Studie av Creutzfeldt—Jakobs sjukdom under 1985-96

Inga indikationer pa fall
av "galna ko-sjukan” | Sverige

En retrospektiv studie av
Creutzfeldt—Jakobs sjukdom
under aren 1985-96 i Sverige
har visat en incidens av sjukdo-
men pa 1,18 per miljon och ar.
Varken incidensen eller alders-
fordelningen, forloppet eller
symtomatologin visar nagra pa-
tagliga avvikelser i Sverige i
jamforelse med andra lander.
Nagra fall av den nya variant-
formen av sjukdomen, som i
England har satts i samband
med den s k galna ko-sjukan,
har inte upptéckts i landet.

ringar av incidensen skulle uppkommalare en serie fall som inte fanns i de
eller nagra fall av nvCJD skulle kommaandra kéallorna.
att upptrada. Nasta steg var att genom personliga
brev kontakta vederbtrande chefséver-
Prospektiv 6vervakning lakare/motsvarande vid de sjukhus déar
som forskningsprojekt patienterna vardats. | breven gjordes det
Pa grund av de mycket strikta patiklart att ansvarig lakare hade att avgora
entsekretessreglerna i Sverige kundem han ansag det enligt sekretesslagen
en sddan genomgang endast ske sondjligt att dversanda journaler (kopior
ett forskningsprojekt. Det fanns saluneller original) till mig.
da ingen mdjlighet for Socialstyrelsen Journalerna har sedan hanterats av
att sjalv begéra journaler for detta anmig personligen och forvarats i brand-
damal. Socialstyrelsen kunde bara resdkert kassaskap. | nagot fall har veder-
kvirera journaler i rena tillsynséaren-borande lékare inte ansett sig kunna
den. lamna ut den aktuella journalen. Upp-
Undertecknad fick av detta skal igifter tillrackliga for diagnos kunde
uppdrag av Socialstyrelsen att laggdock inhamtas frdn andra journaler.
upp en plan och efter vederborligt hoNeuropatologutlatanden har inskaffats
rande av forskningsetisk kommitté (vidran samtliga fall dar neuropatologisk

Upptradandet av spongiform encefabJppsala universitets medicinska fakulundersékning skett. Ett antal fall déar

lopati hos nétkreatur, den s k galna kaet) genomféra denna som ett enskillen neuropatologiska diagnosen var
sjukan (BSE), resulterade i en prospeKerskningsprojekt och att avrapporterasaker har sedan diskuterats vid grupp-
tiv 6vervakning av fall av Creutz- resultaten successivt till smittskyddserméten med de svenska neuropatologer-
feldt-Jakobs sjukdom (CJD) i helaheten vid Socialstyrelsen som ocksa fia.
Storbritannien fran och med 1990. Paansiellt stéder projektet. Det beslots
grund av misstankarna att BSE skullatt den retrospektiva studien skulle om-
kunna spridas till manniska startadéatta tidsperioden 1 januari 1985 till 31 RESULTAT
man i en rad andra EU-lander en myaecember 1996. Insamlingen av pati- Enligt gallande WHO-kriterier kan
ket aktiv uppfoljning av CJD-fall 1993. entdata pabdrjades i oktober 1996 odfiagnosen CJD endast sakerstallas ge-
Som ett resultat av dessa studier konstavslutades i mars 1998. Sedan mar®m en neuropatologisk undersdkning.
terade man i England inte en 6kning a¥998 ar CJD i Sverige en anmalningd-totalt 72 fall kunde diagnosen spongi-
totalantalet CJD-fall men val en nypliktig sjukdom. Tidsperioden januariform encefalopati salunda konfirmeras
form av sjukdomen, kallad new variant997 och framdver tacks av en prospelsom definitiv genom den neuropatolo-
CJD (nvCJD). tiv uppfoljning av landets CJD-fall i giska undersdkningen. | ett av dessa fall
Dessa fall karakteriserades klinisksamarbete mellan Socialstyrelsen oatbrde det sig om den arftliga specialfor-
framfor allt av att de sjuka var mycketSmittskyddsinstitutet. men Gerstmann-Staussler—Scheinkers
unga. (GSS) syndrom. | ytterligare 51 fall
Den forsta rapporten om detta of- saknades neuropatologisk undersok-
fentliggjordes i mars 1996. | april 1996 METODIK ning, men diagnosen sannolik (37 pati-
borjade diskussionerna inom Socialsty- CJD &r en dddlig sjukdom. | férstaenter) CJID eller mojlig (14 patienter)
relsen om att ocksa Sverige borde gétand letades patienterna darfor fram vi@JD kunde séttas enligt WHO-kriterier
en retrospektiv genomgang for att foren datasokning i dodsorsaksregistrgta kliniska grunder. Materialet inklude-
soka fa en uppgift om sjukdomens incivid Epidemiologiskt centrum i Stock-rar salunda totalt 123 fall. | det féljande
dens i vart land och starta en prospektivolm. Alla fall dar diagnosen CJD ellekkommer data fran alla fall utom GSS-
dvervakning for att se om nagra forandmisstanke om densamma angivits pdatienten (62 man och 60 kvinnor) att
dodsbevis/dddsorsaksintyg plockadegsresenteras.
fram.
Landets neuropatologer kontaktades Oklar avgransning mellan
Filtfattare ocksa och forklarade sig villiga att med- sannolik och méjlig CJD
verka. Genom att ga igenom sina pati- Av de 71 patienterna med en defini-
P O LUNDBERG entregister hittade de ytterligare ett ickéiv diagnos hade endast 42 for CJD ty-
institutionen for neurovetenskap:obetydligt antal fall dar diagnosen sdpiska EEG-forandringar. | de andra 29
neurologi, Akademiska sjukhuset|unda stallts forst vid en neuropatolofallen saknades antingen EEG eller
Uppsala. gisk undersokning av hjarnan. Personliecksa tolkades EEG som normalt eller
e-post: PO.Lundberg@neurolo-ga kontakter, framfér allt med svensk&ndast ospecifikt patologiskt. Epilep-
gl.uu.se neurologer och neurofysiologer, gav vitiskt anfall eller epileptiform aktivitet
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pa EEG hade obserats hos 45 ade
122 paientena.

Enligt gallande WHO-kterier skil-
jer man Kliniskt i dedll dar neuopéo-
logi inte finns mellan sannolik CJD bc
mojlig CJD. Det diggnostiska kiterium
som tillkommer for & gora ett mojligt
fall till ett sannolikt ar féekomsten &
karakteistiska EEG-forandngar. | de
svenska misstankta CJRifen har
EEG tajits i en ad olika skeden & sjuk-
domsfdtoppet.

Beddémana har ait mang, od en
del as dem har inte aréint en helt klar
terminologi i beskivningen as fynden.
Manga gangr har en sée EEG tajits.

le dodk nagpn lasae einra sig nagt fall

i Sverige dar dignosen aldg séts eller
som & anda skal inte medelds till
mig men vid eftelanke anda skulle kun
na vara ett CID-All ar jag naurligtvis
tadksam for ett medelande Detta g&
ler saskilt unga fall.

Hogre insjuknandedlder

i Sverige

Vad som ar speciellt kaakterstiskt
for fallen i England med derya \ari-
anten & sjukdomen (WCJD)\ar den
laga insjuknandealdar | den senka
seilien avled ingen pdient fore 40 as ak
der Aldem vid insjuknandet arierade

Avgransningn mellan sannolik CJD mellan 34 ob 84 ar Endast en gent

och mojlig CID ar darfor i vissaall

oklar. Detta &r huvudanlednieg till at

det i denna etrospektva studie i be
greppet spaadisk CJID har inkludets

inte ban demitiva odr sannolika dll

utan o&sa mdjlica fall. | prospektva

studier (d/s dar detihns majlighet till
kompletteande EEG) hukar emeller
tid sporadisk CJD dehieras som enbar
innefattande de défitiva od de sanno
lika fallen.

Incidens pa 1,18
per miljon och ar
Antalet paienter som doétt i CIDav

var under 40 & alder vid dbuten &
symtomen. Denna fiant hade newr
paologiskt en spongorm enceélopa
ti, men pronfargningen utfoll neyativt
[Elisabeth Englundpes medl, Lund
1998].

Preparaten séndes tillalimes lonside
i Edinburgh, den newpaolog som
forst hittade de \aikande CJD-llen
och som sett @mparat fran alladessadll
(30 november 1998: 32 eltska fall och
ett franskt &ll). Han kunde bekréfta
fyndet. Rtienten aled salunda i néan
form av spongform enceélopdi men
varken den spadiska CJD eller

rierade fran 5 (1985) till 16 (1990) pemvCJD.

ar. Setio pdienter dg under pdéonden

1985-90 oh 62 under 1991-1996. Om Symtombilden hamtad

man Kalllerar med en populmn pa
8,6 miljoner (medeltalet under per

fran jour nalerna
Definitionsmassigt &r samtlign 122

den) far man en incidens pa 1,18 pesdienter dementa. 72 panter hade

miljon och &t

Denna sifra ar obetydligt htg an
vad man funnit i enad anda eupbpeis
ka lander som EnglandFrankike,
Tyskland ot Holland Att siffran ar na
got hoge kan bew pa & den i Serige
tillampade metodenttafinna CJD-&l-
len &ar nagt efektivare an den som an
vants i anda lander

En intressant iaktigelse ar & om
tidspefoden delas upp i tva halv be
finns medellrslangden under peden
1985-90 wara 65,9 4r18 a paientena

andin psykiska symtom som pies
sion, angst eller ggressvitet. 97 pai-
enter \ar aaktiska, ob 110 hade af
si/dysfasi/dysatri. Hos 90 p#ienter ob
serverades spontana eller stiosut
|6sta nyoklonier 65 paienter hade and
ra typer & hypekinesier huvudsakl
gen temor eller lorea. Rigditet eller
spasticitetdnns ndmnt i 75 pi@ntjour
naler 80 paienter hade paser ellere-
flexabnomaliteter i amar od/eller
ben. Minde vanliga symtom ar hallu
cinaioner (30 &ll), synnedsattning (22

(30 piocent) \ar ynge an 60 ar nar defall), paestesierklada eller sméa, ofta

tal av fallen hade jg sjalv haft mojlig
het at undesdka.

Inget fall

av arftlig CJD

Arftliga piionsjukdomar &r anliga-
re i vissa landeid genomgangn har
inget fall av arftlig CJD patrdfts i Swve-
rige under den aktuella tidspeden,
daremot salunda etafl av den nasté
ende sponfiorma encedlopdin GSS
latrogena &ll, framfor allt fall som upp
kommit genom behandling med hu
mant tillvaxthomon som gtraheets
fran manskligq hypofyser ar ett star
problem i vissa lander som England
USA o Frankike. Nagpt iatrogent
fall fran Swrige har inte patrédts.
Artftliga odh iatrogena &ll brukar ddsu-
tera i betydligt ynge aldar an de spar
diska fllen. Det kan rarligtvis inte
uteslutas t ndgt av de beskivna fl-
len i Swerige med dbut mellan 40 ok
50 ar kan ar arftligt, men detta p&w
kar inte helhetshedémniag.

Endast vCJD har olika

incidens i undersokta lander

Noggranna jamféelser har gjds
med denad etrospektva ot prospek
tiva studier somirins fran andx lander
som USA, EnglandFrankike, Tysk-
land od Osterike. Incidensen i Ssige
tycks salundaara densamma som man
iakttagit pa senae ar i de andr lander
na. Aldesférdelningen (&lder vid dieut
och vid déden) samt sjukdomens dur
tion ar liknande som den i de andén
dema om man undantav@JD-fallen i
England Det inns savitt jg kan fnna
inga hallpunkter for @ vi i Sverige
skulle ha nagt vCJD-fall.

En utfotig beskivning av den aktu
ella studienifins i J Neuol Neurosug
Psydiatry 1998; 65: 836-41.

Summary

A study of Creutzfeldt-Jakob disease
during 1985-96. No indication of cases
of bovine spongiform encephalopathy in
Sweden.

avled. Motsvarande sifror for pefoden
1991-96 ar 68,9 droch endast 11 pa

inom lokaliseade hudomraden (19

fall), svaljningssvagheter troligen

tienter (17,7 pocent) \ar under 60 ar svaljningsaraxi (38 fll) och 6gonmo

nar de dg. Intressant ar dea dt var-
ken i studien for

torikstomingar (34 &ll). Vilket som

198596 eller i en liknande uppféljningvara déutsymtomet, mendmbindio-

under tidspaoden 1960-1984 (oplib
cerad) eller hitintills for &en 1997-98
har man funnit ndan pdient som ar
fodd efter 1951.

Sjalvfallet &r de sffor som angs i
denna saval som i aralundesokning
ar minimisifror. Om ingen pa kliniska
grunder misstankt dgnosen CJD dt
paientens hjama inte undesdkts &
neuopaolog finns det ju ingn mojlig
het dt evalueia det aktuelladllet. Skut
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nen demens tcaaxi var det anligas
te. Obseveras bor & i 14 fall hade i
tialsymtomen tolkes som »funktionel
la» eller »lysteiska». Om man jamfor
symtombilden fér de difitiva fallen
med den for de sannolika loendjliga
fallen fanns in@ store skillnader pa
gruppnia.

Det bor dok stakt undestrykas dt
symtombilden i lertalet fall hamtas
fran jounalantekningar. Endast ett tio

P O Lundberg
Lakartidningen 1999; 96: 626-7

12-&peioden helst & de namnda symtomen kunde A retrospective study of Creutzfeldt-Jakob

disease (CJD) in Sweden during the period
1985-96 yielded an annual incidence of 1.18 per
million. Data for incidence, age distribution (at
onset and at death), and duration of illness were
similar to those of other countries, with the ex
ception of new variant CJD (nvCJD) cases in
the UK, and as far as can be judged the sympto
matology was also similar. So far, there is ro in
dication of the occurrence of any cases of
nvCJD in Sweden.
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