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RESUMEN

Introduccidn: en el dia a dia estamos
expuestos a  diferentes  agentes
patégenos causantes de diversas
enfermedades y reacciones de nuestro
cuerpo. Al pensaren ellosconsideramos
a bacterias, virus, hongos, protozoos vy
parasitos; pero dificilmente vamos a
pensar en una proteina que pueda
causarnos la muerte. Objetivo: describir
las enfermedades producida por priones.
Método: se realiz6 wuna revisidn
bibliografica mediante unabusqueda de
publicaciones cientificas en distintas
bases de datos como: PubMed, Scielo,
Medline, Google Scholar, Elsevier. Para la
investigacion se utilizaron palabras clave
como priones, enfermedades pridnicas,
factores de transmisidn, neuropatédlogias
degenerativas, proteinas. Desarrollo: los
factores relacionados a la transmision de
EETs como la exposicion a tejido
contaminado deben ser considerados
para evitar la propagacién de estas y
mantener bajo el porcentaje de decesos,
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por esa razon, la medicina actual
investiga protocolos enfocados en la
prevencién y desarrolla investigaciones
qgue resulten en el desarrollo de
tratamientos para mejorar la calidad de
vida de los pacientes contagiados e
incluso algun dia lograr curarlos.
Consideraciones finales: el estudio del
origen vy fisiopatologia de los priones se
encuentra determinado porlaexpresion
del gen PRNP mutado, uno de los
factores primordiales para su transmision
es la exposiciéon a tejido contaminado,
estos datos son elementos importantes
para recomiendar la realizacion de
estudios longitudinales que evallen de
manera prospectiva la posibilidad de
detectar EETs en pacientes clinicos
haciendo uso de marcadores proteicos
especificos para PrPSc.

Palabras clave: Enfermedades porprion;
Priones; Proteinas pridnicas; Sindrome
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de Creutzfeldt-Jakob;
Adrenoleucodistrofia.

ABSTRACT

Introduction: in our daily life we are
exposed to different pathogens that
cause various diseases and reactions in
our body. When we thinkaboutthem we
consider  bacteria, viruses, fungi,
protozoa and parasites; but we are
unlikely to think of a protein that can
cause death. Objective: to describe the
diseases caused by prions. Method: a
bibliographic review was carried out by
searching for scientific publications in
different databases such as: PubMed,
Scielo, Medline, Google Scholar, Elsevier.
For the research, keywords such as
prions, prion diseases, transmission
factors, degenerative neuropathologies,
proteins were used. Development:
factors related to the transmission of
TSEs such as exposure to contaminated
tissue must be considered to prevent

Como citar este articulo:

their spread and keep the percentage of
deaths low, for that reason, current
medicine investigates protocols focused
on prevention and develops research
that results in the development of
treatments toimprove the quality of life
of infected patients and even one day
cure them. Final considerations: the
study of the origin and pathophysiology
of prionsis determined by the expression
of the mutated PRNP gene, one of the
main factors for its transmission is
exposure to contaminated tissue, these
data are important elements to
recommend the performance of
longitudinal studies that prospectively
evaluate the possibility of detecting TSEs
in clinical patients using specific protein
markers for PrPSc.

Key words: Prion diseases; Prions; Prion
proteins; Creutzfeldt-Jakob syndrome;
Adrenoleukodystrophy.
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INTRODUCCION

En el dia a dia estamos expuestos a diferentes agentes patégenos causantes de diversas
enfermedades y reacciones de nuestro cuerpo. Al pensar en ellos consideramos a
bacterias, virus, hongos, protozoosy parasitos; pero dificilmentevamos a pensar en una
proteina que pueda causarnos la muerte. Este es el caso de los priones, moléculas
constituidas por una proteinaandmala de una estructura similaralade una proteina que
se encuentra normalmente en el tejido nervioso, y tienen la capacidad de alterar la
estructura tridimensional de otras proteinas normales desde la aparicion del prion en el
huésped hasta suacumulacién en el cerebro cuando empiezan a dafiarlo.

Fue Stanley Prusiner quien desarrollé la hipdte-sispridnica, postulando que una proteina
[lamada pridnica (PrP) puede adoptar dos configuraciones distintas, y una de estas
conformaciones puede llevar al cambio de conformaciéon de la otra proteina, lo cual
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produce un comportamiento de la proteina que provoca el cambio conformacional,
similaral de un agente infeccioso.?

Las enfermedades transmitidas por los priones mas reportadas en la literatura, son en
animales: Encefalopatia Espongiforme Bovina (Vacas Locas), Srapie (ovejas), Encefalopatia
transmisible (visones), Enfermedades crénicas de desgaste (mulas, ciervos y alces); y en
los humanos varias enfermedades han sido vinculadas a priones, talescomo: Enfemedad
de Creutzfeldt-Jakob, Sindrome de Gerstmann-Straussler-Scheinker, Kuru, Insomnio Fatal
Familiar, Sindrome de Alpers. )

El reporte del primer caso de enfermedades espongiformes transmisibles en 1986 en
Inglaterray su subsiguiente propagacion alo largo del Reino Unido, que posteriormente
alcanzd un gran numero de paises europeos, e implicd el sacrificio de aproximadamente
200.000 bovinos que padecian la enfermedad y el posterior sacrificio y destruccion de
cerca de 4 millonesy medio de animales asintomaticos mayoresde 30 meses de edad. Y
su posterior transmision a humanos, sustentan la prioridad que se le debe dar a la$
enfermedades espongiformes transmisibles, debido al alto impacto sanitario, social y
econémico que ocasionaria su diseminacién.® Es objetivo de la presente investigacion:
describir las enfermedades producida por priones.

METODOS

Se realizdé unarevisién bibliografica mediante una busqueda de publicaciones cientificas
en distintas bases de datos como: PubMed, Scielo, Medline, Google Scholar, Elsevier. Para
la investigacidon se utilizaron palabras clave como priones, enfermedades pridnicas,
factores de transmision, neuropatdlogias degenerativas, proteinas. La recoleccion de
informacion fue limitada y se seleccionaron todos los articulos encontrados desde el afio
2020 al presente afio 2023.

Se consideraron 25 articulos por el contenido del titulo, se descartaron aquellos
duplicados y en base a una revision del contenido independiente de cada uno se
seleccionaron finalmente 15.

DESARROLLO

El plegamiento incorrecto de las proteinas puede tener consecuencias mortales,
causando a nivel patolégico encefalopatias espongiformes transmisibles (enfermedad de
Creutzfeld-Jakob, Kuru, la enfermedad del insomnio familiar, la enfermedad de las vacas
locas, enfermedad de los ciervos zombis y scrapie). La revisidon bibliografica realizada
demostré que estos desordenes raros y fatales atacan el cerebro, causando pérdidasde la
coordinaciéon motora y la demencia Y. Su transmisién puede ser hereditaria en ciertas
familias o esporadica en personassin antecedentes familiares registrados, adquiriendo la
enfermedad después de haber sido receptores de drganos, productos de dérganos
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obtenidos de una persona con la patologia no diagnosticada y a través de la ingesta de
tejido contaminado ©.

A pesar de existiruna sélida cantidad de articulos sobre priones y las patologias causadas
por los mismos, el presente estudio se encuentra limitado a informacién obtenida de
estudios en tejido nervioso post mortem, donde se identificaron lesiones histoldgicas y la
presencia de la proteina PrPSc utilizando técnicas inmunocitoquimicas, immunoblotting y
test rapidos ©. Esto debido a que no existen métodos para diagnosticar estas
enfermedades en seres vivos, especificamente en |la fase preclinica, y la prevalencia muy
baja de estas enfermedades espongiformes transmisibles (EET) en la poblacion.

En el articulo publicado en Caracas 2020: Paniz expone que lafisiologia de los priones se
encuentra constituia a partirde una sola proteina denominadaPrPSc; de igual forma, esta
informacién es similara la reportada por Scolaro en su investigacién donde adiciona que
esta proteina en su forma normal (PrPc) se encuentra naturalmente en las células
somaticas del sistema nervioso central 2. En un estudio realizado en Santiago de
Compostela en 2016, Sevillano expresa que el mayor registro de investigacién en priones
fue llevado a cabo en 2000 y se determiné que estds proteinas pueden generarse de
forma artificial; de igual manera, Pascual promueve la investigacién de priones en su
articulo web, Técnicas de inmunohistoquimica en las enfermedades por priones, para
entender mejor las similitudes de estas afecciones en mamiferos, facilitando el desarrollo
de tratamientosy terapias efectivas .

En la investigacidn realizada en Andalucia 2012: Diez demuestra la capacidad de los
priones para resistir procesos de esterilizacidn, lo que los convierte en agentes infecciosos
particularmente desafiantes de erradicar; igualmente a lo expuesto por Peralta en su
investigacion clinica, caracterizando a estas proteinas por su alta resistencia a factores
como altas dosis de radiacién UV ©8),

En unainvestigacidonrealizada en Florida en 2016; Verma detallalos métodos conocidos
sobre el contagio y transmisién de priones en humanos; de igual manera que en la que
publicacién de Hermandez y Céspedes, donde exploran los mismos métodos de
transmisidn en animales, especificamente bovinos *°). En el articulo de investigacién de
Barcelonaen 2010, Diez expresa que en la actualidad los procedimientos de diagndstico
para enfermedades pridnicas se basan en el estudio post mortem de tejido nervioso; al
contrario, Rodriguez y Fernandez afirman en su publicacién que, a pesar de la baja
disponibilidad de técnicas de diagndstico estandarizadas, ya es posible determinar la
presencia de priones en tejidos cerebrales de pacientes vivos © 1),

Los factores relacionados a la transmision de EETs como la exposicion a tejido
contaminadodeben serconsiderados para evitar la propagacidon de estasy mantener bajo
el porcentaje de decesos, por esa razén, la medicina actual investiga protocolos
enfocados en la prevenciény desarrollainvestigaciones que resulten en el desarrollo de
tratamientos para mejorarla calidad de vida de los pacientes contagiados eincluso algun
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dia lograr curarlos ). Los registros de casos por EEts han sido de gran ayudo para los
cientificos, permitiendo estudiar a estos pseudovirusy su aparicién en diferentes especies
de mamiferos en zonas geograficas que reportaron casos sin ninguna aparente
correlacién 1),

Existen diversos registros que exponen una aparente preocupacién hacia el uso de
priones en el bioterrorismo y desarrollo de armas bioldgicas *?, a pesar de esto no
existen articulos que demuestren su aplicacién. Esto contradice las noticias publicadas
ultimamente por los medios de comunicacién mas controversiales de Estados Unidos,
donde se exponen casos alarmantes de animales zombis contaminados por ataques de
armas priénicas. Aun asi, no se descarta la posible creacion de armas basadas en priones,
el Unico inconveniente de las mismas seria que dichas proteinas necesitan permanecer en
el cuerpo por al menos 4 afios para poder presentar sintomas mortales *3).

Hay diversas literaturas que exponen registros de EETs en mamiferos a nivel global, lo que
permite conocer sobre los origenes de esta proteina en diferentes partes del mundo, este
comun denominador presente en los mamiferos determina el origen y fisiopatologiade la
proteina PrPc y su incorrecto plegamiento en un gen especifico; al mismo tiempo, esto
puede ser utilizado para estudiaralos prionesy determinar nuevos protocolos para evitar
su transmision, ademds del desarrollo de tratamientos que mejoren la calidad de vida de
los pacientes infectados **). Es necesario promover el estudio de los prionesya que al no
existir ni tratamiento ni método de deteccién en pacientes clinicos, la mortalidad alcanza

el 100% de los casosy lo podria constituir en una posible endemia o pandemia a futuro
(15)

CONCIDERACIONES FINALES

El estudio del origen y fisiopatologia de los priones se encuentra determinado por la
expresion del gen PRNP mutado, uno de los factores primordiales parasu transmision es
la exposicién a tejido contaminado, estos datos son elementos importantes para
recomiendar la realizacidon de estudios longitudinales que evalluen de manera prospectiva
la posibilidad de detectar EETs en pacientes clinicos haciendo uso de marcadores
proteicos especificos para PrPSc.
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