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Este artículo resume los aspectos históricos sobre la investigación de
los nuevos agentes de la neurobiDlogía llamados "PriDnes"y describe clínicamente
las tres entidades morbosas humanas producidas por priones más importantes.
asi como los primeros y últimos hallazgos en cada una de ellas. En la primera
parte. el autor hace una breve reseña sobre los principales acontecimientos
histórieos en la investigación relacionada a los priones. en general. Luego se
aboca al estudio del Kuru. de la Enjermeood de Creutzjeldt-Jacob y de la
Enjermedad de Gerstmann-Striiussler-Scheinker. Por último. aborda el tópico
controvertido de la imbrincación o superposición de los síndromes clínicos que
se presentan en la práctica clínica de aquellas llamadas "Demencias Transmi-
sibles". intentando una explicación actual.

PRlON DEMENTIAS: HISTORlCAL AND CUNICAL REV1EW AND ADVANCES

This article summarizes the historie aspects about the investigation oj
the new neurobiologic agents called "Prions" and describes clinically three oj
the most important morbid human entities caused by prions as well as the flrst
and last discoveries in each one. In the fust parto the authpr makes a briej
annotation about the main historie events in the prion-related investigatiDn. in
general. Afterwards. he approaches the study oj Kuru. the Creutzjeldt-Jacob
Disease and Gerstmann-Striiussler-Scheinker Disease. Finally. he addresses
the controvertible topic oj clinical syndromes overlapping that are present in the
clinical practice oj those called "Transmissible Dementias". trying to present a
plausible explanatiDn.
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ANOTACIONES mSTORlCAS DE
LA INVESTIGACION SOBRE LOS
PRIONES

Han pasado 153 años desde que
Henry Holland anotaba que "la in-
fluenza epidémica comunmente se
acompaña de un desorden psiquiátri-
co" y que era "causada por algún virus
material que producia compromiso de
las funciones mentales y de los sen-
timientos... casi en la misma propor-
ción que los del cuerpo". También
documentaba la presencia de intran-
quilidad y de "uh delirio suave", tanto
como una "influencia sedativa" que
"excedia al grado encontrado en otras
fiebres". Fue uno de los primeros
médicos que encontró y relacionó una
infección viral con por lo menos un
tipo de desorden mental (25).

Ochenta años más tarde, en 1919,
otro médico, el Dr. Meninger, reportá-
ba: "Han sido estudiados 100 casos de
enfermedades mentales asociados a la
influenza en la reciente pandemia en
el Hospital Psicopático de Boston. La
variedad de disturbios mentales ma-
nifestados es amplia... son clasificables
en cuatro grupos: Delirium, Demencia
Precoz, otras psicosis y no clasificables.
De todas, la demencia precoz es el
grupo numéricamente mayor" (31)

Asi, las pandemias de influenza y
encefalitis letárgica acontecidas en la
segunda y tercera décadas de este
siglo en Europa significaron una
morbilidad psiquiátrica elevada y es-
timularon un considerable interés en
la relación entre las infecciones sa-
bidas de origen viral y las enfermeda-
des mentales.

F. Bumet en 1938 habló por pri-
mera vez dé una "Infección Endógena
o Temperada" cuando observó que los
traumatismo s y otras condiciones ca-
paces de debilitar el sistema inmunoló-
gico y disminuir su capacidad defen-
siva producian la reaparición de las
lesiones mucocutáneas del virus Her-

pes Simple (infección viral crónica y
recurrente). Por su lado, J. Gille-CheUe
habla logrado, ya en 1936, la transmi-
sión del Scraipe o "Prúrigo lumbar de
la oveja" de oveja a oveja, enfermedad
aparentemente hereditaria que diez-
maba los rebaños ovinos de Escocia,
Canadá y Nueva Zelandia desde 1732,
y recién en el año 1961 J. Chandler
logra su transmisión de la oveja al
ratón de laboratorio. En 1957
Sigurdsson, Grimson y Palsson des-
cribieron otra entidad, el Visna, que
atacaba al sistema nervioso central de
las ovejas de Islandia. En 1960 ellos
mismos logran demostrar en tejidos
cerebrales de ovejas atacadas por el
Visna estructuras semejantes a virus.
Fue Sigurdsson en 1954 quien definió
el primer concepto de enfermedad viral
lenta del sistema nervioso central y
estableció los criterios a cumplirse para
que un proceso' tal tuviese cabida en
aquel nuevo y naciente capitulo de la
neurobiologia. En 1964 W. J. Hadlow
hizo notar la semejanza entre el Scrapie
y el Visna con las dos formas huma-
nas de encefalopatias espongiformes:
el Kuru y la Enfermedad de Creutzfeldt-
Jacob, que revisaremos luego (9).

Con el transcurrir del tiempo el
avance de las técnicas de detección en
el campo biotecnológico permite que
las investigaciones de este tipo de
enfermedades cerebrales se volvieran
más precisas lográndose descubrir las
particulas semejantes a virus, descri-
bir los cuadros neurocitopatológicos y
realizar descripciones cercanas de las
estructuras y composición de dichas
particulas y de los genes implicados.

En 1956, D. Carie ton GaJdusek y
Vincent Zigas describieron en Papúa,
Nueva Guinea, una endemia de una
enfermedad degenerativa del sistema
nervioso central humano conocida
entre los nativos Foré de la región
como "Kuru" y que el primero postula
como de etiologia infecciosa. Poste-
riormente describirá su transmisibili-
dad y patogénesis, lo cual le valdrá el
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Premio Nobel de Medicina en 1976,
postulando así. un nuevo capítulo de
la neurobiología con los agentes virales
llamados por él virus lentos no con-
vencionales. (3.4.5.7,10).

La sospecha de Gajdusek se basa-
ba en que estas infecciones se diferen-
ciaban de otras enfermedades virales
del sistema nervioso central demos-
tradas como infecciones a virus lentos
en varias características:

a) No producían una respuesta
inflamatoria asociada a los virus en el
cerebro;
b) Usualmente no mostraban pleo-
citosis ni aumento marcado de las
proteínas en el líquido céfalo-raquídeo
durante todo el curso de la enferme-
dad (3.9.11);
c) No demostraban ninguna evidencia
de respuesta inmune debida al su-
puesto virus; y
d) A diferencia de otras enfermedades
virales. no se encontraban viriones
reconocibles en los cortes de cerebro
al microscopio electrónico.

Desde 1977. siguiendo los pasos
de 30 años de investigaciones previas,
Stanley B. Prusiner se enfrascó en la
investigación del agente etiológico del
Scrapie o Prúrigo Lumbar de la oveja,
y recién en 1981 descubrió en una
muestra 100 veces purificada por di-
gestión con proteasa. nucleasa y
electroforesis en gel dodecilsarco-
sinato que para que el agente etiológico
fuese infectivo era indispensable la
presencia de una proteína(28). Por
ello y por la falta del genoma para el
ácido nucléico y la extraordinaria re-
sistencia del agente a los procedi.
mientos de inactivación que modifica-
ban o hidroljzaban los ácidos nucleicos.
Prusiner. en 1982. bautiza a estas
partículas infecciosas con el nombre
de .PRIONES. y a la proteína produ-
cida por el huésped. específica para la
proteína del Scrapie como .PROTEINA
DEL PRION" ó .Prp. (29).

Con estos descubrimientos sabe-

Demencias por prtoT1eS

mos ahora que existen al menos dos
clases de amiloide cerebral: el de las
demencias transmisibles y el de la
enfermedad de AIzheimer, al parecer
unas neuronales y otras, quizá.
microgliales. (27).

Actualmente. las infecciones
virales lentas del sistema nervioso
central pueden ser subdivididas en
dos: a) Por virus convencionales, y b)
Por virus no convencionales o priones.
Dentro del primer grupo tenemos a:
- La Panencefalitis escIerosante
subaguda (PEES), producida por el
Paramixovirus modificado del Saram-
pión;
- La Pan encefalitis progresiva por
Rubeola, producida por el Togavirus
de la Rubeola;
- La Leucoencefalopatía multifocal
progresiva. producida por los Papova-
virus Jc y SV-40 (ambos oncogénicos);
-Las encefalitis subagudas, raramen-
te producidas por los Adenovirus de
los serotipos 7 y 32 Y por el virus
Herpes Simplex;
- La enfermedad citomegálica cere-
bral, producida por el Citomegalo-
virus del grupo de los Herpes Virus;
- La Epilepsia Parcial Continua de
Kozhewnikov, producida por el virus
de la Encefalitis Est~val Rusa;
- La Parálisis Bulbar Progresiva Rusa,
producida por los Togavirus transmi-
tidos por las garrapatas;
- La Encefalomielitis de Viliuisk de los
lakut de Siberia producida por el virus
Viliuisk; y
- Las MeningoencefaUtis crónicas de
los pacientes inmunosuprimi-
dos. producidas por varios virus
(Plcorna-virus. Poliovlrus, Echovirus.
HIV, etc).

Los virus no convencionales o
Priones producen:
a) En el hombre:

- El Kuru
- Las Demencias Vlrales Trans

mislbles:
o La Enfermedad de Creutzfeldt-

Jacob.
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o La Enfennedad de Gerstmann-
Stnlussler-Schelnker.

o La Enfennedad Familiar de
Alzhelmer.

o La Parálisis Supranuc1ear Pro
greslva.

b) En los animales:
- El Scraple o Prúrlgo Lumbar

de las ovejas o de las cabras.
- La Encefalopatía Transmlsl

ble del Vlsón (9).

Revisaremos brevemente las prin-
cipales enfennedades producidas por
estos nuevos agentes de la neuro-
biología: los Priones.

EL KURU

En el dialecto Foré de los Indíge-
nas de las tierras altas de Nueva
Guinea. MKuruMsignificaba Mtirltar de
frío o de mledoM. Durante años diez-
mó a una población aproximada de
35.000 personas antes de la llegada.
en 1954. del Dr. D. Carleton Gajdusek
y su grupo de Investigación. quienes
al describir esta nueva entidad. cien-
tífica y epldemlológlcamente. abrieron
el capítulo de las Infecciones vlrales
lentas del sistema nervioso central
humano descrlbléndola como la pri-
mera infección probada a virus lentos
en el ser humano. junto con el Dr.
Vincent Zigas y a la invalorable con-
tribución Inicial del fallecido Dr.
Joseph E. Smadel (8).

El cuadro clínico es esencialmente
un síndrome cerebeloso y demenclal
de curso rápido y cuyo desenlace fatal
suele ocurrir entre los 6 a 24 meses
de iniciados los primeros síntomas.
Comúnmente se inicia con disturbios
menores de.la marcha que progresan
hasta la ataxia marcada que inhabilita
al paciente para caminar coordinada
e Independientemente. Hay hlpotonía
muscular y movimientos Involuntarlos
(mloc1ono. atetosls o corea). En su
rápido progreso el habla se compro-
mete y se presenta estrabismo conver-

gente. La demencia se desarrolla en
las fases tardías de la enfennedad. La
sangre y el líquido céfalo raquídeo no
muestran anonnalidades en ninguna
etapa de la enfennedad.
Habitualmente. la muerte sucede por
las úlceras de decúbito o por bronco-
neumonía. El periodo de Incubaclón
se ha descrito en algunos pacientes
mayores como de más de 20 años.

D. Carleton Gajdusek. Clarence J.
Glbbs. Jr. y Mlchael P. Alpers lograron
reproducir en 1966 un síndrome pa-
recido al Kuru Inoculando tejido cere-
bral y otros tejidos humanos en
chimpacés. presentando el cuadro
entre los 3 y 52 meses luego de dicha
inoculación (16).

El Dr. Glasse en 1967 enfaUzó la
Importancia epidemlológlca del
canibalismo ritual en su transmisión
(16). Con este ultimo dato se pudo
también entender el por qué de la
mayor frecuencia de enfennedad en
mujeres y niños. Como actualmente
se han modificado los hábitos
rltualístlcos y alimentarlos del grupo
afectado. desde 1960 la enfermedad
ha ido disminuyendo ostensiblemente
su incidencia y prevalencia (11).

Los principales hallazgos hlstopa-
tológicos consisten en la degeneración
y desaparición de las neuronas afec-
tadas y en el reemplazo neuroglial por
células Inflamatorias muy escasas o
aún Inexistentes. Las lesiones predo-
minantes son las cerebelosas y las
placas de amiloide PAS-posltivas pre-
sentes preferentemente a este niveI.son
idénticas a las observadas en la
Enfennedad de Creutzfeldt-Jakob. de
Gerstmann-Strélussler-Scheinker y en
el Scraple de los ovinos. tanto a la
mlcroscopía de luz como a la electró-
nica. Las placas están constituidas
por verdaderos ovillos de mlcrotúbulos
de 24 nM de diámetro. filamentos
intennedios de 10 nM de diámetro y
mlcro-filamentos de casi 5 nM de
diámetro compuestos de acUna
polimerlzada. D.C. Gajdusek postula
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que el precursor de estas fibrillas de
amiloide cerebral es el componente de
200 KiloDaltons de la triada proteínica
de la que los neuroffiamentos de 10
nM de diámetro están formados. lla-
madas Proteínas tau asociadas a los
microtúbulos (MAP-tau) (14.15).

Las lesiones neurocitológicas en
todas estas enfermedades clasificadas
como encefalopatias espongiformes se
pueden resumir en:

(a) Una vacuolización progresiva
de los procesos dendriticos y axonales,
y de los cuerpos celulares neuronales;

(b) En menor proporción. vacuo-
lización progresiva de los astrocitos y
de los oligodendrocitos;

(c) Hipertrofia y proliferación ex-
tensa de la astroglia;

(d) Una transformación espongi-
forme o estado de espongiosis de la
materia gris; y

(e) Una extensa pérdida de las
neuronas. (1,23).

D. Goldgaber y M. Lerman aisla-
ron, secuenciaron, caracterizaron y
localizaron clones de cDNA que codi-
ficaban a la proteína precursora de las
fibrillas de amiloide del cerebro huma-
no adulto asociado a la Enfermedad
de Alzheimer, al Síndrome de Down y
al envejecimiento en el cromosoma del
par 21 en el año 1987 (18). Un
hallazgo semejante pero en cerebros
fetales humanos se dio también en
1987 por K. Beyreuther y sus colabo-
radores (2).

ENFERMEDAD DE CREUTZFELDT-
JAKOB (ECJ)

Esta enfermedad es esbozada
clinicamente por primera vez en 1920
por Hans Gerhard Creutzfeldt en su
articulo titulado "Sobre una enferme-
dad focal particular del sistema ner-
vioso central (Comunicación Prelimi-
nar)", y por el Alfred Jackob en 1921
y 1923, catalogándola de "Pseudoescle-
rosis Espástica" y luego como
"Encefalopatia con lesiones degene-
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rativas diseminadas". En 1922, W.
Spielmeyer la bautiza como Enferme-
dad de Creutzfeldt-Jakob.(17).

Existe una forma familiar descrita
por primera vez en 1933 por C.
Worster-Drought. T.R HUI Y W.H.
McMenemey (34). que constituye sólo
un 15% de los casos hasta ahora
descritos en más de 50 paises y que
se sabe relacionada con una transmi-
sión genética autosómica dominante.
Además de esta forma familiar, se han
descrito cuadros clínicos muy varia-
dos. los cuales se podrían resumir en
diez grupos:
1- Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob

clásica
2- Pseudoesclerosis Espástica y va

riantes
3- Encefalopatia Subaguda con Mio-

cIonías y variantes
4- Encefalopatia Espongiforme Sub-

aguda y variantes
5- Síndrome de Adolf Heidenhain

(1928)
6- Degeneración Córtico - Estriato

Espinal y variantes
7: Forma Talámica de la E.C.J.
8- Forma Atáxica de la E.C.J.
9- Forma Amiotrófica de la E.C.J.
10- Grupo Misceláneo, que incluye a
la Demencia Viral Transmisible (D.C.
Gajdusek y C.J. Gibbs. Jr.. 1972) (17).

La enfermedad progresa rápida-
mente, con un promedio de duración
que oscila entre los 6 a 10 meses; sólo
un 5 a 10% de los casos sobreviven
dos o más años. La mayoria fallece
a los 6 meses o a los 2 a 3 meses
después del inicio detectado de la
enfermedad.

Lo usual es que la forma de inicio
sea el deterioro mental gradualmente
progresivo. con pérdida de la memo-
ria, cambios del humor y errores del
juicio. En la forma atáxica, al inicio
de la enfermedad, pueden presentarse
disturbios de la bipedestación. del
control motor, disturbios visuales,
vértigos, y mareos prominentes. Pue-
den presentarse afasia o apraxia como
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traducción del déficit de las funciones
corticales superiores. A medida que
el proceso progresa el paciente pre-
sentará alucinaciones visuales.
auditivas y lu olfativas, ideación
delusiva y confusión mental. Tam-
bién pueden presentar temblores
mioclónicos y otros movimientos anor-
males. A medida que la condición
clínica empeora. se presentarán
mutismo. espasticidad. rigidez.
estupor, ceguera cortical y disturbios
del sistema nervioso autónomo (19).
El inicio de l~ enfermedad en los
casos familiares se da más temprano
que en los casos esporádicos.

El electroencefalograma sirve de
ayuda para un. buen- diagnóstico. ya
que característicamente se presentan
brotes paroxisticos de actividad lenta
o de polipuntas de alto voltaje, en
contraste con el ritmo de base, que se
va haciendo progresivamente más
aplanado y lento durante el transcur-
so de la enfermedad (32).

En la T.A.C. cerebral los hallazgos
de inicio son normales, pero según
progresa la enfermedad puede obser-
varse un ensanchamiento de los sur-
cos, de los ventrículos y lo una atrofia
cortical moderada. Si los cambios
atróficos se suceden progresivamente
en una serie de T.A.C. cerebrales,
puede que sugiera el diagnóstico. Las
Imágenes por Resonancia Magnética
Nuclear (MRI) hacen evidente la atro-
fia cortical bilateral sin cambios apa-
rentes de la sustancia blanca. La
Tomografia por Emisión de Positrones
(PET) ha demostrado un hipometa-
bolismo de los lóbulos temporales con
asimetría interhemisférica. El L.C.R.
es usualmente normal y en la sangre
no se ha demostrado una respuesta
inmunológica contra el agente
etiológico (19).

En 1959 Igor Klatzo, D. Carleton
Gajdusek y Vincent Zigas hicieron
resaltar sus estrechas semejanzas
clínicas y patológicas con el Kuru. en
particular. la gran vacuol1zación o

estado de espongiosis de la materia
gris de las áreas afectadas. (23).

Al inicio fué considerada como
una entidad muy rara. En 1968 Walter
R. Kirshb¡mm logró recopilar 150 casos
en el mundo; y. actualmente. en los
Estados Unidos se reportan unos 200
casos nuevos por año. donde se ha
calculado su prevalencia en 2 a 3 por
millón (32). También se ha descrito
en Latinoamérica, sobre todo en Chile
y Colombia. en donde preferentemen-
te se presentan la afección cerebelosa
y cortical.

En 1970, Mina Lee Vemon y co-
laboradores describieron partículas pa-
recidas a virus y filamentos parecidos
a nucleoproteínas en los cerebros de
dos pacientes con ECJ (33). En 1972,
D.C. Gajdusek y C.J. Gibbs, Jr. lo-
graron la transmisión del agente
etiológico del hombre al chimpancé
(6).

Las lesiones neurocitológicas que
se encuentran en esta enfermedad
son prácticamente las mismas descri-
tas en todas las llamadas encefalo-
patías espongiformes. Los cerebros
estudiados por varios autores contie-
nen proteínas resistentes a las protea-
sas, con pesos' moleculares entre los
10.000 y 50.000 Daltons y que reac-
cionan con los anticuerpos contra la
proteína PrP27 -30 del agente del
Scrapie del Hamster. que es una
sialoglicoproteína de 27.000 a 30.000
Daltons de peso molecular, y también
resistente a la proteasa, cuya función
biológica es la de darle la infectividad
al prión. Su estructura ya ha sido
establecida y se polimeriza en cilin-
dros de amiloide. La PrP27 - 30 del
Scrapie del Hamster, además de pre-
sentarse en la ECJ humana también
se le encuentra en el Scrapie del
ratón. del cuy y en la ECJ del ratón
(30).

Es importante resaltar que en
1976, el Dr. D.C. Gajdusek y sus
colaboradores reportaron que los teji-
dos cerebrales de pacientes con la
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ECJ fijados en formol eran aún tan
infectlvos como cuando aún no ha-
bían sido fijados (12). Al año siguien-
te, en 1977. luego de revisar los casos
reportados de transmisión de la enfer-
medad por transplante de córnea y
por electrodos electroencefalográficos
estereotáctlcos profundos contamina-
dos, Gajdusek y colaboradores fijaron
los criterios para el manejo cuidadoso
de los pacientes con demencia, de tal
modo que casi todos los procedimien-
tos cruentos y quirúrgicos se tuvieron
que reevaluar, pues las pruebas de
transmisibilidad no sólo de esta enti-
dad sino de algunos casos familiares
de Enfermedad de Alzheimer y de
unos pocos de Parálisis Supranuclear
Progresiva (Enfermedad de Steele-
Richardson-Olszewski) eran contun-
dentes (13). Deben tomarse precau-
ciones para evitar la autoinoculación
con agujas. escalpelos u otros instru-
mentos que han sido contaminados
con los tejidos de los pacientes. El
máximo cuidado debe darse a la ex-
posición percutánea accidental con
sangre. L.C.R o tejidos provenientes
de sujetos afectos.
LA ENFERMEDAD DE GERSTMANN
STRAUSSLER-SCHEINKER (GSS)

En 1936, J.Gerstmann. E.
Stnlussler e I. Scheinker describieron
.una curiosa enfermedad heredo fami-
liar del sistema nervioso central". Se
caracteriza por una ataxia espino-
cerebelosa prominente al inicio de la
enfermedad y por una demencia de
instauración tardia. Usualmente, la
enfermedad se inicia en la quinta
década y tiene una duración que os-
cila entre los 2 y 10 años. con una
sintomatologia y una signología que
recuerda a la atrofia olivo-ponto-
cerebelar. Sigue un patrón de heren-
cia mendeliana autosómica dominan-
te con una penetrancia completa (20).

La familia descrita por Gerstmann
y colaboradores en 1936 actualmente
es estudiada en seguimiento de nueve
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generaciones desde fines del siglo XVIII
y, como en las demás encefalopatlas
espongiformes como el Scrapie, el Kuru
y la ECJ, la infectividad del prión se
asocia con una isoforma de la proteína
del prión codificada por el prión para
el humano (PrP). En 1986; T. Kitamoto
y colaboradores encontraron que los
anticuerpos dirigidos contra la PrP
reaccionaban con las placas de
amiloide que histopatológicamente se
encuentran en esta enfermedad, de
GSS y las otras enfermedades por
priones en humanos (22).

En el presente año, 1991, Hans A
Kretzschmar y colaboradores han re-
portado una mutación de la proteína
del prión dentro de la familia sobre la
que originalmente informaron por vez
primera Gerstmann y colaboradores,
en el codón 102 (prolina leucina) del
gen. lo cual probablemente está de-
mostrando un rol para la proteína del
prión en la etiología de las enferme-
dades por priones (21,24). La familia
originalmente descrita tenia una for-
ma atáxica de la enfermedad.

K. Hsiao y Stanley B. Prusiner
han intentado sub clasificar la enfer-
medad en una forma atáxica. la que
encontraron asociada con una muta-
ción del codón 102 ~ descrito. y una
forma demenciante. cuya mutación se
encontraría asociada al codón 117
(alanina valina) del gen(20).

SUPERPOSICION DE LOS
SINDROMES

En la enfermedad neurode-
generativa tanto transmisible como no
transmisible existen formas interme-
dias o superpuestas. La Enfermedad
de GSS tiene presentaciones que son
similares a aquellos sindromes obser-
vados en la Enfermedad de Alzheimer
(con depósitos de placas y angiopatía
congomica). En 1981, C.L. Masters.
D.C. Gajdusek y C.J. Gibbs, Jr. des-
cribieron cuatro familias con una
encefalopatía espongiforme tipo ECJ
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en uno de sus miembros y Enferme-
dad de AJzheimer en dos o más de sus
otros miembros, y 17 familias con
Enfermedad de AJzheimer en un miem-
bro y en las que, además, uno o más
miembros tenían un slndrome clinico
de ECJ. (15).

SI estos sindromes tienen, como
creemos, un origen primariamente
genétlco, hay algunos aspectos que
necesitan explicación, tales como su
supeIVivencla a la evolucl6n, la natu-
raleza del componente genétlco y la
tardia edad de Inicio de sus efectos
deletéreos, por ejemplo. P.B. Medawar
en 1957 plante61a existencia de Mgenes
senescentesM cuyos efectos deletéreos
se manifestaban s610 en la vejez y
sugirl6 que su existencia continua en
la poblacl6n se debia a que incremen-
taban la potencialidad reproductlva a
edades tempranas y que sus efectos
deletéreos manifestados luego de la
edad reproductlva no le restaban pre-
sión selectiva en los años de repro-
ducci6n. Esto explicaría el hecho que
las mujeres que desarrollan subse-
cuentemente la Enfermedad de
Huntington tienen más hijos que sus

hermanos no afectados (26). Parece-
rla entonces que el alelo de la Enfer-
medad de Huntlngton actuarla como
un gene promotor de la fecundidad a
edades más tempranas.

Según los datos de pedigree ana-
lizados lineas arriba de la Enfermedad
de GSS, se esbozaría el mismo fenó-
meno en esas familias, encontrando
que los sujetos que desarrollaron una
enfermedad cerebral orgánica (presu-
miblemente incluyendo la enfermedad
de Alzheimer) habian tenido más hijos
que aquellos de la población normal o
que aquellos con trastornos psiquiá-
tricos funcionales gerlátrlcos (17, 26).

Con respecto al Scrapie, H.B. Peny
encontró en 1962 que las ovejas que
subsecuentemente desarrollaron la
enfermedad fueron seleccionadas
preferencialmente por su rápido cre-
cimiento cuando pequeñas y por su
desarrollo muscular excepcional, de-
mostrado por los premios obtenidos
en competencias. El inicio de los
sin tomas del Scrapie (mayores de 2 a
3 años de edad) se sitúa pasando el
Inicio de la capacidad re productiva de
la oveja (26).
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