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El insomnio familiar letal (IFL)
fue descrito por primera vez en
1986 por el neurólogo italiano
Elio Lugaresi, a cuya consulta
acudió un paciente con un tipo
de insomnio que no se pudo cu-
rar con somníferos. Ésta es la
razón de su nombre, pero el cua-
dro clínico de la enfermedad se
caracteriza por una gran variabi-
lidad de síntomas. Algunos pa-
cientes empiezan con trastor-
nos de conducta, apatía, ansie-
dad, y el insomnio se detecta en
las pruebas de clínicas del sue-
ño; otros refieren que empiezan
a dormir mal, que van cansados
y adormilados durante el día,
que se hallan torpes y tienen pro-
blemas de memoria, y los médi-
cos comprueban que sus ritmos
del sueño se descompensan, que
se intercambian sus ciclos de
sueño-vigilia. Luego vienen cri-
sis de sudoración, taquicardia y
trastornos de la marcha; hasta
que evolucionan a un estado de
demencia severa y encamamien-
to. Aparece en la edad adulta,
normalmente, hacia los 50 años,
aunque también puede llegar a
veces a los 30 o a los 80, y tiene
una duración corta, entre unos
pocos meses y unos pocos años.

El IFL es una enfermedad
priónica rara, producida por
una mutación en el gen de la
proteína priónica PRNP, que no
tiene tratamiento. En el mundo,
hay unos 100 casos declarados,
40 de ellos procedentes de Espa-
ña, y casi la mitad de éstos, del
País Vasco. Esta concentración
de casos se debe al denominado
“efecto fundador”, un evento ge-
nético que se produce cuando
un individuo con una mutación
se establece en un lugar y consi-
gue transmitirla con éxito a su
descendencia, según ha proba-
do en su tesis doctoral en la Uni-
versidad del País Vasco (UPV) la
bióloga Ana Belén Rodríguez

tras rastrear los árboles genealó-
gicos de las familias afectadas
en esta comunidad hasta encon-
trar dos ancestros comunes.

Tras hurgar durante meses
en los registros parroquiales de
los pueblos de la zona de Álava,
Rodríguez logró remontarse has-
ta 1630 para una familia genealó-
gica, y hasta 1730, para la otra.
“Esto no significa que en el País
Vasco esté el origen de la muta-
ción”, aclara esta bióloga, actual-
mente investigadora en Neiker-
Tecnalia.

“Ha podido surgir aquí, pero
también ha podido ser traída, ya
que durante siglos fue zona de
paso”. La orografía montañosa

de esta región ha contribuido,
según Rodríguez, a que “la co-
munidad haya estado aislada ge-
néticamente durante mucho
tiempo, y se haya podido favore-
cer de esta forma el estableci-
miento de la mutación y su
transmisión y conservación pos-
terior en las futuras generacio-
nes”. Además, continúa, los ca-
sos analizados y su relación con
otros declarados en Alemania e
Italia, dos de los países donde
hay más casos después de Espa-
ña, sugieren que se trata de una
mutación muy antigua y fruto
de “no sólo un efecto fundador,
sino de unos pocos”.

¿Qué relevancia tiene para la

investigación el hallazgo de esta
tesis? “Demostrar que gran parte
de los casos están relacionados,
porque tienen los mismos ances-
tros, nos dice que es un evento
mutacional raro, que se ha produ-
cido pocas veces en la historia de
la humanidad y que, por lo tanto,
es más difícil que se produzcan
mutaciones de novo en otras fa-
milias”, explica Raquel Sánchez-
Valle, neuróloga del Instituto de
Neurociencias del hospital Clínic
de Barcelona, que trata algunos
de los casos de Cataluña, la se-
gunda comunidad con más pa-
cientes con insomnio familiar le-
tal en España.

También aporta nuevas cla-

ves para explicar uno de los gran-
des interrogantes que planean
sobre esta enfermedad genética:
¿por qué individuos de una mis-
ma familia, con una misma re-
gión cromosómica afectada, pre-
sentan un cuadro de síntomas
tan diversos? “En el mismo gen,
según la mutación que se produz-
ca, el cuadro clínico puede ser de
ILF, de la enfermedad de Creutz-
feldt-Jakob o de ambos a la vez”,
explica Juan José Zarranz, jefe
de Servicio de Neurología del
hospital de Cruces de Bilbao y
coordinador clínico del registro
de Encefalopatías Espongifor-
mes Transmisibles Humanas del
País Vasco.

La relación entre estas dos
enfermedades priónicas fue esta-
blecida por Lugaresi, al compro-
bar en la autopsia de un pacien-
te de insomnio incurable que el
tipo de alteraciones detectadas
en su cerebro era similar al de
los afectados por la enfermedad
de Creutzfeldt-Jakob. Pero la lo-
calización de las lesiones era dis-
tinta: en el IFL la zona del siste-
ma nervioso central típicamen-
te más afectada es el tálamo,
unos grupos de neuronas situa-
dos en la parte central y profun-
da del cerebro, que participan
en múltiples circuitos neurona-
les y, por tanto, en múltiples fun-
ciones fisiológicas, entre ellas,
la regulación del sueño.

De forma menos constante, y
según la duración de la enferme-
dad, también pueden verse afec-
tadas otras áreas encefálicas (oli-
va bulbar, córtex entorrinal, cór-
tex cerebral, etcétera). “Todos te-
nemos proteínas priónicas”,
aclara Sánchez-Valle, “pero la
mutación D178N, causante del
IFL, provoca que la proteína re-
sultante adquiera una conforma-
ción diferente de la de la proteí-
na normal, que se agregue y se
deposite en el sistema nervioso
central, donde es tóxica, y que
no realice su función habitual”.

El mecanismo es parecido,
pues la proteína implicada es la
misma, que en las otras enferme-
dades priónicas. Por eso, la espe-
ranza para el tratamiento esta-
ría en buscar una terapia co-
mún a todas ellas, explica Sán-
chez-Valle. Y el primer paso, que
ya se ha dado, es, según Za-
rranz, “el estudio de las caracte-
rísticas de esta proteína, que ya
se ha conseguido modificar en
el laboratorio, pero todavía esta-
mos lejos de lograr lo mismo en
humanos”.

El insomnio familiar letal
se concentra en el País Vasco
Un estudio rastrea hasta el siglo XVII el origen de esta mutación

Los hijos de personas afectadas
por el insomnio familiar letal
(IFL) tienen un 50% de probabi-
lidades de heredar la mutación,
ya que se transmite de padres a
hijos por herencia autónoma
dominante. Como se trata de
una enfermedad llamada de “al-
ta penetrancia”, los que la here-
dan tienen muchas posibilida-
des de desarrollarla.

En algunos hospitales espa-
ñoles donde se trata, como el
Clínic de Barcelona, hay unida-
des de Consejo Genético donde
se podría establecer los miem-
bros de una familia que son por-
tadores y los que no lo son, aun-
que no existen los instrumen-
tos necesarios para predecir la

edad en que se va a presentar.
Raquel Sánchez-Valle, neurólo-
ga de este centro, explica que,
tal y como indican los comités
éticos y varias guías de socieda-
des internacionales, los profe-
sionales tienen que velar por-
que el individuo de riesgo pue-
da decidir si quiere o no saber,
de forma independiente, sin
presiones, y tras recibir toda la
información necesaria (por
ejemplo, que es una enferme-
dad incurable y no prevenible).

“Eso sí”, matiza Sánchez-Va-
lle, “para que el procedimiento
sea seguro para el sujeto se re-
comienda que el estudio se rea-
lice tras una valoración psicoló-
gica y psiquiátrica previa a la

realización del test y seguimien-
to posterior”.

En todo caso, en los últimos
años, los clínicos observan un
aumento del número de perso-
nas que solicitan asesoramien-
to sobre las posibilidades de evi-
tar la transmisión de la enfer-
medad a sus descendientes.

Desde que en 1996 se produ-
jo el brote de la nueva variante
de la enfermedad de Creutz-
feldt-Jakob —relacionada con
el mal de las vacas locas en el
ganado vacuno—, la Unión Eu-
ropea tiene un sistema de vigi-
lancia epidemiológico de todas
las enfermedades priónicas, en-
tre ellas el IFL.

“En el País Vasco, por el alto

número de casos, todos los pro-
fesionales estamos muy atentos
a la detección de esta enferme-
dad”, explica Juan José Za-
rranz, catedrático de Neurolo-
gía en la Universidad del País
Vasco. “Ahora nos es más fácil
diagnosticar, porque los pacien-
tes vienen a consulta con más
conciencia de la historia fami-
liar”, apunta Sánchez-Valle. Y
dar con el diagnóstico acertado
no ha sido fácil durante déca-
das, durante siglos, en que esta
enfermedad se ha venido con-
fundiendo con otro tipo de de-
mencias o trastornos mentales
que han llevado a relegar a mu-
chas generaciones al abandono
o la incomprensión.

Heredada y relacionada con las ‘vacas locas’

Ana Belén Rodríguez, bióloga que ha investigado la genealogía de esta rara enfermedad. / javier hernández
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Es una enfermedad
priónica que está
relacionada con el
Creutzfeldt-Jakob

40 de los 100
casos conocidos
en el mundo se
localizan en España

La alteración se ha
producido pocas
veces en la historia
de la humanidad
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Hace meses que los gurús hablan
del Pearl Harbour financiero, de
la peor crisis desde la Gran Depre-
sión de los años treinta. La banca
lleva meses sufriendo de lo lindo
los excesos del pasado. La Bolsa
acumula un año de pesadilla. Pe-
ro el mercado de trabajo materia-
lizó ayer los peores augurios en
un lunes negro en el que apenas
ocho grandes multinacionales
anunciaron más de 70.000 despi-
dos en todo el mundo, con EE UU
a la cabeza y Europa inmediata-
mente detrás. La cifra da la medi-
da de la complejidad de las turbu-
lencias, que se han convertido en
una recesión rotunda que va más
allá del sector financiero.

Porque la crisis va ganando
profundidad a marchas forzadas.
El fuerte parón se deja notar en
toda la economía: los despidos
afectaron ayer a trabajadores de
la construcción (Caterpillar); la in-
dustria farmacéutica (Pfizer); la
banca (ING); las telecomunicacio-
nes y la electrónica de consumo
(Sprint-Nextel y Philips); los gran-
des fabricantes automovilísticos
(General Motors); las compañías
de gran consumo (Home Depot,
Starbucks), y la producción mine-
ra (Corus). Se trata de algunas de
las actividades más globalizadas y
que más han tirado de la econo-
mía mundial en los últimos años.

Caterpillar, una de las grandes
compañías beneficiadas por el bo-
om de la construcción y de las ma-
terias primas, se convirtió en el
gran exponente de la severidad
de un huracán que afecta a todo
el planeta. El gigante estadouni-
dense de la maquinaria anunció
una drástica reducción de em-
pleo que ejecutará de aquí a mar-
zo y que afecta a 20.000 puestos
de trabajo, el equivalente a una
quinta parte de su plantilla.

Caterpillar afronta tres proble-
mas a la vez. La multinacional su-
fre en EE UU por la fuerte con-
tracción del sector inmobiliario,
que se adentran en su tercer año
sin visos de estabilizarse a corto
plazo. A esto se le sumó el año

pasado el impacto de la crisis en
Europa, Japón y los países emer-
gentes, con recortes en grandes
proyectos en infraestructuras. Y
este frenazo planetario se adere-
za con la reciente apreciación del
dólar. Hasta el pasado verano, la
compañía estadounidense sacaba
ventaja de la debilidad de su mo-
neda para ofrecer sus máquinas a
precios muy competitivos. Ade-
más, la compañía sacó tajada de
la fuerte demanda por las mate-
rias primas, como minerales y
energía, que ahora se desploma.

La dirección de Caterpillar ad-
virtió que 2009 será duro, el peor
año desde el fin de la Segunda
Guerra Mundial. Esa previsión y

los malos resultados presentados
ayer hicieron caer los títulos de la
compañía con fuerza en Bolsa.

El segundo mayor recorte
anunciado ayer es el de Pfizer,
unos 19.000 empleos, tras la com-
pra de su rival Wyeth. Pero la lis-
ta de grandes símbolos corporati-
vos que anuncian despidos masi-
vos no para de crecer. DuPont,
3M, DowChemical, Viacom, Fe-
dex, Motorola, AMD o Microsoft
son algunos de los ejemplos más
destacados en EE UU. Ayer se
unieron varias multinacionales
más. Sprint-Nextel se sumó al gru-
po con 8.000 despidos, el 14% de
la plantilla, con los que espera
ahorrar 1.200 millones de dólares
al año (910 millones de euros). El
tercer operador de telefonía celu-
lar en EE UU sigue los pasos de
AT&T, que en diciembre anunció
que eliminaba el 4% de su perso-
nal, unos 12.000 empleos.

El lunes negro para el empleo
en EE UU lo completó Home De-
pot, la mayor cadena especializa-
da en la venta de artículos para el
hogar, que se deshace de otros
7.000 empleos, el equivalente al
2% de la plantilla. Además, Gene-
ral Motors explicó que podría su-

primir 2.000 puestos de trabajo.
Y la cadena de cafeterías Starbuc-
ks prepara otro recorte de planti-
lla, que podría afectar a un millar
de empleados.

En Europa, las malas noticias
se concentraron en el Reino Uni-
do y en Holanda, pese a que paí-
ses como Alemania, Francia y Es-
paña presentan también serios
problemas en la industria. El gru-
po holandés ING anunció unas
pérdidas de 1.000 millones de eu-
ros en 2008 y la dirección del ban-
co comunicó que despedirá a
7.000 empleados, más del 5% de
su plantilla. La multinacional elec-
trónica Philips (también holande-
sa) explicó que acelerará su plan
de reestructuración con 6.000
despidos adicionales. En el Reino
Unido, el productor de acero Co-
rus —propiedad del grupo indio
Tata— adelantó que echará a
3.500 personas, la mayor parte en
sus factorías británicas.

El castigo es ya tan severo en
los mercados que las Bolsas res-
pondieron con un rebote notable,
en parte debido a las noticias tran-
quilizadoras en el sector financie-
ro. Los parqués europeos logra-
ron ganancias en torno al 3% y
fuertes subidas en la banca, que
esperaba peores resultados en
ING y BNP. No es una paradoja:
los inversores suelen comprar
cuando las multinacionales pre-
sentan recortes de empleo. Así ha
sido a lo largo de los últimos años
de excesos. Y así sigue siendo en
plena recesión.

La crisis se agudiza con más de
70.000 despidos en multinacionales
Caterpillar echa a 20.000 personas en Estados Unidos en una jornada
negra para el empleo P ING y Sprint anuncian fuertes recortes de plantilla

ING no fue la única firma señe-
ra holandesa asaltada ayer
por la crisis. Philips, la multi-
nacional de la electrónica,
anunció la supresión de 6.000
empleos, un 5% de su plantilla
total de 121.000 personas. La
razón de fondo en la situación
financiera mundial. La urgen-
cia de la medida se debe a los
malos resultados del cuarto
trimestre de 2008, que le dejó
en números rojos al haber per-
dido 1.500 millones de euros.

“Nunca había visto una cri-
sis de este calibre. La deman-
da se hundió por completo en
el cuatro periodo”, admitió
Gerard Kleisterlee, presidente
de la compañía. A conti-
nuación añadió que tomaría
“medidas drásticas” para po-
der ahorrar 400 millones de
euros anuales. Si bien no expli-
có cómo se gestionarían los
despidos, ni las fábricas afecta-
das, Philips ha destinado 390
millones de euros a ese apar-
tado.

La caída de la demanda ha
afectado especialmente a la di-
visión de electrónica para el
consumo, algo que también
ha ocurrido con sus competi-
dores de Sony y Samsung. Los
televisores de pantalla plana
acusaron la falta de clientes y
los bajos precios, a pesar de
que Philips se había retirado
ya del mercado en Estados
Unidos. No así del europeo,
que no ha podido aguantar.

Beneficios anuales
La división de lámparas tam-
poco ha soportado la falta de
contratos “porque se han cons-
truido menos edificios, y me-
nos empresas y fabricantes de
automóviles han pedido equi-
pamientos de electricidad”. Só-
lo el sector de aparatos para la
sanidad ha podido resistir lo-
grando un margen de benefi-
cios del 14%. Kleisterlee espe-
ra, por ello, que en 2009 esta
división sea la más grande de
la multinacional.

El volumen de ventas regis-
trado en 2008 ascendió a
26.400 millones de euros. Sin
embargo, los beneficios baja-
ron de 2.100 millones de eu-
ros a 931 millones. Philips
cuenta en sus arcas con 3.600
millones de euros en efectivo,
además de 2.500 millones en
préstamos aún por utilizar,
que pueden ayudarle a salir
de la crisis con menos destro-
zos de los esperados. Y dado
que el sector de la electrónica
aplicada a la salud sí funciona,
también podría efectuarse al-
guna adquisición rentable.
Con todo, la compañía prefe-
ría no hacer ayer demasiadas
previsiones. “En un momento
como el que atravesamos, no
se puede hablar de fuertes
vientos, sino de un huracán.
Lo esencial es mantener la na-
ve a flote, dijo el presidente.

Philips elimina
6.000 puestos
tras perder
1.500 millones
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Las Bolsas europeas
reaccionaron
con subidas
en torno al 3%


