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VIGILANCIA EPIDEMI0LOGICA DE LA ENFERMEDAD DE CREUTZFELDT-JAKOB (y ll)

Mi agros Perucha González. Jele de Servicio de Epidemiolog í,a y Pror¡oción de la Sa ud de cobierno de La R oja.
Nola: En esle Bo elín Epidemio óg co se incluye la segunda parte delartículo, clya pr mefa parle está publcada en el Boletin a.terior (n.q 153).

Variante de la enfermedad de Creutzfelt.Jakob

La varianle de la enlermedad de Creutzfeldt-Jacob
(VECJ), fue descr¡ta en 1996 por la Unidad de Vigilanc¡a
de la ECJ de Gran Bretaña con la aparición de 10 casos
atípicos de ECJ en sujeios de menos de 40 años, nueve
de los cuales tenían menos de 30 años (mediana de 27
años).

A pesar de su iuvenlud, todos los entermos se carac-
lerizaban por un cuadro clínico de comienzo psiqu¡átrico
y la posterior aparicidn de un cuadro neurológico.

La duración de la enfermedad era anormalmente
larga (14 meses de media) y los datos anatomopatológi-
cos se diferenciaban claramente de los que aparec:an en
la forma clásica de Ia ECJ.

La mayoría de los pacientes con VECJ presentan
depresión, ideas deliranles y/o alucinaciones. lvlás ade-
lante, alrededor de 6 meses después, van apareciendo
los síntomas neurológicos que Incluyen ataxia. movimien-
tos ¡nvolunlar¡os y alteraciones cognitivas, evolucionando
hac¡a demencia. En fases in¡ciales es Jrecuente la apari-
ción de mutismo ac¡nético.

En la Tabla 2 se presentan las principales característi-
cas que diferencian la forma clásica de ECJ y la variante
de ECJ.

Eslos nuevos casos de la enfermedad también pre-
sentan diferencias con la forma clásica en sus caracterís-
ticas neuropatológicas y lenotÍpicas. Elcurso clínico en la

VECJ es más lento que en la forma clásica y la enferme-
dad suele durar más de un año; por ofa pa e la media
de edad en la VECJ se sitúa en lorno a los 30 años.
mienfas que la forma clásica aparece en edades avan-
zadas con un Dico de incidencia a los 70 años.

Desde el punto de vista histológ¡co, la nueva variante
se caracteriza por la formación de grandes depós¡tos de
proteína priónica en tejido cerebral -palrón inmunohisto-
quimico de proteína prión¡ca único-, rodeados de vacuo-
las (placas floridas), y se han enconfado depósilos de
proteina en órganos linloides periféricos, cosa que no
ocuffe en la forma clásica.

La VECJ ha sido relacionada con la eDidemia de
Encefalopatía Espongilorme Bovina que surgió en Gran
Brelaña en 1986. Varias razones han hecho plantear la
hipótesis de una transm¡s¡ón del agenle de la EEB al
hombre, existiendo en la actual¡dad resullados que con-
iirman que el agenle de la EEB es la causa de la nueva
var¡ante de ECJ en el hombre. Enlre ellas están la sirnili-
tud molecular de los priones causanles: ambas enlerme-
dades están causadas por la misma cepa de prión, dife-
rente de las cepas que producen la forma clas|ca.

Por otra parle, los experimentos llevados a cabo
sobre la kansmisión de la enfermedad a animales de
laboratorio, han evidenciado el similar comporlamlento
de los agentes infecciosos de la VECJ y de la EEB y su
diferencia con los agentes de otras encefalopatías
espongilormes. La reciente descripción de un cuadro de

1.-Vigilanc a epidemilógica de 1a enfemedad de Creutzle dl-Jakob (y ).
2. - Evaluacó¡ de la nolil cación de E.DO.

3. - Delunciones en La Fioja segú¡ grupo de causa, sexo y edad.
4. - Eslado de las enlefmedades de decaración oblgatoria

4.1 ' Sitlacón Genera¡.

4.2. '  Disf ibucón porZonas de Salud.
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Tabla 2. Diferencias entre la forma clás¡ca de la ECJ y la variante de la enlermedad

FORMA CLÁSICA DE LA ECJ VABIANTE DE LA ECJ
Incidencia Aproximadamente 1-1,5 casos por m¡l lón de

habitanles y año
Ha afectado a un total de 90 personas (86 en
Reino Unido, 3 en Francia y 1 en lr landa),
aunque algunos casos están todavÍa por
confirmar

Edad de
comtenzo

La gran mayoria por encima de 55 años La gran mayoría en un rango de 15 a 55 años

Et¡ología Forma esporádica (85%)t Desconocida
Forma famil¡ar (10-15%): cenética
Forma yatrogénica: Inteñención médica

Posiblemente consumo de productos que
contienen te¡ido nervioso de ganado vacuno
infectado con EET

S¡ntomas Demenc¡a rápidamente progres¡va, m¡oclonias
y mut¡smo acinét¡co. En algunas ocasiones
altelac¡ones cerebelosas

S ín tomas  ps  i q  u  i á t r i cos  temp¡anos  y
posteíormente sínlomas neurológicos

Duración En general es inferior al año con una med¡a de
duración entre 4y 6 meses

Algo más de un año (promedio de 14 meses)

Diagnóstico Complejos periódicos de ondas agudas en el
EEG
Alta sensibil¡dad de la prueba de la proteína t4-
3-3 en LCR
Esludio anatomopatológico: deteccióñ de
proteína priónica en tejido cerebral

Ausencia de complejos periódicos de ondas
agudas en el EEG
Baja sensibi l idad de la prueba de la proteina
14-3-3 en LCR
Estudio anatomopatológico: detección de placas
amrloides ("placas florioas') de proteína priónica
en tejido cerebral

Fuente: Las Encefalopalias Espongiloñes Transmis¡bles eñ el hombre. E¡t€rrnedad de Creulztetdt Jakob. Reg¡srro Nacionat de @sos de ECJ. Centro
Na.ionalde Epidemiología. Insl¡tutode Salud Cartos l .

características similares a la VECJ, tanto desde el Dunlo
de vista clínico como molecular y neuropatológico en 3
monos macacos infectados experimentalmente con EEB,
constituye una evidencia sólida en favor de la hipólesis
de que e l  agente de la  EEB es responsable de la
aparic¡ón de la nueva forma de ECJ en humanos.

Asimismo se ha confirmado recientemente la identi-
dad de la cepa de la EEB V la VECJ en un modelo mur¡no
experimental.

También se ha comprobado que medianle inoculación
de material cerebral procedente de casos de VECJ, se
origina en animales un fenotipo idéntico al que se produ-
ce cuando son inoculados con material procedente de
EEB y diferenle al que se obtiene cuando se inoculan
con material de casos de ECJ clásica.

El diagnóstico def¡nilivo de la VECJ requiere la confir-
mación anatomopatológica. A d¡lerencia de lo que ocurre
en la forma clásica de la enfermedad, el EEG no es úiil
ya que no aparecen los compleios periódicos típicos de
ECJ. Tampoco resu¡la de utilidad la determinac¡ón de la
proteina 14-3-3, ya que tanlo la sensibilidad como la
especificidad y los valores predjctivos son bajos en la
vECJ.

Para el diagnóst¡co de probabilidad, es úiil la realiza-
ción de la Resonancia lvlagnética Nuclear. AsÍ mismo, se
ha sugerido que la biopsia de amígdala podrÍa ser de uti-
lidad en el diagnóstico de la VECJ, lo que sería de gran

valor en el diagnóstico premortem.
Los elementos diagnósticos para considerar VECJ se

ref lejan a continuación;

l. Caracteríslicas generales:
- desorden neuropsiquiátrico progresivo.
- duración de la enfermedad mayor de 6 meses.
" las invesligaciones de rutina no sugieren un
diagnóstico alternativo,

- no h¡slorial de potercial expos,ción yatrógena.

ll.- Rasgos clínicos:
- sÍntomas psiquiálricos lempranos.
- fastornos sensoriales dolorosos persistentes.
- ataxra.
- mioclonias, corea o dislonia.
- demencta.

lll.' Exámenes complementarios;
- el EEG no muestra la típica apariencia de ECJ
clásica o no ha sido realizado.

- la resonancia magnélica mueslra una hiperseñal
bilateral en pulvinares.

lV- Biopsia de amígdalas positiva.



Vigilancia epidemioló9ica

En España cornienza la vigilancia de la enfermedad
de Creutzfeldl-Jakob en 1995, al amparo de una Acción
Concertada Europea que se había desarrollado en otros
paÍses europeos en 1993, tras el descubrimiento de
casos yatrogénjcos y con la alerta generada por la epizo-
otia de EEB en Gran Brelaña. Los resultados observados
en los Programas de Vigilancia de EEB de los países
europeos, revelaron unas tasas de incidencia similares
e¡ todos los países participantes (menos de 100 casos),
frente a los más de 100.000 casos de EEB en el Reino
Unido.

En 1995 se crea el Registro Nacional de Creutzfeldt
Jakob, cuya ubicación es en el Centro Nac¡onal de
Epidemiología (C.N.E.) del Instituto de Satud Cartos  t.

El Registro Nacional de ECJ recoge los casos de la
enfermedad diagnosticados en España desde el 1 de
enero de 1993 (clasif¡cados según el origen de fa enler-
medad en casos esporádicos, familjares o yatrogénicos y
según la certeza diagnóstica en def¡n¡tivos, probables o
posibles).

Los objetivos del Begisiro Nacional son los siguien-
tes:

.lvonitorizar la incidencia de la ECJ en España.

. Conocer el perf¡l clín¡co-epidemjológico de la enfer
me0a0.

. Detectar la aparicón de casos yatrogénicos o posi-
bles casos de VECJ.

. ldentificar factores de riesgo.
Los casos declarados al Regisfo Nacional proceden

de las nolificaciones realizadas por los seryicios hospila"
larios a los Seryicios de Vig¡lancia Epidem¡ológica de las
Comunidades Autónomas, los cuales a su vez remiten
Ios datos ai Centro Nacional de Epidemiología. Desde
este Centro se realiza un intercambio de información con
la Bed Europea de Vigilancia Epidemiológica de la enler-
me0a0.

El Grupo Europeo de Vigilancia en el que está inte-
grada España (EURoCJD) mantiene reuniones bianua-
les con los distinlos países integrantes. También se man-
liene un contacto constante con la Unidad de Vigilancia
de Edimburgo y el Centro de Análisis de Rotterdam, que
son los grupos que coordinan la vigilancia a nivel euro-
pe0.

La figura 1 refleja la estructura de la Red de Vigilancia
de la ECJ y en las figuras 2 a 6 se presentan los casos
de Encefalopatías Espongilormes Transmis¡bles en
España, declarados al Registro Nacional desde 1999.

Figura 1. Red de V¡g¡lancia de tas Encefatopatías
Espongilormes Transm¡sibles en España

Espec¡al¡sta
- Informac¡ón clínica
- Recogida de muestras
- Perm¡so autopsia

Ceñtros de reterencia
- Test 14'3-3
- Genét¡ca
- Histopatología

,t
Unión Europea

Fuente Fegistro Nacioná de ECJ.

F¡gura 2. Relación de casos de Encefalooatía
Espongiforme Transmis¡ble. España, período 1993-
2000'

Coordinador
Epidem¡ológ¡co
- Coordinación
- Recogida información

c.N.E.
- Coordinación
- Centros de referencia
- Intercambio
¡nformación CCAA-UE

Coordinador
Clín¡co
- Apoyo d¡agnóstico

Enfermedad Casos
Enfermedad de
Creutzfeldl-Jakob

Insomnio Familiar Fatal
TOTAL

Esporádica
Familiar
Yat¡ogénica

3'13

296
1 4
3

1 4
327

FLenre qeqsro Nacio.a, de LCJ. Dalos p.ovs,on¡,es dF ¿no 2OOO
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Figura 3. Di6tr¡buc¡ón de casos de Enfermedad de
Creutzfeldt-Jakob po¡ año d¡agnóslico, España,
Der¡odo 1993-2000*

F¡gura 4. Distribuc¡ón de casos de Enfermedad de
Cret¡tzfeldt.Jakob oor Comunidades Autónom¿s.
España, período 1993-1999.

CC AA

Baleares
Cana as

Caniabda
C La Mancha

C. León
calaluña

C, Valenciana
Exlfemadura

Galicia

La Rioja

0  1 0

Fúenlé: Regisrro Nacionar de ECJ

Figura 6. Distr¡bución de casos de Enlermedad de
Creulzfeldt-Jakob según grado de certeza diagnóstica.
España, período 1993-1999.

0 1 0 2 0 3 0 4 0 5 0 6 0 7 0 8 0
Casos

Flenre: F€g srro Naconarde EcJ - ' Datos povis onales de año2000

20 30 40 50 60
Casos

60

F¡gurá 5. Distr ibuc¡ón de casos
Creutzfeldt-Jakob según sexo
España, período 1993-1999.

N." Casos

de Enfermedad de
y grupo de edad.

70-79 > 79 años
Grupos de edad

40

30

20

1 0

<soaños 50-59 60-69

f-l va'ones I u,j"'."
Fuenre Regisl'o Naciona de ECJ

Fuenle, Resislrc Naconalde ECJ.
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EVALUACIÓN DE LA NOTIFICACIÓN DE ENFERMEDADES DE DECLARACIÓN OBLIGATORIA
Porcentaies de declaración de base ooblacional. Octubre 2000

SEMANAS PORCENTAJE DE DECLAFACIÓN (1) POBCENTAJE DE DECLARACION EN BLANCO 12]

40 86,8 13,0
41 84,9 10,5
42 77,4 't0,2

43 82,2

(1) Elporcenlaj€ poblacionalde d€claración €slima la propor.ióñ de peGonas eñ La Rioja sobre as que se ha recibido ¡otilicación de casos.
(2) Elporcenlaje poblacionalde declarac¡ón en blancoesiima la proporción de personas de La Rojasobre lasqLre, habiondo recibido inrormación,
a not f cación está en b anco.

Declañntes ale los que no se ha rec¡b¡alo not¡Í¡cación ale Entemeclacles ale Declarac¡ón Obl¡gatofia (EDO) o ha sido
rcmitida en blanco.

D€clarantes d€ los que no se ha rec bido parte de EDO de ninguna de las
de 2000.

- D.q Ana lvl.e Gómez FIuiz. Médico de Aguilar del Río Alhama.
- D. Avelina lvagallón Fernández. Centro de Sa ud de Arn€do.
- D.r Belén Abengochea Cotaina. Centro de Salud de Alfaro.
- D. Francisco de Asís Dorado García. lvlédico de Huércanos.
- D.s Rosalía Areta Ballester. Cenlro de Salud Joaquín Elizade de Logroño.
- D. Jesús Felipe González. Centro de Sa ud Joaquín Elizalde de Logroño.
- D. Francisco Javier Santamaría t\¡arín. Mdico de Náiera.
- D. José Ángelt4arlinez Milián. Médico de Pradejón.
- D. Bernabé Pérez Ubago. [,,]édico de Sanla Engracia.

cinco ser¡anas epidemiológicas del rrres de Oclubre

Declaranles de los que se ha recibido sislemálicarnenle en blanco el parie de EDO de ias cinco s€manas epidemiológicas d€l
mes de oclubre de 2000.

- D. Francisco Santaola la Sanjuan. Centro de Salud Espafero de Logroño.
- D. ¡sdro Calvo Peláez. Cenlro de Salud Gonzalo de Berceo de Logroño.
- D.e Naliv¡dad Pascual Mayora. C€ntro de Salud Joaquín Elza de de Logroño.
- D. Calos Jiménez Palacios. Centlo de Salud Espartero de Logroño.
' D. Vicenle Cuadrado Palma. Cenfo de Salud Labradores de Loqroño.

El decreto de 12 de julio de 1996 (ñúmero 35/1996) por e que se crea ¡a Red de Vigilancia Epidemiológica eslablece que la
declaración obligatoria se refiere a los casos nuevos de las enferr¡edades sometidas a nol¡ficación bajo sospecha clínica aparecidos
durante la semaña en curso y es responsabilidad de los médicos en ejercicio, ianlo del secior público como privado, el realizarla. La
declaración se efectuará una vez linalizada la semana epidemiológica, que comienza a las 00,00 horas del domiñgo y finaliza a as
24.00 horas delsábado slouiente. Los médicos susiilulos eslán asim smo obliqados a realizar la declaración.
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DISTRIBUCION MENSUAL DE E.D.O. POB ZONAS DE SALUD. LA RIOJA. ANO 2OOO - OCTUBRE
(TASAS POR lOO,OOO HABITANTES)

\oNA
ENFERMEDA|) N1"\ 5.871 H. 5.251 H.

Caairora

26.334 H.16.181H6.488 H. 790 H. 12.058 H.1.847 H. 8.275 H.

Náiera

17440H.

Sh.Donng¡

11.500H.17.m1H.128.331H

s ete
V las
4n H.

TOTAL

267.9t3 H
Boluismo

Shoeloss

6.56 3.80 5.73 2.34 2.24
1.u21.971.U4.171.226.55401J1 601.11 500.63630.29216.571.172.21493.12 408.70942.02734 04 1.257.86789,35

Groe 970.87 196.71 113.92333.72 92.48 250.31182.45 132.93126.15 43.48 175.53 158.18 176,16
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Comentar¡o ep¡dem¡ológ¡co del mes de Octubre de 2000.

Duranle el mes de octubre de 2000 (semanas epidemiológicas 40 a 43) se notificaron dos casos de enlermedad
meningocócica. El primero de ellos en una niña de 6 meses de edad, en la que no se idenlificó elserogrupo. Ei segundo
caso, por serogrupo B, ocurrió en un niño de 3 meses de edad.

La suscripción al B.E.R. es gratuita, siempre que sea dirigida a cargo oJicial. Los profesionales sanilaíos
pueden remitk artículos para su publicac¡ón previa selecc¡ón.

DIRECCION: Consejería de Salud y Servicios Sociales. Sección de Información Sanitaria y Vigilancia Epidemiológica.
c/. Vi l lamédiana, 17 - Tel. 941 29 11 OO Extens¡ón 5O5l - E-mail:  eugenia.lezaun@ arioja.org - LOGFIOÑO
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