malaltia

Al Regne Unit de novembre de 1986 fins
al marg de 2004 s’han confirmat 183.880
casos d’EEB. Des de I'any 1989, en qué
es va declarar el primer cas fora del
Regne Unit, se n’han trobat 4.891 casos
en bestiar autocton a Austria, Bélgica,
Republica Txeca, Dinamarca, Finlandia,
Franca, Alemanya, Grecia, Irlanda, Is-
rael, ltalia, Japd, Liechtenstein, Luxem-
burg, Paisos Baixos, Polonia, Portugal,
Eslovaquia, Eslovénia, Espanya, Suissa
i Canada. D’aquests paisos, on s’han
detectat més casos és a Irlanda, Franga,
Portugal, Espanya, Suissa i Alemanya.
També s’han trobat alguns casos a
Estats Units, les illes Malvines (Falkland)
i Oman, perd només en animals impor-
tats*®'* (Taula 1).

L’evolucié de l'epizoodtia de I'EEB al
Regne Unit posa de manifest una corba
ascendent fins 'any 1992, i 'any 1993 és
el primer en qué es declaren menys
casos que I'anterior. Aquesta inflexio es
va produir 5 anys després de la prohibi-
ci6 de I'alimentacié dels remugants amb

Nombre de casos d’EEB detectats al mén

o Fins
7 ) P P P P
Alemanya 0 0 0 0 0 1 0 3 0 0 2 0 0 7 125 106 54 33 331
Austria 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 1 0 0 0 1
Belgica 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 1 6 3 9 46 38 15 8 126
Dinamarca 0 0 0 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0 1 6 3 2 1 14
Espanya 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 2 82 127 167 71 449
Finlandia 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 1 0 0 0 1
Franca 0 0 0 0 5 0 1 4 3 12 6 18 31 161 274 239 137 23 914
Grecia 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 1 0 0 0 1
Irlanda 0 0 15 14 17 18 16 19 16 73 80 83 91 149 246 333 183 77 1.430
ltalia 0 0 0 0 0 0 0 2 0 0 0 0 0 0 48 38 29 0 117
Luxemburg 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 1 0 0 0 0 1 0 0 2
Paisos Baixos 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 2 2 2 2 20 24 19 5 76
Portugal 0 0 0 1 1 1 3 12 15 31 30 127 159 149 110 86 133 46 904
Eslovaquia 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 5 6 2 2 15
Eslovénia 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 1 1 1 2 5
Republica Txeca 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 2 2 4 4 12
Polonia 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 4 5 7 16
Total sense
Regne Unit
Regne Unit 446 2514 7.228 14407 25.359 37.280 35.090 24.438 14.562 8.149 4.393 3.235 2301 1.443 1202 1.144 612 77 183.880
Total UE 25.382 37.301 35.110 24.478 14.596 4515 3.471
Canada 0 0 0 0 0 1 1 0 0 0 0 0 0 0 0 0 2 0 3
Japé 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 3 2 4 2 11
Suissa 0 0 0 2 8 15 29 64 68 45 38 14 50 88 42 24 21 2 455
Liechtenstein 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 2 0 0 0 0 0 0 2
Israel 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 1 0 0 1
Altres 0 0 3 0 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 1 5

Total mundial

446 2.514 7.246 14.424 25.390

37.316 35.141 24.542 14.664 8.310 4.553

Dades procedents de I'Oficina Internacional o’Epizooties:

http://www.oie.int/esp/info/es_esbmonde.htm
http://www.oie.int/esp/info/es_esbimport.htm
http://www.oie.int/esp/info/es_esbru.htm

188.771
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Figura 1
Evolucié de I'epizootia al Regne Unit
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pinsos que tinguessin farines de carn,
'any 1988 (Fig. 1).

L’aparicié d’animals malalts nascuts
després de la prohibicié va fer pensar
que hi havia una contaminacio encreua-
da en els pinsos de remugants amb fari-
na de carn utilitzada per produir pinsos
d’aus i de porcs. Aquest fet va motivar
al Regne Unit la prohibicié d’utilitzar
farina animal per a pinsos de qualsevol
animal de consum huma l'any 1996.
Portugal va implantar una prohibicié
similar el 1998.

A la majoria de la resta de paisos
europeus, la prohibicié d’alimentar els
remugants amb farina de carn va entrar
en vigor el 1994, tot i aixi van apareixer

casos d’EEB en animals nascuts des-
prés de la prohibicid, cosa que va fer
suposar que hi va haver un incompli-
ment d’aquesta normativa i que també hi
havia contaminacié encreuada. La prohi-
bicio total de la utilitzacié de farina de
carn en pinsos va entrar en vigor el
gener de 2001.

Fins 'any 2002 s’observa, doncs, una
fase ascendent, malgrat la prohibicio
d’alimentar els remugants amb farines
de carn des de 1994. Extrapolant la
tendéncia de I'epizodtia en el Regne
Unit, era previsible que en el conjunt de
la UE es produis un punt d’inflexié amb
una disminucié dels casos I'any 1999. Al
contrari, I'evolucié durant els anys 1999,

Figura 2
Evolucié de I’epizootia a la Unié Europea, excepte al Regne Unit
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Figura 3
Evolucié de I’epizootia a Catalunya

Casos positius

. »
. /.
14 ///,

L 4

2000 2001

2002

2004
Anys

2003

(*) Aclariment: Les dades corresponents als casos positius de I'any 2004 sén fins al 31 de juliol

2000, 2001 i 2002 va ser ascendent. La
inflexié s’ha produit I'any 2002, a partir
del qual s’observa que el nombre de
casos disminueix (Figura 2).

A Espanya el punt d’inflexié no es pro-
dueix 'any 2002, sin6é que el nombre de
casos positius ha augmentat durant el
2003. No obstant aix0, a finals de juliol
de 2004 el nombre de casos positius
detectats ha estat de 71. Per tant, si
aquesta tendéncia continua, caldria
esperar per al 2004 una disminucié de
casos respecte al 2003.

A Catalunya el primer cas d’'EEB es
va detectar el mar¢c del 2001. A partir
d’aquest any, en qué es va implantar la
utilitzacié generalitzada dels tests rapids
de detecci¢ a tots els paisos de la Unid
Europea, s’ha observat un increment de
casos fins al 2003. No obstant aixd, amb
data 31 de juliol de 2004 només hi ha
hagut 8 casos positius, per tant, si
aquesta tendencia continua, també cal-
dria esperar una disminucio de casos a
final d’any respecte al 2003, amb una
evolucio similar a la de 'Estat espanyol.

Vigilancia i control

El coneixement cientific actual parla
d’evidencies en la relacié entre proces-
sos patologics i espécies animals dife-
rents, en les quals s’inclou I'ésser
huma. En el moment en qué es demos-
tra que estem davant de patologies que
es transmeten, es produeix un gir sob-
tat de les estratégies de gestio del risc.
Aquest fet es tradueix en un enfortiment
de les mesures de proteccio i aixd com-
porta una serie de modificacions dels
procediments habituals, tant en el dia a
dia de la practica ramadera com en

I'obtencié i el processament industrial
de la carn.

A I'hora de fer front a aquest grup de
patologies, que s’han anomenat generi-
cament EET, s’han imposat estrategies
que consideren, de forma prioritaria, I'a-
plicaci6 de mesures de proteccié del
consumidor. De forma conjunta i amb la
mateixa intensitat, les estrategies d’era-
dicacio definitiva son el segon punt d’ac-
tuacié perqué no es coneix cap tracta-
ment per als animals infectats que sigui
efectiu.

L'accié continuada de la Comissio
Europea davant d’aquest problema de
salut publica ha anat definint les mesu-
res que calia aplicar en cada moment,
adaptant-se progressivament a la matei-
xa evolucié de la malaltia, perd sense
modificar practicament les estratégies
inicials.

Els principals punts de desenvolupa-
ment de les estratégies per lluitar contra
les EET i que es concreten en actua-
cions sobre el territori son:

e recerca cientifica sobre el risc d’infec-
cié dels organs i teixits de les dife-
rents espéecies;

* investigacié de I'origen de la malaltia;

¢ investigacié del mitja de propagacio,
per identificar els riscos que cal ges-
tionar;

e investigacio de la relacio epidemiolo-
gica, per poder identificar tots els
animals que presenten risc de con-
treure una EET o que puguin estar
infectats;

e elaboraci6 de normes referents als
materials especifics de risc;

e supervisiéo de la retirada dels mate-
rials especifics de risc;
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Taula 2
Materials especifics de risc

Bovi < 12 mesos

Els intestins, des de duodeé fins al recte, el mesenteri i les amigdales

El crani (exclosa la mandibula), el cervell, els ulls, les amigdales, la columna

Espécie bovina
Bovi > 12 mesos

vertebral, excloses les vertebres de la cua i les apofisis espinoses i
transverses de les vertebres cervicals, toraciques i lumbars i la cresta

mitjana i les ales del sacre, pero inclosos els ganglis de I'arrel dorsal i la
medul-la espinal, els intestins des del duode fins al recte i el mesenteri

Ovins/cap. La melsa i I'ili
Especie < 12 mesos
ovina/cabruna Ovins/cap.

> 12 mesos la melsa i I'ili

 control de 'abséncia de proteines d’ori-
gen animal en I'alimentacié del bestiar.

Les principals mesures de prevencio
instaurades sobre la cadena alimenta-
ria per evitar que l'agent causal d’a-
questa malaltia pugui arribar al consu-
midor procedent d’'un hipotétic animal
infectat son assegurar I'abséncia d’ani-
mals infectats en els circuits de distri-
bucié alimentaria mitjancant les proves
de deteccio de la malaltia en els ani-
mals de risc i la retirada dels materials
especifics de risc, teixits potencialment
infectius dels animals sacrificats amb
destinacio al consum huma.

En els articles sobre EET animals
publicats al Butlleti Epidemiologic de
Catalunya d’abril de 1999, de novembre
de 2000 i de mar¢ de 2003 es descriuen
les actuacions desenvolupades pel
Departament de Salut enfront d’aques-
tes malalties. Aquests darrers anys les
actuacions de vigilancia i control es
basen principalment en els mateixos
principis.

1. Eliminacio dels materials especifics
de risc

La mesura de control més efica¢ per a
'eradicacio de la malaltia és I'eliminacié
dels materials especifics de risc (MER)
de forma adequada. Sén MER els teixits
i organs d’'un animal sacrificat amb des-
tinacié al consum huma i que podrien
ser infectius si 'animal estigués afectat
d’EEB, segons els treballs experimen-
tals realitzats fins ara. La normativa
regula quin son els MER i la seva elimi-
nacio (Taula 2).

La major part de MER soén extrets a
’escorxador i altres establiments especi-
ficament autoritzats. Actualment aques-
ta mesura afecta tots els animals de les
especies bovina, ovina i caprina i el
volum depén de I'edat. A Catalunya, en
el periode 1997-2003, s’han retirat MER
a 2.095.481 bovins i 8.780.953 ovins i
caprins (Taula 3).

Després de l'extraccio, els MER es
coloren amb tinta i es destrueixen se-

El crani, el cervell, els ulls, les amigdales, la medul-la espinal,

gons estableix el Reglament CE nimero
1774/2002.

Tots els escorxadors de Catalunya
compten amb la preséncia permanent de
veterinaris oficials que supervisen que la
retirada dels MER durant les operacions
de sacrifici es realitzi correctament.

Amb la finalitat de supervisar el control
oficial dut a terme als establiments es va
dissenyar, a Catalunya, el Programa de
supervisio de la retirada de MER. Els prin-
cipals objectius d’aquest programa sén:

e comprovar lefectivitat dels controls
que estableix el programa;

e comprovar I'efectivitat de les mesures
preventives de la contaminacio
encreuada de MER,;

e garantir que aquests materials de risc
no arriben, en cap cas, al consumidor;

e garantir que els autocontrols, I'equipa-
ment i les manipulacions del MER sén
correctes;

e comprovar que es detecten les defi-
ciéncies que es produeixen, minimit-
zant-ne els riscos per a la salut.

Mitjancant I'eliminacié dels MER i la
destruccié dels cadavers a les explota-
cions s’aconsegueix la destruccid total
dels teixits de risc més gran per evitar
que aquests entrin a la cadena alimenta-
ria humana i/o animal.

2. Analisis per a la investigacio causal
de 'EEB en els animals sacrificats a
I'escorxador

Taula 3
Nombre d’animals als quals s’han
retirat els MER als escorxadors
de Catalunya

I T

1997 89.474 80.834
1998 73.139 53.612
1999 104.793 103.941
2000 125.319 747.771
2001 538.267 2.648.140
2002 572.212 2.583.872
2003 592.277 2.562.783
Total 2.095.481 8.780.953
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Els controls de laboratori eviten que els
animals malalts passin a la cadena ali-
mentaria, garantint la seguretat dels
consumidors, i al mateix temps perme-
ten conéixer quin és I'abast real de la
malaltia al bestiar.

La vigilancia epidemiolodgica obligato-
ria de les EET es va implantar l'any
1998, basant-se en els requisits minims
recomanats per I'Organitzacié Mundial
de Sanitat Animal. Al principi era neces-
sari efectuar proves sobre un nombre
relativament limitat d’encefals. L’any
1999 s’aproven les proves de diagnostic
rapid i s’amplien els programes de
seguiment.

El canvi més destacat, pel que fa a la
vigilancia epidemiologica, es va produir
amb la instauracié de la vigilancia activa
'any 2001, ateses les limitacions de la
vigilancia passiva. A grans trets, la
vigilancia activa consisteix en la recerca
directa de tots els casos possibles d’'una
determinada subpoblacié de risc, i s’arri-
ba a diagnosticar la malaltia encara que
no se n’observin signes clinics, gracies
a les proves de laboratori. La vigilancia
passiva, en canvi, es fixa en I'aparicié de
signes clinics, trastorns o evidencies de
la malaltia que poden conduir al
diagnostic de casos.

Fins 'any 2001 les mesures de con-
trol per aturar el desenvolupament i la
difusié de la malaltia a la Unié Europea
havien tingut en compte principalment el
sistema de vigilancia epidemioldgica
passiva, que permetia confirmar la
preséncia de la malaltia a la cabana
bovina mitjancant el mostreig dels ani-
mals sospitosos de patir-la.

Quan es replanteja el sistema de
vigilancia amb I'objectiu de quantificar la
incidencia real comenca la recerca acti-
va de casos. El periode d’incubacio de
'EEB és de 4 a 5 anys. Durant aquest
temps els bovins exposats a I'agent cau-
sal de la malaltia no presenten cap
simptoma, per la qual cosa és necessa-
ri instaurar un sistema de vigilancia acti-
va per seguir temporalment I'evolucio de
I'epidemia.

A Catalunya el sistema de vigilancia
activa s’inicia el gener de 2001, quan es
generalitza la utilitzacio dels tests rapids
a tots els paisos de la Uni6 Europea. Es
posa en marxa la vigilancia activa i es fa
obligatoria la practica d’'una prova rapida
de diagnostic a tots els bovins de més
de 30 mesos sacrificats per al consum
huma i també als bovins de més de 30
mesos que hagin mort a la granja.
Posteriorment I'edat dels bovins es va
rebaixar a 24 mesos.

Durant el primer semestre de l'any
2001, els ministeris d’agricultura dels
paisos de la Unié Europea, en aplicacio

del Reglament CE ndm. 2777/2000, de
18 de desembre, pel qual es van adop-
tar mesures excepcionals de suport al
mercat de la carn de bovi, van intervenir
en el mercat de bestiar comprant ani-
mals de més de 30 mesos, que es van
sacrificar i destruir sense la realitzacio
dels tests rapids de diagnostic. A
Catalunya el Ministeri d’Agricultura i
Pesca va comprar per a destruccio
directa 10.808 bovins.

Actualment, a més de I'examen obli-
gatori de tots els animals que presenten
simptomes sospitosos d’'EEB, a
Catalunya es realitzen proves rapides
post mortem per a la deteccié de la
presencia d’EEB a:

e Tots els bovins de més de 24 mesos
destinats a consum huma.

e Tots els bovins de més de 24 mesos
que s’hagin de sotmetre a un sacrifici
especial d’'urgéncia.

e Tots els bovins de més de 24 mesos
no destinats a consum huma, morts o
sacrificats, perd no en el marc d’una
epidemia com la de la febre aftosa.

e Una mostra representativa d’ovins i
caprins de més de 18 mesos sacrifi-
cats per a consum huma.

e Una mostra d’ovins i caprins no desti-
nats a consum huma de més de 18
mesos que hagin mort o hagin estat
sacrificats, perd no en el marc d’'una
campanya d’eradicacio.

Les proves que s’han realitzat als
bovins, ovins i caprins sacrificats a
Catalunya durant els anys 2001, 2002 i
2003 es mostren a les taules 4 i 5.

Fins al 31 de desembre de 2003, a
Catalunya es van detectar 36 bovins
positius a EEB i 2 ovins a scrapie. Durant
el primer semestre de 2004 han aparegut
8 casos més a I'especie bovina.

La distribucid territorial de les explo-
tacions d’origen dels animals positius a
EET detectats a Catalunya es troba a
la Taula 6. A les taules 7, 8 i 9 es fa
una descripcié dels casos positius
detectats.

Quan s’instauren els tests rapids de
deteccié de la malaltia augmenten els
casos d’EET detectats i apareixen
casos atipics de la malaltia, tant en el
bestiar ovi com en el bovi.

A l'especie bovina s’han detectat
alguns casos on el glicotip de PrP= és
diferent de la molécula PrP* associada
a 'EEB i tenen a les regions supraten-
torials del cervell plaques PrP amiloide
ampliament esteses. A diferéncia de
'EEB tipica, el tronc de I'encéfal esta
menys involucrat i no es detecta depo-
sicio de PrP al nucli dorsal del nervi
vague®.
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Altres casos atipics presenten perfils
electroforétics diferents de la proteina
pridnica resistent a les proteases.

A I'especie ovina també s’han descrit
casos de scrapie amb quadres clinics i
lesionals, diferents i amb diferencies bio-
quimiques de la PrPsc ¢,

La deteccio d’aquestes atipies sugge-
reix que hi pot haver algunes modifica-
cions fenotipiques de la PrP= després de
la infeccié per I'agent de 'EET o que
existeixin diferents origens d’aquesta
malaltia en el bestiar.

Precisament perque es tracta d'una
malaltia d’evolucié dinamica, cal mante-
nir i actualitzar la formacié teorica i prac-
tica dels veterinaris oficials per tal de

detectar en viu els animals amb simpto-
mes nerviosos. Per aix0, el Departament
de Salut fins ara ha realitzat 10 edicions
del curs d’actualitzacié en materia d’en-
cefalopaties espongiformes transmissi-
bles, amb 267 veterinaris assistents, i 14
edicions del curs d’actualitzacié en neu-
rologia veterinaria, amb assisténcia de
304 veterinaris oficials.

Aquest any s’ampliara la formacio
dels veterinaris oficials amb altres
aspectes relacionats amb la malaltia. Es
realitzaran 2 edicions del curs sobre
separacio i eliminacié de MER amb I'ob-
jectiu d’ampliar els coneixements dels
veterinaris en relacio amb la identificacio
i eliminacié dels MER.

Taula 4
Nombre de bovins analitzats a Catalunya, anys 2001-2003

Sacrifici

Any 2001 121 10.330

Any 2002 55 23.383 8
Any 2003 61 26.207 636
Total 237 59.920 644

cesos, irlandesos, portuguesos i suissos.

Animal amb

ifici Sacrifici i
d’urgéncia normal signes clinics

ante mortem

Per origen Animals
*) morts a la Total Positius
granja (**)
456 1.814 12.721
0 2.331 25.777 11
0 3.864 30.768 19
456 8.009 69.266 36

Fins al juliol de 2001, quan es va modificar el programa de vigilancia, era obligatori agafar mostres de bovins > 20 mesos fran-

** Mostres recollides pel Departament d’Agricultura, Ramaderia i Pesca (DARP).

Taula 5
Nombre d’ovins i cabrum analitzats a Catalunya, anys 2001-2003

Sacrifici Sacrifici Ovins amb | Cabrum amb Positius Positius
normal normal |signes clinics | signes clinics| cabrum
ovins cabrum | ante mortem | ante mortem |granja (*)
Any 2001 0 0 0 0 48 48 0 0
Any 2002 1.641 38 2 0 125 1.806 2 0
Any 2003 1.628 59 0 0 339 2.026 0 0
Total 3.269 97 2 (1} 512 3.880 2 (1}

Mostres recollides pel Departament d’Agricultura, Ramaderia i Pesca (DARP).

Taula 6
Distribuci6 territorial de les explotacions d’origen dels animals positius
a EET detectats a Catalunya, anys 2001-2003

Osona
Vallés Oriental

Barcelona

Girona Alt Emporda
Baix Emporda
Cerdanya
Garrotxa
Girones

Pla de I'Estany
Ripollés

Selva

Alt Urgell

Pallars Jussa
Pallars Sobira

Lleida

Segria
Altres comunitats
autonomes Aragé
Total

5
3

N = =N W=NArN=NMDN

36 2
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Taula 7

Descripcid dels casos positius a EEB de bovins sacrificats
als escorxadors, anys 2001-2003

Comarca Data Edat Lesions histologiques
sacrifici (mesos)

Alt Emporda

Alt Emporda
Alt Emporda
Alt Emporda
Alt Emporda
Alt Urgell
Baix Emporda
Banyoles

Garrotxa

Garrotxa

Girones

Girones

Gironés

Osona
Osona

Osona

Osona

Osona

Ripolles

Segria

Selva
Selva
Vallés Oriental

Vallés Oriental

30/04/02

04/04/02

28/01/03

21/05/03

11/11/03

13/01/03

09/07/02

30/12/02

22/01/03

17/02/03

24/07/01

08/10/02

08/09/03

08/04/02
03/09/01

06/02/03

31/03/03

28/07/03

07/10/02

25/02/03

25/06/02
27/05/02
09/04/01

10/12/01

frisona

frisona

frisona

frisona

frisona

frisona

frisona

frisona

frisona

frisona

frisona

frisona

frisona

frisona
frisona

frisona

frisona

frisona

femella

femella

femella

femella

femella

femella

femella

femella

femella

femella

femella

femella

femella

femella
femella

femella

femella

femella

encreuada femella

frisona

frisona
frisona
frisona

frisona

femella

femella
femella
femella

femella

73
87
66
77
51
102
69

88

78

91

115,5

71

78
73

65

115

88

56

86

71
84
70

85

Taula 8

sense S|gnes

sense signes
sense signes
sense signes
sense signes
sense signes
sense signes
sense signes

sense signes

sense signes

irregularitats en
caminar per
traumatisme

sense signes
sense signes
sense signes
prostracio i
saliva escumosa

sense signes

sense signes

sense signes

vaca prostrada

sense signes

sense signes
sense signes
sense signes

sense signes

moderada astrogliosi,
satel-litosi i diposits
intraneuronals de lipopigment
lleugera espongiosi en
neuropil, discreta vacuolitzacié
Espongiosi al neuropil

de 'obex i gliosi

Espongiosi al neuropil

de I'dbex i gliosi

Espongiosi al neuropil

de I'obex i gliosi

Espongiosi al neuropil

de 'obex i gliosi

moderada astrogliosi i lleugera
espongiosi en neuropil
Espongiosi al neuropil

de I'obex i gliosi

Vacuolitzacié neuronal i
espongiosi al neuropil de 'obex
i gliosi

Espongiosi al neuropil

de I'dbex i gliosi

espongiosi al neuropil i
substancia blanca,

gliosi difusa, vacuols a neuropil
lleugera espongiosi en
neuropil i vacuolitzacié
intraneuronal

Espongiosi al neuropil

de I'dbex i gliosi

inespecific edema focal
lleugera espongiosi

Espongiosi al neuropil

de I'dbex i gliosi

Vacuolitzacié neuronal i
espongiosi al neuropil de I'dobex
i gliosi

Espongiosi al neuropil

de I'dbex i gliosi

intensa espongiosi en neuropil
del nucli del tracte solitari i del
nucli del tracte espinal del
trigemin,vacuolitzacié
intraneuronal en la formacié
reticular

Vacuolitzacié neuronal i
espongiosi al neurodpil de I'dbex
i gliosi

vacuols en el neuropil
microespongiosi, astrogliosi
vacuols intraneuronals en
neuropil i esferoides
vacuolitzacio intraneuronal en
el nucli del tracte espinal del
trigemin

Descripcid dels casos positius a EEB en bovins detectats
en I’explotacié a Catalunya, anys 2001-2003

Comarca Data de la mort Raca Edat Lesions histologiques
(mesos)

Alt Emporda
Alt Emporda

Alt Emportda
Alt Urgell

Cerdanya
Gironés

Gironés

Pallars Jussa
Pallars Sobira
Segria

Selva

Valles Oriental

03/07/2003

19/05/2003

24/10/2001
26/06/2002

12/11/2003
12/08/2003

10/04/2003

25/11/2002

6/10/2003

21/07/2003

26/07/2002

12/03/2001

frisona
desconeguda

frisona
frisona

desconeguda
desconeguda

desconeguda

frisona
encreuada
frisona
frisona

frisona

desconeguda
femella

femella
femella

desconeguda
desconeguda

desconeguda

femella
femella
femella
femella

femella

desconeguda
90

77
72

desconeguda
122

desconeguda

84
91
81
95

62

no observables per autolisi

de la mostra

no observables per autolisi

de la mostra

no se n'observen

no observables per autolisi

de la mostra

gliosi

no observables per autolisi

de la mostra

vacuolitzacié neuropil de la
substancia grisa de la medul-la
oblonga

no observables per congelacio
de la mostra

no observables per autolisi

de la mostra

vacuolitzacié neuropil de la
substancia grisa de I'obex

no observables per congelacié
de la mostra

no s’observen
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Taula 9
Descripcio dels casos d’ovins sacrificats als escorxadors positius
a tremolor ovina (scrapie), anys 2001 - 2003

[ET:] Edat Signes clinics Lesions histologiques
(mesos)

Osca 14/06/02 rasa femella >18 sense signes moderada astrogliosi,
aragonesa satel-litosi i diposits intra-
neuronals de lipopigment
Osca 14/06/02 rasa femella >18 sense signes moderada astrogliosi,
aragonesa satel-litosi i diposits intra-

neuronals de lipopigment
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Normativa

¢ Reial decret 3454/2000, de 22 de desembre, pel qual s’estableix i regula el Programa Integral coordi-
nat de vigilancia i control de les encefalopaties espongiformes transmissibles dels animals (BOE num.
307 de 23-12-2000).

e Ordre de 26 de juliol de 2001, per la qual es modifiguen determinats annexos del Reial decret
3454/2000, de 22 de desembre, pel qual s’estableix i regula el Programa Integral coordinat de vigilan-
cia i control de les encefalopaties espongiformes transmissibles dels animals (BOE num. 179 de 27-
07-2001).

e Ordre APA/718/2002, de 2 d’abril, per la qual es modifiquen determinats annexos del Reial decret
3454/2000, de 22 de desembre, pel qual s’estableix i regula el Programa Integral coordinat de vigilan-
cia i control de les encefalopaties espongiformes transmissibles dels animals (BOE num. 82 de 05-04-
2002).

* Decret 40/2001, de 6 de febrer, pel qual s’estableixen mesures addicionals, a Catalunya, de control de
I'encefalopatia espongiforme bovina (DOGC num. 3327 de 14-02-2001).

* Reglament (CE) nim. 999/2001 del Parlament Europeu i del Consell, de 22 de maig de 2001, pel qual
s’estableixen disposicions per a la prevencid, el control i I'eradicacié de determinades encefalopaties
espongiformes transmissibles. (DOCE L 147 de 31-05-2001)

- Modificat per Reglament (CE) nim. 270/2002 de la Comissi6 de 14 de febrer (DOCE L 45 de 15-02-02).

- Modificat per Reglament (CE) nim. 1494/2002 de la Comissié de 21 d’agost (DOCE L 225 de 22-08-02).

- Modificat per Reglament (CE) num. 1139/2003 de la Comissié de 27 de juny (DOCE L 160 de 28-06-03).

- Modificat per Reglament (CE) ndm. 2245/2003 de la Comissié de 19 de desembre (DOCE L 333 de 20-
12-03).

- Modificat per Reglament (CE) nim. 1471/2003 de la Comissié de 18 d’agost (DOCE L 271 de 19-08-04).
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