Las ENFERMEDADES POR PRIONES 139

INDICE
RESUMEN ..o 5
PRIONS: A THEORY ......coooooooioiiioiii 9
NEW HIPOTHESIS ABOUT ORIGIN AND MULTIPLICATION
OF “ SCRAPIE” PROTEINS OR INFECTIOUS PRION PRPSC..... 9
SUMMATY o 9
ABREVIATURAS ..o 13
CRONOLOGIA ......oooooviioiiiiociooo 15
OBJETIVOS ... 17
COMENTARIO INTRODUCTORIO ... 19
Referencias ... 22
CAPITULO 1. ANTECEDENTES ... 23
Los primeros datos ... 23
Un nombre para varios enigmas.............._.._. . 26
El error de J. Monod. Lo que Monod no sabial ... 29
Especificidad de especie de los priones...................... 30
Propiedades fisicas de los priones.................... 31
Resistencia (Inactivacién de priones) ... 31
Protemas PPPC y PrPSc ... 33

Referencias.............ccooo 36



140 Ebuarpo E. SmoLko, DANIEL ADROGUE, JORGE LOMBARDO

CAPITULO 2. NUEVAS HIPOTESIS SOBRE LA GENESIS
Y MULTIPLICACION DE LA PROTEINA “ SCRAPIE”

O PRION INFECTANTE PRPSC..........coooooiomioeoeeeeo 39
Lugar donde se localizan los priones .................................. 39
Estructura tridimensional de la proteina...................c........... 40
Informacién lograda considerando los estudios
eSEYUCIUrAles .........o.coouiiiiiiie e 42
Estructura de las proteinas...................ccooooeeveeeo 43
Configuracién y conformacién de proteinas ......................... 46
Conformacién de proteinas corrientes ............................... 47

Nuevas hipétesis sobre el factor desencadenante de las
encefalopatias subagudas espongiformes transmisibles (ESET) . 48

Principales sustentos para nuestras hipotesis ....................... 50
La enzima serina Racemasa ..................occcoooi o 51
La enzima Mannano 5 Epimerasa ...................c.................... 52
La experiencia aportada por los polisacaridos ...................... 54
La transformacién en los alginatos ...................................... 55
La accién transformadora de la enzima 5 Epimerasa ............ 56
Importancia del aminoacido serina ...................................... 57
ConclUSIONeS .........coooiiiiiiii oo 59
Referencias ............ocoooiioiiiioiii e 62
Tabla 1. Caracteristicas geométricas de estructuras

secundarias regulares en proteinas ....................................... 63
Tabla 2. Pesos moleculares de algunas enzimas
seleccionadas............o.oooovoiiiiiii e 64
Tabla 3. Contenido porcentual de estructuras secundarias

en algunas ProteiNas ..................c..c.ocoveveeeeeeeeoees 65
Tabla 4. Tabla de secuencias parciales de aminoacidos ......... 66
Figura 1. Modelos moleculares de los priones PrPc y PrPsc ..... 67
Figura 2 ... 68
Figura 3 .. 69
Figura 4 e 70
Figura 5. Diagrama de Ramachandran teérico ................... 71
Figura 6. Diagrama de Ramachandran experimental............. 72
Figura 7. Diagramas de las estructuras cristalinas de los

dos componentes principales de los acidos alginicos..... ... ... 73

CAPITULO 3. ENFERMEDADES POR PRIONES ... .. 75



LAS ENFERMEDADES POR PRIONES 141

Tabla 5. Resumen de las enfermedades descriptas................ 75
La encefalopatia espongiforme bovina (EEB = BSE) ............ 76
Situacién en Europa ...........cooooii 79

Casos de Encefalopatia Espongiforme Bovina en la U.E. ...... 79
Casos de Encefalopatia Espongiforme Bovina

€N OTOS PAISES .....eoiiiviiiiitieae et e e et a et 80
Los materiales especificados de riesgo...........cccccooeinn. 80
Tejidos de eSO ....o.ovveiiii e 81
Tejidos de riesgo de contagio segin la clasificacién
de la Organizacion Mundial de la Salud (OMS)..................... 81
Eliminacién de los materiales especificados de riesgo ............ 82
Destruccién del agente infeccioso de la EEB ......................... 82
Diagnéstico de la Encefalopatia Espongiforme Bovina .......... 83
Diferencias entre la encefalopias espongiforme
clasica y la bovina............ooooiiiii 83
Referencias .......oviiiiiiiiiiieee e 84
ENFERMEDAD DE CREUTZFELDT-JAKOB (JORGE M.
LOMBARDO) ..ot 86
Referencias .........ccoooeiiiviiiiieiii e 89
INSOMNIO FATAL FAMILIAR (FFL)......ccooooiviiiiiie 91
Sindrome de Gerstmann - Straussler - Scheinker (GSS)....... 92
KURU («Escalofrion) .......ooooorio e 92

CAPITULO 4. CONTROLES APLICADOS EN LOS
PAISES DE LA CEE (COMUNIDAD ECONOMICA EUROPEA)

PARA EL CONTROL Y LA ERRADICACION DE LA EEB........ 95
Erradicacién de la Encefalopatia Espongiforme
Bovina {(Referencia Espafia) ............cccccceeiviiinn 95
Control del ganado ... 96
SALUD PUBLICA Y SANIDAD ANIMAL
(http://europa.eu.int/index-es.htm) ... 99
EEB: Situacién actual y perspectivas...............cooccceoiiniii 99
CONEEXLO ..o 99
Medidas adoptadas por la Comisién de la CEE
y cumplimiento de la normativa ...........cccocci 100

Medidas adoptadas en el Reino Unido hasta el

levantamiento total del embargo el 1 de agosto de 1999 .... 101
Reforzamiento de los mecanismos de control

Y de INSPECCION ... 104
Proteccion de la salud pablica ... 106



142 Epuarpo E. SmoLko, DaniEL ADROGUE, JORGE LOMBARDO

Evaluacion del riesgo de contagio a través

de materiales derivados ...................c..ocoooi 107
Harinas de origen animal....................................... 109
Seguridad de otros productos derivados de los rumiantes ... 109
La EEB en las ovejas y los pequefios rumiantes.................. 110
Programas de investigacion ..o 111
Estrategia preventiva en el ambito legislativo..................... 112
Informe Phillips............ooooooiiii e 113
Ministerio de Ciencia y Tecnologia UK
Secretaria de Estado de Politica Cientifica.......................... 113
Accibn estratégica de investigacion sobre
Encefalopatias Espongiformes Trasmisibles......................... 113
Objetivos cientifico-técnicos prioritarios .............................. 114
Reflexiones finales ... 115
GLOSARIO
ENFERMEDAD DE ALZHEIMER. (Barbara E. Ratto
y dorge Lombardo) .........ccooiiiiiiiiii e 121
¢Existen factores de riesgo para la enfermedad
de Alzheimer? .........cccoiiiiiiiiii e 122
Etiologia de la enfermedad de Alzheimer ........................... 124
Guia diagnésticade la ELA. ... 124
Hallazgos que avalan el “probable” diagnéstico de E.A....... 125
Diagnéstico clinico de “posible” E.A. ... 126
Terap@utica ......oovoovviiiii o 126
BIBLIOGRAFIA ... 129
ENZIMAS .. e 132



	page 1
	Images
	Image 1

	Titles
	LAS ENFERMEDADES POR PRIONES 
	139 
	ÍNDICE 
	RESUMEN """ ... ... "'" "" ... "'"'' """"'''' ""'" 5 
	NEW HIPOTHESIS ABOUT ORIGIN AND MULTIPLICATION 
	ABREVIATURAS 13 
	Referencias... ... ... """""" ... 22 
	CAPÍTULO 1. ANTECEDENTES 23 


	page 2
	Images
	Image 1

	Titles
	140 
	EDUARDO E. SMOLKO, DANIEL ADROGUÉ, JORGE LOMBARDO 
	LAS ENFERMEDADES POR PRIONES 
	CAPÍTULO 3. ENFERMEDADES POR PRIONES ......... 
	75 


	page 3
	Images
	Image 1

	Titles
	LAS ENFERMEDADES POR PRIONES 
	141 
	Tabla 5. Resumen de las enfermedades descriptas 75 
	INSOMNIO FATAL FAMILIAR (FFI) 91 
	CAPÍTULO 4. CONTROLES APLICADOS EN LOS 


	page 4
	Images
	Image 1

	Titles
	142 
	EDUARDO E. SMOLKO, DANIEL ADROGUÉ, JORGE LOMBARDO 
	Evaluación del riesgo de contagio a través 
	GLOSARIO 
	BIBLIOGRAFÍA 129 



