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❙ ❙ Creutzfeldt–Jakobs sjukdom (CJD) och andra humana
spongiforma encefalopatier är sedan den 1 april 1998 anmäl-
ningspliktiga sjukdomar i Sverige. Anmälningsplikten inför-
des för att öka vår kunskap om de olika prionsjukdomarna,
men framför allt för att skapa ett system som fångar upp even-
tuella fall av den nya varianten av CJD (vCJD). EUs minister-
råd har uppmanat alla medlemsländer att införa ett sådant
övervakningssystem, och så har nu skett i de flesta europeis-
ka länder. 

På uppdrag av Socialstyrelsen [1] genomfördes en retro-
spektiv studie för åren 1985–1996, där den genomsnittliga år-
liga incidensen beräknades till drygt ett 1 fall per 1 miljon in-
vånare. Detta är i överensstämmelse med det som räknas som
grundnivån för sporadisk CJD världen över (0,5–1,5 fall per
1 miljon invånare och år) [2] .

De olika varianterna av CJD och diagnostiken har beskri-
vits i en tidigare artikel i Läkartidningen [3]. Vi vill här kort-
fattat presentera data från de första tre åren som detta nya
övervakningssystem funnits i Sverige.

Anmälningssystemet
Övervakningssystemet och anmälningsplikten för humana
spongiforma encefalopatier skiljer sig på flera sätt från det re-
gelverk som rör övervakningen av smittsamma sjukdomar.
Detta är naturligt, eftersom åtminstone den klassiska formen
av CJD inte är smittsam i vanlig mening. Märk begreppet
»överförbar«, »transmissible«, i sjukdomsgruppens namn,
vilket antyder att detta är något annat än det vi i dagligt tal me-
nar med »smittsam«.

Den legala grunden för anmälningsplikten utgörs således
inte av Smittskyddslagen, utan finns i ett eget regelverk: Lag
(1997:982) och förordning(1998:58) om »anmälan av vissa
allvarliga sjukdomar« [4]. Förordningens §1 säger:

En läkare som i sin verksamhet misstänker eller konstate-
rar att någon har insjuknat i eller avlidit av Creutzfeldt–Ja-
kobs sjukdom eller annan besläktad human spongiform ence-
falopati, skall anmäla detta till Smittskyddsinstitutet enligt la-
gen (1997:982) om anmälan av vissa allvarliga sjukdomar.

Alltså skall även misstänkta fall anmälas, vilket skiljer
denna sjukdom från sjukdomarna reglerade i Smittskyddsla-
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gen, enligt vilken i stort sett bara verifierade fall anmäls. An-
mälan skall göras skriftligt eller muntligt direkt till Smitt-
skyddsinstitutet (SMI) (se Faktaruta), men i motsats till vad
som gäller Smittskyddslagens sjukdomar krävs ingen anmä-
lan till smittskyddsläkaren. Ytterligare orsaker till det särskil-
da anmälningsförfarandet för humana spongiforma encefalo-
patier är det långvariga sjukdomsförloppet, den okarakteris-
tiska sjukdomsbilden och den komplicerade diagnostiken för
dessa sjukdomar. Den slutliga diagnosen är avhängig av neu-
ropatologisk verifiering post mortem. 

En annan komplicerande faktor är att många patienter be-
handlas av läkare som är ovana vid att behöva anmäla fall till
SMI, t ex inom äldrevård eller på neurologiska kliniker. För
att säkra att de flesta fallen anmäls, och för att öka kunskapen
kring differentialdiagnoser och diagnostik, är därför alla fall
anmälningspliktiga där CJD misstänks vara en möjlig dia-
gnos.

Vad menas med »misstanke«?
Man kan diskutera vad som menas med »misstanke«, men
förordningen bör nog tolkas så, att varje gång en kliniskt verk-
sam läkare, en patolog, en neurofysiolog etc överväger CJD
som en tänkbar differentialdiagnos skall fallet anmälas. Den
kliniker som skickar en patient – eller ett prov från en patient
– för undersökning med frågeställningen »CJD?« har miss-
tänkt diagnosen och skall anmäla. På samma sätt skall ett re-
missvar från en undersökning i vilket CJD nämns som en
tänkbar differentialdiagnos medföra att den som besvarar re-
missen också anmäler fallet till SMI.

Efter det att ett misstänkt fall anmälts till SMI skickas ett
kliniskt frågeformulär till behandlande läkare för att samla in
tilläggsinformation om symtom och diagnostik. Om behand-
lande läkare då redan avskrivit diagnosen följs fallet inte upp
vidare. Om misstanken kvarstår följs fallet upp tills en slutlig
diagnos föreligger. En expertgrupp knuten till SMI bistår med
råd vid klassificering av misstänkta fall och kan också funge-
ra som stöd för den behandlande läkaren i den diagnostiska
processen och uppföljningen av patienten. 

Internationell övervakning
Sedan 1998 har Sverige deltagit i ett EU-nätverk för övervak-
ning av CJD. För att informationen från de olika länderna

skall kunna sammanställas är det viktigt att övervakning och
diagnoskriterier är harmoniserade, och att varje behandlande
läkare fyller i och sänder in det kliniska formuläret så att pa-
tienterna kan klassificeras enligt WHOs kriterier. 

Som en del av EU-projektet har man även utformat ett frå-
geformulär för insamling av detaljerad epidemiologisk infor-
mation från patientens anhöriga. Behandlande läkare kontak-
tar de anhöriga för att få deras samtycke till intervju, och alla
intervjuer utförs därefter av personal från SMI.

Hur många fall anmäldes?
Under perioden 1998–2000 anmäldes 96 misstänkta fall av
CJD till SMI (Tabell I). 

Av de verifierade fallen var 18 kvinnor och 16 män. Ge-
nomsnittsåldern vid anmälningsdatum var 69,2 år (medianål-
der 71, åldersspann 51–84 år) (Figur 1). Genomsnittsåldern
var något högre bland kvinnorna än bland männen, men skill-
naden var liten (69,8 år för kvinnorna; 68,3 år för männen).
Fler fall per invånare rapporterades från länen i Syd- och Mel-
lansverige än från de nordliga länen. På grund av de små ta-
len går det emellertid inte att säga huruvida denna skillnad är
reell eller beror på tillfälligheter eller skillnader i uppföljning
och diagnostik mellan länen.

De flesta fallen anmäldes av neurofysiologer och neurolo-
ger (Figur 2), medan överraskande få fall anmäldes från me-
dicinkliniker eller vårdhem, där patienterna ju ofta behandlas
vid symtomdebuten. Detta kan skyllas på dels att många lä-
kare ännu inte är medvetna om att alla fall skall anmälas re-
dan vid misstanke, dels att de flesta patienter med okarakte-
ristiska symtom överförs till specialistavdelningar för utred-
ning och sedan anmäls därifrån.

Varför så unga fall av vCJD?
Under de tre år som humana spongiforma encefalopatier va-
rit anmälningspliktiga i Sverige har inga fall av den nya vari-
anten av CJD påvisats. Antalet anmälda fall av sporadisk CJD
under perioden har varit i överensstämmelse med det förvän-
tade utifrån en antagen normalnivå på 1 fall per 1 miljon in-
vånare och år. Sporadisk CJD drabbar i huvudsak äldre män-
niskor, och alla fall som anmälts under dessa tre år har varit
över 50 år.

För vCJD-fallen i England har medianåldern vid sjuk-
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Klinik och vetenskap

Figur 1. Ålders- och könsfördelning hos verifierade CJD-fall 
anmälda perioden 1998–2000.

Figur 2. Antal misstänkta fall anmälda från olika kliniker 
under perioden 1998–2000.
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domsdebuten varit 26 år, och alla, med undantag av ett fall,
har varit mellan 12 och 55 år [5]. Varför de flesta fallen har
varit så unga är oklart. Det har spekulerats om att barn kan
vara mer mottagliga för smitta, att de kan ha varit exponera-
de i högre grad eller att de kan ha en kortare inkubationstid än
vuxna. Man har emellertid också diagnostiserat vCJD hos en
74 år gammal man i England, och det är troligt att det kan fö-
rekomma fler fall som kanske förblir odiagnostiserade, efter-
som äldre, dementa patienter ofta inte obduceras [6].

Risken för smitta i Sverige är liten
Risken för att ha blivit smittad i Sverige anses vara minimal,
men då många svenskar har vistats i England under kortare el-
ler längre perioder under det som räknas som riskperiod
(1980–1996) kan det inte uteslutas att vi också kan få fall i
Sverige. 

Vid en enkätstudie av 400 slumpmässigt valda norska
blodgivare förra året framkom att 7 procent vistats mer än sex
månader i Storbritannien under denna period [Hans Blystad,
Folkehelsa, pers medd, 2001). Då de flesta som uppehållit sig
i England är vuxna som varit där på grund av arbete eller stu-
dier, kan man spekulera över att eventuella svenska fall kom-
mer att vara äldre än de som hittills setts i England. Fortsatt
övervakning och anmälning av alla misstänkta fall är därför
viktig för att kunna upptäcka eventuella fall av vCJD i Sve-
rige.

Gemensamt europeiskt projekt
Flera fall–kontrollstudier har utförts för att kartlägga riskfak-
torer för sporadisk CJD [7], och en rad signifikanta faktorer
har framkommit i de olika studierna (t ex kirurgiska ingrepp,
konsumtion av rått kött och hjärna, exponering för läderpro-
dukter/gödselprodukter innehållande benmjöl, arbete på
gård/ handelsträdgård [8-10]). Resultaten har dock varierat
mycket mellan de olika studierna, och på grund av få patien-
ter i studierna och flera begränsningar i studiedesign har man
kommit fram till att större studier är nödvändiga för att kun-
na dra några riktiga slutsatser. 

Ett sätt att göra detta är att samla in data från flera länder.
En sådan studie ingår som en del i EU-samarbetet om CJD.
Med hjälp av ett gemensamt utformat formulär samlar man in
epidemiologisk information genom intervjuer av anhöriga i
flera europeiska länder, och resultaten från alla deltagande
länder kommer att sammanställas och analyseras tillsam-
mans. I detta arbete är det viktigt med ett samarbete med prak-
tiserande läkare på fältet, så att anhöriga informeras om stu-
dien och ger sitt samtycke till att intervjuas.
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Tabell I. Slutlig diagnos för de patienter som anmälts som misstänk-
ta fall av CJD till SMI åren 1998–2000 (uppgifter per 2001-05-18. Ef-
tersom kompletterande upplysningar kan ändra klassificeringen kan
enstaka fall komma att flyttas mellan grupperna).

År CJD Trolig Ej CJD Diagnos Totalt antal
CJD ej fastställd anmälningar

1998 11 3 18 0 32
1999 12 0 15 3 30
2000 11 2 10 11 34
Totalt 34 5 43 14 96


