GOBIERNO DE
La Rioja

BOLETIN

EPIDEMIOLOGICO

FRANQUEO CONCERTADO N.? 26/30

DICIEMBRE 2000 - N.?2 154 - EJEMPLAR GRATUITO

VIGILANCIA EPIDEMIOLOGICA DE LA ENFERMEDAD DE CREUTZFELDT-JAKOB (vl

Milagros Perucha Gonzalez. Jefe de Servicio de Epidemiologia y Promocion de la Salud del Gobierno de La Rioja.
Nota: En este Boletin Epidemiolégico se incluye la segunda parte del articulo, cuya primera parte estd publicada en el Boletin anterior (n.2 153).

Variante de la enfermedad de Creutzfelt-Jakob

La variante de la enfermedad de Creutzfeldt-Jacob
(VECJ), fue descrita en 1996 por la Unidad de Vigilancia
de la ECJ de Gran Bretana con la aparicion de 10 casos
atipicos de ECJ en sujetos de menos de 40 afos, nueve
de los cuales tenian menos de 30 afios (mediana de 27
anos).

A pesar de su juventud, todos los enfermos se carac-
terizaban por un cuadro clinico de comienzo psiquiatrico
y la posterior aparicion de un cuadro neurolégico.

La duracion de la enfermedad era anormalmente
larga (14 meses de media) y los datos anatomopatoldgi-
cos se diferenciaban claramente de los que aparecian en
la forma clasica de la ECJ.

La mayoria de los pacientes con VECJ presentan
depresion, ideas delirantes y/o alucinaciones. Mas ade-
lante, alrededor de 6 meses después, van apareciendo
los sintomas neuroldgicos que incluyen ataxia, movimien-
tos involuntarios y alteraciones cognitivas, evolucionando
hacia demencia. En fases iniciales es frecuente la apari-
cion de mutismo acinético.

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

Estos nuevos casos de la enfermedad también pre-
sentan diferencias con la forma clasica en sus caracteris-
ticas neuropatoldgicas y fenotipicas. El curso clinico en la

vECJ es mas lento que en la forma cldsica y la enferme-
dad suele durar mas de un ano; por otra parte la media
de edad en la vECJ se sitla en torno a los 30 afos,
mientras que la forma clasica aparece en edades avan-
zadas con un pico de incidencia a los 70 anos.

Desde el punto de vista histoldgico, la nueva variante
se caracteriza por la formacion de grandes depositos de
proteina prionica en tejido cerebral -patron inmunohisto-
quimico de proteina prionica Unico-, rodeados de vacuo-
las (placas floridas), y se han encontrado depdsitos de
proteina en organos linfoides periféricos, cosa que no
ocurre en la forma clasica.

La vECJ ha sido relacionada con la epidemia de
Encefalopatia Espongiforme Bovina que surgio en Gran
Bretana en 1986. Varias razones han hecho plantear la
hipotesis de una transmision del agente de la EEB al
hombre, existiendo en la actualidad resultados que con-
firman que el agente de la EEB es la causa de la nueva
variante de ECJ en el hombre. Entre ellas estan la simili-
tud molecular de los priones causantes: ambas enferme-
dades estan causadas por la misma cepa de prion, dife-
rente de las cepas que producen la forma clasica.

Por otra parte, los experimentos llevados a cabo
sobre la transmision de la enfermedad a animales de
laboratorio, han evidenciado el similar comportamiento
de los agentes infecciosos de la vECJ y de la EEB y su
diferencia con los agentes de otras encefalopatias
espongiformes. La reciente descripcion de un cuadro de

2. - Evaluacion de la notificacion de E.D.O.

4.1.- Situacion General.

INDICE

4.2, - Distribucion por Zonas de Salud.

1.- Vigilancia epidemildgica de la enfermedad de Creutzfeldt-Jakab (y I1).

3. - Defunciones en La Rioja segun grupo de causa, sexo y edad.

4. - Estado de las enfermedades de declaracion obligatoria.




Tabla 2. Diferencias entre la forma clasica de la ECJ y la variante de la enfermedad

FORMA CLASICA DE LA ECJ VARIANTE DE LA ECJ
Incidencia Aproximadamente 1-1,5 casos por millén de | Ha afectado a un total de 90 personas (86 en
habitantes y afio Reino Unido, 3 en Francia y 1 en Irlanda),
aunque algunos casos estan todavia por
confirmar
Edad de La gran mayoria por encima de 55 afos La gran mayoria en un rango de 15 a 55 afos
comienzo
Etiologia Forma esporadica (85%): Desconocida Posiblemente consumo de productos que
Forma familiar (10-15%): Genética contienen tejido nervioso de ganado vacuno
Forma yatrogénica: Intervencion médica infectado con EET
Sintomas Demencia rapidamente progresiva, mioclonias | Sintomas psiquiatricos tempranos y
y mutismo acinético. En algunas ocasiones | posteriormente sintomas neuroldgicos
alteraciones cerebelosas
Duracién En general es inferior al aflo con una media de | Algo méas de un afio (promedio de 14 meses)
duracion entre 4 y 6 meses
Diagndstico Complejos periodicos de ondas agudas en el | Ausencia de complejos periédicos de ondas
EEG agudas en el EEG
Alta sensibilidad de la prueba de la proteina 14- | Baja sensibilidad de la prueba de la proteina
3-3 en LCR 14-3-3 en LCR
Estudio anatomopatologico: deteccion de | Estudio anatomopatolégico: deteccién de placas
proteina priénica en tejido cerebral amiloides ("placas floridas") de proteina pridnica
en tejido cerebral

Fuente: Las Encefalopatias Espongiformes Transmisibles en el hombre. Enfermedad de Creutzfeldt-Jakab. Registro Nacional de casos de ECJ. Centro

Nacional de Epidemiologia. Instituto de Salud Carlos IlI.

caracteristicas similares a la VECJ, tanto desde el punto
de vista clinico como molecular y neuropatoldgico en 3
monos macacos infectados experimentalmente con EEB,
constituye una evidencia sélida en favor de la hipotesis
de que el agente de la EEB es responsable de la
aparicion de la nueva forma de ECJ en humanos.

Asimismo se ha confirmado recientemente la identi-
dad de la cepa de la EEB y la vECJ en un modelo murino
experimental.

También se ha comprobado que mediante inoculacion
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 diferente al que se obtiene cuando se inoculan
con material de casos de ECJ clasica.

El diagndstico definitivo de la VECJ requiere la confir-
macion anatomopatoldgica. A diferencia de lo que ocurre
en la forma clasica de la enfermedad, el EEG no es dtil
ya que no aparecen los complejos periddicos tipicos de
ECJ. Tampoco resulta de utilidad la determinacién de la
proteina 14-3-3, ya que tanto la sensibilidad como la
especificidad y los valores predictivos son bajos en la
vECJ.

Para el diagndstico de probabilidad, es Util la realiza-
cion de la Resonancia Magnética Nuclear. Asi mismo, se
ha sugerido que la biopsia de amigdala podria ser de uti-
lidad en el diagndstico de la VECJ, lo que seria de gran

valor en el diagnéstico premortem.
Los elementos diagndsticos para considerar VECJ se
reflejan a continuacion:

|. Caracteristicas generales:
- desorden neuropsiquiatrico progresivo.
- duracion de la enfermedad mayor de 6 meses.
- las investigaciones de rutina no sugieren un
diagnastico alternativo.
- no historial de potencial exposicion yatrogena.

Il.- Rasgos clinicos:
- sintomas psiquiatricos tempranos.
- trastornos sensoriales dolorosos persistentes.
- ataxia.
- mioclonias, corea o distonia.
- demencia.

IIl.- Examenes complementarios:
- el EEG no muestra la tipica apariencia de ECJ
clasica o no ha sido realizado.
- la resonancia magnética muestra una hipersenal
bilateral en pulvinares.

IV.- Biopsia de amigdalas positiva.
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Vigilancia epidemioldgica

En Espana comienza la vigilancia de la enfermedad
de Creutzfeldt-Jakob en 1995, al amparo de una Accién
Concertada Europea que se habia desarrollado en otros
paises europeos en 1993, tras el descubrimiento de
casos yatrogenicos y con la alerta generada por la epizo-
otia de EEB en Gran Bretafia. Los resultados observados
en los Programas de Vigilancia de EEB de los paises
europeos, revelaron unas tasas de incidencia similares
en todos los paises participantes (menos de 100 casos),
frente a los mas de 100.000 casos de EEB en el Reino
Unido.

En 1995 se crea el Registro Nacional de Creutzfeldt
Jakob, cuya ubicacion es en el Centro Nacional de
Epidemiologia (C.N.E.) del Instituto de Salud Carlos Ill.

El Registro Nacional de ECJ recoge los casos de la
enfermedad diagnosticados en Esparia desde el 1 de
enero de 1993 (clasificados segun el origen de la enfer-
medad en casos esporadicos, familiares o yatrogénicos y
segun la certeza diagndstica en definitivos, probables o
posibles).

Los objetivos del Registro Nacional son los siguien-
tes:

* Monitorizar la incidencia de la ECJ en Espana.

» Conocer el perfil clinico-epidemioldgico de la enfer-
medad.

* Detectar la aparicion de casos yatrogénicos o posi-
bles casos de VECJ.

* [dentificar factores de riesgo.

Los casos declarados al Registro Nacional proceden
de las notificaciones realizadas por los servicios hospita-
larios a los Servicios de Vigilancia Epidemiologica de las
Comunidades Auténomas, los cuales a su vez remiten
los datos al Centro Nacional de Epidemiologia. Desde
este Centro se realiza un intercambio de informacién con
la Red Europea de Vigilancia Epidemioldgica de la enfer-
medad.

El Grupo Europeo de Vigilancia en el que esta inte-
grada Espana (EUROCJD) mantiene reuniones bianua-
les con los distintos paises integrantes. También se man-
tiene un contacto constante con la Unidad de Vigilancia
de Edimburgo y el Centro de Andlisis de Rotterdam, que
son los grupos que coordinan la vigilancia a nivel euro-
peo.

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 Encefalopatias Espongiformes Transmisibles en
Espana, declarados al Registro Nacional desde 1993.

Figura 1. Red de Vigilancia de las Encefalopatias
Espongiformes Transmisibles en Espaia
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Fuente: Registro Nacional de ECJ.

Figura 2. Relacion de casos de Encefalopatia
Espongiforme Transmisible. Espafa, periodo 1993-
2000*

Enfermedad | Casos
Enfermedad de 313
Creutzfeldt-Jakob

Esporadica 296
Familiar 14
Yatrogénica 3
Insomnio Familiar Fatal 14
TOTAL 327

Fuente: Registro Nacional de ECJ. - * Datos provisionales del afio 2000
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Figura 3. Distribucion de casos de Enfermedad de
Creutzfeldt-Jakob por afno diagndstico. Espana,
periodo 1993-2000*
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Fuente: Registro Nacional de ECJ. - * Datos provisionales del afio 2000

Figura 5. Distribucién de casos de Enfermedad de
Creutzfeldt-Jakob segiin sexo y grupo de edad.
Espana, periodo 1993-1999.
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Fuente: Registro Nacional de ECJ.
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Figura 4. Distribucion de casos de Enfermedad de
Creutzfeldt-Jakob por Comunidades Auténomas.
Espaiia, periodo 1993-1999.
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Fuente: Registro Nacional de ECJ.

Figura 6. Distribucion de casos de Enfermedad de
Creutzfeldt-Jakob segun grado de certeza diagnédstica.
Espanfa, periodo 1993-1999.

Definitivo 40,4%

Posible
7.8%

Probable 51,8%

Fuente: Registro Nacional de ECJ.
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EVALUACION DE LA NOTIFICACION DE ENFERMEDADES DE DECLARACION OBLIGATORIA
Porcentajes de declaracion de base poblacional. Octubre 2000

SEMANAS PORCENTAJE DE DECLARACION (1) PORCENTAJE DE DECLARACION EN BLANCO (2)
40 86,8 13,0
41 84,9 10,5
42 77,4 10,2
43 82,2 11,6

(1) El porcentaje poblacional de declaracion estima la proporcion de personas en La Flioj'a sobre las que se ha recibido notificacion de casos.
(2) El porcentaje poblacional de declaracion en blanco estima la proporcion de personas de La Rioja sobre las que, habiendo recibido informacién,
la notificacion esta en blanco.

Declarantes de los que no se ha recibido notificacion de Enfermedades de Declaracion Obligatoria (EDO) o ha sido
remitida en blanco.

Declarantes de los que no se ha recibido parte de EDO de ninguna de las cinco semanas epidemiolégicas del mes de Octubre
de 2000.

- D.2 Ana M.? Gomez Ruiz. Médico de Aguilar del Rio Alhama.

- D. Avelina Magalldn Fernandez. Centro de Salud de Arnedo.

- D.2 Belén Abengochea Cotaina. Centro de Salud de Alfaro.

- D. Francisco de Asis Dorado Garcia. Medico de Huércanos.

- D.® Rosalia Areta Ballester. Centro de Salud Joaquin Elizalde de Logroio.
- D. Jesus Felipe Gonzalez. Centro de Salud Joaquin Elizalde de Logrofo.
- D. Francisco Javier Santamaria Marin. Medico de Najera.

- D. José Angel Martinez Milian. Médico de Pradejon.

- D. Bernabé Pérez Ubago. Médico de Santa Engracia.

Declarantes de los que se ha recibido sistematicamente en blanco el parte de EDO de las cinco semanas epidemiologicas del
mes de Octubre de 2000.

- D. Francisco Santaolalla Sanjuan. Centro de Salud Espartero de Logrofio.

- D. Isidro Calvo Pelaez. Centro de Salud Gonzalo de Berceo de Logrono.

- D.? Natividad Pascual Mayoral. Centro de Salud Joaquin Elizalde de Logrono.
- D. Carlos Jimeénez Palacios. Centro de Salud Espartero de Logrono.

- D. Vicente Cuadrado Palma. Centro de Salud Labradores de Logrono.

El decreto de 12 de julio de 1996 (numero 35/1996) por el que se crea la Red de Vigilancia Epidemioldgica establece que la
declaracion obligatoria se refiere a los casos nuevos de las enfermedades sometidas a notificacion bajo sospecha clinica aparecidos
durante la semana en curso y es responsabilidad de los médicos en ejercicio, tanto del sector publico como privado, el realizarla. La
declaracion se efectuara una vez finalizada la semana epidemioldgica, que comienza a las 00,00 horas del domingo y finaliza a las
24,00 horas del sabado siguiente. Los médicos sustitutos estan asimismo obligados a realizar la declaracion,
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Depdsito Legal LR - 372 - 1993 - imprenta torroba, s.a.

DISTRIBUCION MENSUAL DE E.D.O. POR ZONAS DE SALUD. LA RIOJA. ANO 2000 - OCTUBRE
(TASAS POR 100.000 HABITANTES)

T~ ZONA |Cervera| Alfaro |Calahorra| Amedo | Ausejo |Cameros | Albelda |Cameros | Cenicero| Najera |StDomingo| Haro |Logrono| Siete | TOTAL
~ Vigjos Nuevos Villas *

ENFERMED;ET{THE_ 6.871 H. |15.251 H.|{26.334 H.{16.181 H.| 6.488H.| 799H. [12.058H.|1.847 H. | 8275 H. | 17.440H.|11.500 H.|17.091 H.[128.331 H.| 477 H. |267.943H.

Botulismo

F. lifoidea y paralifoidea

Shigelosis

Triquinosis

Otras anf, rans, alimentos 6,56 3,80 573 2,34 2,24

Otros pro. diarréicos |1.021,97 |1.344,17 [ 1.226,55| 401,71| 601,11| 500,63| 630,29| 216,57 |1.172,21| 49312| 408,70| 942,02| 734,04 |1.257,86| 789,35

Enfermedad meningocécica

Gripe 97087| 196,71 | 113,92| 33372| 9248| 250,31| 18245 13293| 126,15| 4348[ 17553| 158,18 176,16

Infec. Resp. Aguda |3.328,00|4.373,48 |4.985,95 |2.298,99 | 5.810,73 | 3.754,69 | 4.735,45 | 3.465,08 | 5.051,36 | 3.950,69 | 5.495,65 | 6.014,86 | 4.002,15 | 3.983,23 {4.302,78

Legionelosis

Meningiis por Hagmophilus b
Meningitis tuberculosa
Tuberculosis respiratoria 2,34 1,12
Otras tuberculosis
Varicela 15,19 6,18 24,88 26,09 585| 15,58 11,94

Infeccién gonocdcica
Sifilis

Parofiditis

Rubeola

Sarampion

Tétanos

Tos ferina

Brucelosis

Carbunco

Equinacacosis por E, Granulosus

F. exan. mediterranea 125,16 0,37

Hepatitis virica A |

Hepatitis virica B

Ofras hepatitis viricas

Fuente; Registro de Enfermedades de Declaracion Obligatoria en La Rioja. Direccion General de Salud.
* Fuente: INE. Poblacion de hecho de La Rioja. Proyeccion del Censo de poblacion 1991.

(1) Otras enfermedades sometidas a vigilancia epidemioldgica y sin declaracion de casos: Colera, Difteria, Fiebre recurrente transmitida por garrapatas, Fiebre recurrente transmitida
por piojos, Fiebre amarilla, Leishmaniasis, Lepra, Paludismo, Peste, Paliomielitis aguda, Rabia, Rubeola congénita, Sifilis congénita, Tétanos neonalal, Tifus exantematico.

Comentario epidemioldgico del mes de Octubre de 2000.

Durante el mes de Octubre de 2000 (semanas epidemiologicas 40 a 43) se notificaron dos casos de enfermedad
meningocacica. El primero de ellos en una nina de 6 meses de edad, en la que no se identifico el serogrupo. El segundo
caso, por serogrupo B, ocurrié en un nifio de 3 meses de edad.

La suscripcién al B.E.R. es gratuita, siempre que sea dirigida a cargo oficial. Los profesionales sanitarios
pueden remitir articulos para su publicacion previa seleccién.
DIRECCION: Consejeria de Salud y Servicios Sociales. Seccion de Informacion Sanitaria y Vigilancia Epidemiolégica.
c/. Villamediana, 17 - Tel. 941 29 11 00 Extensién 5051 - E-mail: eugenia.lezaun @larioja.org - LOGRONO
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