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CREUTZFELDT - JAKOB SYGDOM 1998

Creutzfeldt-Jakob sygdom (CJD) he-
rer til gruppen af humane prion-syg-
domme, som er fatalt forlebende
spongioforme encephalopatier.

CJD forekommer spontant med en
hyppighed pé ca. 1:1.000.000 indbyg-
gere pr. ar. CJD inddeles i tre typer:
sporadisk, arvelig og iatrogent er-
hvervet. Hertil kommer variant CJD
(vCID), som blev beskreveti 1996, og
menes at veere den humane form af
kogalskab (BSE), EPI-NYT 10/97%.

I England er der pa nuvarende tids-
punkt rapporteret om i alt 52 personer
med sikker eller sandsynlig vCJD,
som er afgdet ved deden. Herudover
er der rapporteret om to tilfaelde af
vCJD i Frankrig og ét i Irland.

Anmeldte tilieelde

Den forste opgerelse fra den nationale
overvagning af CJD fremgéar af EPI-
NYT 13-14/99. Denne opgerelse om-
handler samtlige anmeldte tilfeelde
med sygdomsdebut i 1996 eller 1997
og omfatteri alt 13 tilfelde. Da den
endelige klassifikation af sygdommen
almindeligvis ferst kan foretages ef-
ter, at patienten er ded, vil fremtidige
opgerelser blive baseret pd dedsar.
Tabel 1 viser saledes antal personer
anmeldt med misteenkt CJD, og som
er afgdet ved deden i 1998. For klar-
heds skyld er tallene for 1997 ogsa
medtaget.

Tabel 1. Creutzfeldt-Jakob sygdom,
antal anmeldte tilielde

Afgdet ved deden i: 1997 1998
Sikre tilfeelde 8 3
Sandsynlige tilfeelde 2 2
Mulige tilfeelde 1 0
vCJD tilfeelde 0 0
Ialt 11 5

Af tabel 1 fremgar, ati alt 11 personer
med misteenkt CJD afgik ved deden i
1997, heraf var tre meand og otte
kvinder.

11998 drejede det sig om i alt fem
personer, tre mand og to kvinder.
Medianalderen for patienterne i 1997
og 1998 var henholdsvis 65 ar og 70
ar, speendvidde 40-88 ar. Alle tilfeel-
dene er klassificeret som sporadisk
CIJD. Der er indtil nu ikke konstateret
nogen tilfeelde af vCJID i Danmark.

I alt otte tilfeelde 1 1997 og tre i 1998
kunne klassificeres som sikre pé bag-
grund af neuropatologiske undersg-
gelser. I de fem tilfeelde, hvor der ik-

ke blev udfert obduktion, er tilfeelde-
ne klassificeret pd baggrund af krite-
rierne anfert pa bagsiden.

Medianen for sygdomsvarighed var
henholdvis syv og seks méneder for
tilfeelde i 1997 og 1998, spaendvidde
2-22 méneder.

De forelebige tal for 1999 tyder pa
en hyppighed af sporadisk CJD som
rapporteret for 1998.

Kriterier og klassifikation

I Danmark har Creutzfeldt-Jakob
sygdom og beslegtede spongioforme
encephalopatier veeret anmeldelses-
pligtige siden 1997. Sygdommen skal
anmeldes alene pad mistanken.
Herudover deltager Danmark i et
europeisk projekt, som indsamler
data med henblik pé at felge inciden-
sen af de forskellige humane prion-
sygdomme, med seerlig veegt pa
vCJD.

I forbindelse med dette projekt er der
etableret et ensartet set kriterier, som
anvendes til at diagnosticere og
klassificere tilfeelde af CJD. Af bagsi-
den fremgdr kriterierne for klas-
sifikation af henholdsvis sporadisk
CJD og vCJD. De anferte kriterier for
vCJD er for nylig implementeret i det
engelske overvagningssystem af syg-
dommen.

Sporadisk CJD forekommer overve-
jende hos midaldrende og &ldre per-
soner. Typisk ses hurtigt progredie-
rende demens med myoklonier. De
fleste patienter har karakteristiske
EEG forandringer, og sygdommen
progredierer hurtigt til akinetisk mu-
tisme og ded i lebet af f& maneder.
Tilfeelde af vCJD findes typisk hos
yngre mennesker og viser sig ved
progredierende neuropsykiatriske
symptomer efterfulgt af cerebellare
symptomer med ataksi. Senere ses
progredierende demens. Myoklonier
optraeder hos hovedparten af patien-
terne. Sygdomsvarigheden er typisk
leengere end ved sporadisk CJD.
Diagnosen, hvad enten det drejer sig
om sporadisk CJD eller vCJD, kan
med sikkerhed kun stilles neuropato-
logisk post mortem.

Der er som led i det europeeiske pro-
jekt nedsat en dansk felgegruppe af
eksperter, som skal bistd i den natio-
nale overvagning af sygdommen.

Diagnostiske underssgelser
For at kunne sandsynliggere diagno-
sen CJD anses EEG og MR-scanning
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for nyttige undersegelser. Som anfert
pa bagsiden vil méaling af proteinet
14-3-3 i spinalvaeske yderligere kun-
ne sandsynliggere mulige tilfeelde af
sporadisk CJD. 14-3-3 er et normalt
hjerneprotein, som laekker ud i spi-
nalveesken under sygdommen.

Det er ogsé muligt at udfere genetiske
undersggelser for at afklare, hvorvidt
der er tale om den arvelige variant af
sygdommen.

Da diagnosen som anfert - uanset ty-
pen af CJD - kun kan bekreeftes en-
deligt ved neuropatologisk undersg-
gelse, er det specielt vigtigt, at der
foretages sektion, inklusive af hjer-
nen, pé patienter med misteenkt CJD.
I forbindelse med hdndtering af vaev
fra CJD-patienter, er der specielle for-
holdsregler, der skal iagttages. Disse
fremgar af Sundhedsstyrelsens cirku-
leere nr. 55 af 7. maj 1997.

Risiko for BSE-inficerede fedevarer i
Danmark

I England er formentlig 400.000-
500.000 smittede koer anvendt i fode-
vareproduktionen, inden man kendte
til risiko for smitte. Der er siden de-
strueret omkring 178.000 smittede
kger. Man ma formode, at ganske
mange mennesker via dette ked er
blevet udsat for smitte.

Til dato er der kendskab til 52 tilfeelde
af vCJD i England. Tendensen har ik-
ke veeret stigende.

P4 baggrund af et enkelt tilfeelde af
kogalskab i Danmark ma risikoen for
danske forbrugere for at blive smittet
via inficeret kod veere ganske lille.
Denne risiko kan dog ikke bestemmes
praecist.

(J. Duus Johansen, E. Smith, Epide-
miologisk afdeling)

AMBULANCEHYGIEJNE-PJECE
Ambulancehygiejnekomiteen, som
bl.a. bestar af repreesentanter for Ke-
benhavns brandvasen og Falck, har
taget initiativ til ajourfering af vej-
ledningen om hygiejne i forbindelse
med patienttransport i ambulance.
CAS og Epidemiologisk afdeling har
revideret pjecen, hvori smittemader
og forholdsregler, der ber tages ved
visse sygdomme, gennemgas. Pjecen
kan hentes pa SSI/CAS's hjemmeside.
(A. H. Christiansen, Epidemiologisk
afdeling)
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Diagnostiske kriterier og klassifikation af Creutzfeldt-Jakob sygdom
I henhold til det europeeiske overvégninJgsprogram

Sporadisk CJD
L. Progredierende demens
II. A Myoklonus
B  Visuelle eller cerebellare forstyrrelser
C Pyramidal/extrapyramidal dysfunktion
; D  Akinetisk mutisme
i III. Karakteristiske EEG forandringer
IV. Pavisning af 14-3-3 protein i spinalveeske

Sikker CJD: Bekreftet neuropatologisk
Sandsynlig CJD: Enten: Kriterie I og to af manifestationerne under II samt III
| Eller: Mulig CJD + kriterie IV
‘ Mulig CJID: Kriterie [ samt to af manifestationerne under II og sygdomsvarighed < 2 &r

Variant CJD

L A Progredierende neuropsykiatrisk sygdom

i B Sygdomsvarighed > 6 maneder

C Rutineundersegelser tyder ikke p& andre diagnoser

D Ingen anamnese om potentiel iatrogen eksposition

i

I. A Tidlige psykiatriske symptomer

B  Vedvarende, smertefulde, sensoriske symptomer

C Ataksi

D Myoklonus eller chorea eller dystoni

w E Demens

‘ . A EEG abnormt, men ikke typisk for sporadisk CJD

1 B  MR-undersggelse viser hyperintense signaler i thalamus
Sikker vCJD: Bekreeftet neuropatologisk
Sandsynlig vCJD: Kriterie I samt fire af manifestationerne under II samt III
Mulig vCJD: Kiriterie I samt fire af manifestationerne under II

(Epidemiologisk afd.)



