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Noggrann overvakning
av Creutzfeldt—Jakobs sjukdom

Hittills inga fall av den nya varianten av CJD upptackta i Sverige

[(MCreutzfeldt—Jakobs sjukdom (CJD) och andra humana
spongiforma encefalopatier ar sedan den 1 april 1998 anmaél-
ningspliktiga sjukdomar i Sverige. Anmilningsplikten infor-
des for att 6ka var kunskap om de olika prionsjukdomarna,
men framfor allt for att skapa ett system som fangar upp even-
tuella fall av den nya varianten av CJD (vCJD). EUs minister-
rdd har uppmanat alla medlemslénder att infora ett sddant
overvakningssystem, och sa har nu skett i de flesta europeis-
ka lander.

Pa uppdrag av Socialstyrelsen [1] genomfordes en retro-
spektiv studie for aren 19851996, dar den genomsnittliga ar-
liga incidensen berdknades till drygt ett 1 fall per 1 miljon in-
vanare. Detta dr i 6verensstimmelse med det som réknas som
grundnivén for sporadisk CJD vérlden dver (0,5-1,5 fall per
1 miljon invanare och ar) [2] .

De olika varianterna av CJD och diagnostiken har beskri-
vits i en tidigare artikel i Lakartidningen [3]. Vi vill har kort-
fattat presentera data fran de forsta tre aren som detta nya
overvakningssystem funnits i Sverige.

Anmalningssystemet

Overvakningssystemet och anmilningsplikten fér humana
spongiforma encefalopatier skiljer sig pa flera satt fran det re-
gelverk som ror overvakningen av smittsamma sjukdomar.
Detta ér naturligt, eftersom atminstone den klassiska formen
av CJD inte 4r smittsam i vanlig mening. Méark begreppet
»overforbar«, »transmissible«, i sjukdomsgruppens namn,
vilket antyder att detta &r nagot annat dn det vi i dagligt tal me-
nar med »smittsam«.

Den legala grunden for anmélningsplikten utgérs saledes
inte av Smittskyddslagen, utan finns i ett eget regelverk: Lag
(1997:982) och forordning(1998:58) om »anmélan av vissa
allvarliga sjukdomar« [4]. Forordningens §1 siger:

En ldkare som i sin verksamhet misstinker eller konstate-
rar att nagon har insjuknat i eller avlidit av Creutzfeldt—Ja-
kobs sjukdom eller annan besldiktad human spongiform ence-
falopati, skall anmdila detta till Smittskyddsinstitutet enligt la-
gen (1997.982) om anmdlan av vissa allvarliga sjukdomar.

Alltsé skall dven misstinkta fall anmailas, vilket skiljer
denna sjukdom fran sjukdomarna reglerade i Smittskyddsla-
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SAMMANFATTAT

Sedan tre ar tillbaka skall blotta misstanken om ett fall
av Creutzfeldt-Jakobs sjukdom anmalas till Smitt-
skyddsinstitutet.

Under perioden 1998-2000 har knappt 100 anmalning-
ar gjorts. Nagot mer &n vart tredje fall har visat sig vara
en verifierad eller trolig CJD.

Anmalans framsta syfte ar att sakerstalla att eventuel-
la fall av den nya varianten av CJD i Sverige upptacks.
Hittills har inget sadant fall hittats.

[MFakta
Sa gors en anmalan av misstankt CJD

Anmélan vid misstanke om CJD gors skriftligt eller muntligt till
Epidemiologiska avdelningen

Smittskyddsinstitutet

SE-17182 Solna

Malin Arneborn (08-457 2371) eller Karin Nygard (08-457 2378)

Anmalan skall innehélla:

— Patientens namn och personnummer.

— Namn, klinik och tel till anméalande lakare.

—Namn, klinik och tel till patientansvarig/remitterande ldkare.

Se aven medicinsk kommmentar i detta nummer.
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Figur 1. Alders- och konsférdelning hos verifierade CJD-fall
anmdélda perioden 1998-2000.

gen, enligt vilken i stort sett bara verifierade fall anméls. An-
mélan skall goras skriftligt eller muntligt direkt till Smitt-
skyddsinstitutet (SMI) (se Faktaruta), men i motsats till vad
som géller Smittskyddslagens sjukdomar krévs ingen anmé-
lan till smittskyddslékaren. Ytterligare orsaker till det sérskil-
da anmélningsforfarandet fér humana spongiforma encefalo-
patier dr det langvariga sjukdomsforloppet, den okarakteris-
tiska sjukdomsbilden och den komplicerade diagnostiken for
dessa sjukdomar. Den slutliga diagnosen ar avhiangig av neu-
ropatologisk verifiering post mortem.

En annan komplicerande faktor dr att manga patienter be-
handlas av ldkare som dr ovana vid att behva anmala fall till
SMI, t ex inom é&ldrevard eller pa neurologiska kliniker. For
att sdkra att de flesta fallen anmals, och for att 6ka kunskapen
kring differentialdiagnoser och diagnostik, ar déarfor alla fall
anmalningspliktiga dir CJD misstdnks vara en mojlig dia-
£nos.

Vad menas med »misstanke«?

Man kan diskutera vad som menas med »misstanke«, men
forordningen bor nog tolkas sd, att varje gdng en kliniskt verk-
sam lékare, en patolog, en neurofysiolog etc overvager CJD
som en tankbar differentialdiagnos skall fallet anmélas. Den
kliniker som skickar en patient — eller ett prov fran en patient
— for undersokning med fragestéillningen »CJD?« har miss-
tankt diagnosen och skall anméla. Pa samma sitt skall ett re-
missvar frdn en undersdkning i vilket CJD ndmns som en
tankbar differentialdiagnos medfora att den som besvarar re-
missen ocksa anmaler fallet till SMI.

Efter det att ett misstankt fall anmalts till SMI skickas ett
kliniskt frageformulér till behandlande l4kare for att samla in
tilldggsinformation om symtom och diagnostik. Om behand-
lande lakare dé redan avskrivit diagnosen f6ljs fallet inte upp
vidare. Om misstanken kvarstar f6ljs fallet upp tills en slutlig
diagnos foreligger. En expertgrupp knuten till SMI bistar med
rad vid klassificering av misstankta fall och kan ocksa funge-
ra som stdd for den behandlande ldkaren i den diagnostiska
processen och uppfoljningen av patienten.

Internationell 6vervakning

Sedan 1998 har Sverige deltagit i ett EU-nétverk for 6vervak-
ning av CJD. For att informationen fran de olika linderna
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Figur 2. Antal missténkta fall anmaélda fran olika kliniker
under perioden 1998-2000.

skall kunna sammanstéllas &r det viktigt att 6vervakning och
diagnoskriterier r harmoniserade, och att varje behandlande
lakare fyller i och sénder in det kliniska formularet sé att pa-
tienterna kan klassificeras enligt WHOs kriterier.

Som en del av EU-projektet har man dven utformat ett fra-
geformuldr for insamling av detaljerad epidemiologisk infor-
mation fran patientens anhoriga. Behandlande lakare kontak-
tar de anhdriga for att fa deras samtycke till intervju, och alla
intervjuer utfors darefter av personal fran SMI.

Hur manga fall anmaldes?
Under perioden 1998—2000 anmildes 96 misstinkta fall av
CID till SMI (Tabell I).

Av de verifierade fallen var 18 kvinnor och 16 mén. Ge-
nomsnittsdldern vid anmélningsdatum var 69,2 ar (medianal-
der 71, aldersspann 51-84 ar) (Figur 1). Genomsnittsaldern
var nagot hogre bland kvinnorna én bland ménnen, men skill-
naden var liten (69,8 ar for kvinnorna; 68,3 ar fér mannen).
Fler fall per invanare rapporterades fran lanen i Syd- och Mel-
lansverige dn fran de nordliga ldnen. P4 grund av de sma ta-
len gar det emellertid inte att siga huruvida denna skillnad &r
reell eller beror pa tillfalligheter eller skillnader i uppfoljning
och diagnostik mellan ldnen.

De flesta fallen anmaéldes av neurofysiologer och neurolo-
ger (Figur 2), medan Gverraskande fa fall anmaldes fran me-
dicinkliniker eller vardhem, dir patienterna ju ofta behandlas
vid symtomdebuten. Detta kan skyllas pé dels att manga 14-
kare dnnu inte 4r medvetna om att alla fall skall anmélas re-
dan vid misstanke, dels att de flesta patienter med okarakte-
ristiska symtom &verfors till specialistavdelningar for utred-
ning och sedan anméls dérifran.

Varfior sa unga fall avvCJD?
Under de tre ar som humana spongiforma encefalopatier va-
rit anmélningspliktiga i Sverige har inga fall av den nya vari-
anten av CJD pavisats. Antalet anmélda fall av sporadisk CJD
under perioden har varit i verensstimmelse med det forvan-
tade utifran en antagen normalniva pa 1 fall per 1 miljon in-
vanare och ar. Sporadisk CJD drabbar i huvudsak dldre mén-
niskor, och alla fall som anmélts under dessa tre ar har varit
over 50 ar.

For vCJD-fallen i England har medianaldern vid sjuk-
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Tabell I. Slutlig diagnos for de patienter som anmalts som misstank-
ta fall av CJD till SMI &ren 1998-2000 (uppgifter per 2001-05-18. Ef-
tersom kompletterande upplysningar kan dndra klassificeringen kan
enstaka fall komma att flyttas mellan grupperna).

Ar CJD Trolig EjCJD Diagnos Totalt antal
CJD ej faststdlld anmaélningar

1998 11 3 18 0 32

1999 12 0 15 3 30

2000 11 2 10 11 34

Totalt 34 5 43 14 96

domsdebuten varit 26 ar, och alla, med undantag av ett fall,
har varit mellan 12 och 55 ér [5]. Varfor de flesta fallen har
varit sd unga ar oklart. Det har spekulerats om att barn kan
vara mer mottagliga for smitta, att de kan ha varit exponera-
de i hogre grad eller att de kan ha en kortare inkubationstid dn
vuxna. Man har emellertid ocksa diagnostiserat vCJD hos en
74 ar gammal man i England, och det &r troligt att det kan f6-
rekomma fler fall som kanske forblir odiagnostiserade, efter-
som éldre, dementa patienter ofta inte obduceras [6].

Risken for smitta i Sverige ar liten

Risken for att ha blivit smittad i Sverige anses vara minimal,
men da manga svenskar har vistats i England under kortare el-
ler langre perioder under det som rdknas som riskperiod
(1980-1996) kan det inte uteslutas att vi ocksa kan fa fall i
Sverige.

Vid en enkitstudie av 400 slumpmadssigt valda norska
blodgivare forra aret framkom att 7 procent vistats mer &n sex
manader i Storbritannien under denna period [Hans Blystad,
Folkehelsa, pers medd, 2001). Da de flesta som uppehéllit sig
i England ar vuxna som varit dir pa grund av arbete eller stu-
dier, kan man spekulera Gver att eventuella svenska fall kom-
mer att vara dldre dn de som hittills setts i England. Fortsatt
overvakning och anmilning av alla misstankta fall ar darfor
viktig for att kunna uppticka eventuella fall av vCJD i Sve-
rige.

Gemensamt europeiskt projekt

Flera fall-kontrollstudier har utférts for att kartldgga riskfak-
torer for sporadisk CJD [7], och en rad signifikanta faktorer
har framkommit i de olika studierna (t ex kirurgiska ingrepp,
konsumtion av ratt kott och hjdrna, exponering for ldderpro-
dukter/gddselprodukter innehdllande benmjol, arbete pa
gard/ handelstradgard [8-10]). Resultaten har dock varierat
mycket mellan de olika studierna, och pa grund av fa patien-
ter i studierna och flera begrinsningar i studiedesign har man
kommit fram till att storre studier d4r nddvindiga for att kun-
na dra nagra riktiga slutsatser.

Ett sétt att gora detta &r att samla in data fran flera ldnder.
En sadan studie ingar som en del i EU-samarbetet om CJD.
Med hjélp av ett gemensamt utformat formuldr samlar man in
epidemiologisk information genom intervjuer av anhdriga i
flera europeiska lander, och resultaten fran alla deltagande
lander kommer att sammanstillas och analyseras tillsam-
mans. [ detta arbete &r det viktigt med ett samarbete med prak-
tiserande ldkare pa faltet, sa att anhoriga informeras om stu-
dien och ger sitt samtycke till att intervjuas.
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