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INTRODUCCION

Esta guia es una actualizacion de la utilizada desde 1995, reformada en 1998. En este momento
la vigilancia epidemioldgica de la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob (ECJ) se asienta sobre
objetivos claros y una organizacién amplia - en conexién con la red internacional de vigilancia de
las Encefalopatias Espongiformes Transmisibles Humanas (EETHS)- ya que existen:

1) una descripcién de la variante de la ECJ (VECJ) sobre mas de un centenar de casos;

2) una prueba de alto valor diagnéstico: deteccién de proteina 14-3-3 en LCR,;

3) criterios diagnésticos de probabilidad para ECJ y VECJ (denominados “Criterios de la OMS"),
asi como criterios para diagnostico de algunas EETHs de etiologia familiar;

4) una investigacién sobre nuevos objetivos de vigilancia de la ECJ esporéadica, relacionados
con aspectos genéticos; y

5) un grupo clinico-epidemiolégico espafiol de vigilancia de las EETHs con implantacion en
cada comunidad auténoma.

Todo ello supone un avance considerable en el conocimiento de la situacién en nuestro pais y la
posibilidad de colaboracion con otros paises, pero demanda la recogida adecuada —en cantidad
y calidad— de datos.

Segun consta en la Orden Ministerial de 21 de febrero de 2001 por la que se regula la Red
Nacional de Vigilancia Epidemioldgica, la notificacion de caso debe hacerse de forma obligatoria
cuando se diagnostique un caso sospechoso de EETH. Ante la sospecha de un caso de EETH,
el clinico responsable del caso lo notificar4d a la Unidad de Vigilancia Epidemiolégica de su
Comunidad, utilizando un cuestionario unitario y homogéneo, remitiéndose desde ésta una copia
del mismo al Registro del Centro Nacional de Epidemiologia (CNE). EI CNE actta de Centro de
Referencia para la Vigilancia de las EETH a nivel estatal. Este cuestionario corresponde al actual
“formulario de declaracién de caso” habiéndose adaptado esta Guia a su formato actual.

En cada Comunidad Auténoma existen desde 1995 un coordinador clinico y un coordinador
epidemioldgico responsables, designados por la correspondiente Consejeria. La funcién del
coordinador clinico es proporcionar ante requerimiento del clinico notificante apoyo diagndstico y
asesoria en todos los temas relacionados con la enfermedad. El coordinador epidemiol6gico
tiene la responsabilidad de coordinar toda la actividad de vigilancia dentro de cada Comunidad
recogiendo la informacién actualizada pertinente a cada caso durante su seguimiento, gestionar
el registro de su Comunidad y mantener contacto con el coordinador clinico y el CNE. Cada
coordinador epidemiolégico comunica al CNE datos sobre nuevos casos 0 actualizaciones
incluyendo la pérdida en el seguimiento, con una periodicidad minima trimestral.

Cada Comunidad Auténoma establece la forma organizativa interna de la vigilancia
epidemioldgica que garantice el seguimiento de casos y la comunicacion evitando duplicidades y
garantizando la confidencialidad del proceso. Independientemente de las alternativas que cada
CA disponga para el diagnéstico de las EETH, el Instituto de Salud Carlos Il (ISCIl) ha
proporcionado Centros de Referencia diagnéstica (molecular, genética o morfoldgica) a todos los
clinicos espafoles. El grupo de coordinadores de cada CA, los miembros del CNE encargados
del Registro y los Centros de Referencia para el Diagnéstico constituyen el Grupo de Trabajo,
organismo técnico de mayor responsabilidad en la vigilancia de las EETH, coordinado por el
Consejo Interterritorial.

Es misidn del clinico naotificante, responsable de la asistencia al caso, recoger toda la informacién
clinica y de posibles factores de riesgo en colaboracion, si es preciso, con los coordinadores de
su Comunidad. En caso de fallecimiento del enfermo solicitard a los familiares la autorizacion
para la necropsia. Con el fin de mejorar el sistema de vigilancia y evitar las pérdidas tanto en la
notificacién como en el seguimiento, los Centros de Referencia emiten, ademas del informe al
clinico solicitante, una copia de dicho informe (con los resultados de las pruebas de la proteina
14-3-3, el estudio genético o el estudio anatomopatolégico o molecular) al coordinador
epidemioldgico de la Comunidad correspondiente y al personal del Registro del Centro Nacional
de Epidemiologia.

El nuevo formulario de declaraciéon de caso (2002) contiene items del antiguamente utilizado en
nuestro pais mas (sefialados con una “E”) los del conjunto de datos para monitorizacion de la
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enfermedad en la totalidad de paises Europeos, Australia, Canada, China e Israel. Algunos de
estos datos eran compartidos a veces por ambos cuestionarios. En general, los items del antiguo
formulario se mantienen intactos o han sido minimamente modificados. Esta guia sustituye a la
anterior, acompafante del formulario en uso desde 1998 hasta la actualidad. La
cumplimentacién del mismo requiere la colaboracion del clinico responsable, de los familiares vy,
en casos excepcionales, del enfermo y del epidemiélogo.

En las respuestas, salvo indicacion expresa en el cuestionario, sefialar con una “x” la adecuada.
Es fundamental no dejar ninguin item sin contestar.

A cumplimentar por el Centro Nacional de Epidemiologia.
En este apartado (sombreado), el declarante NO debe incluir ningun dato.

A. Declarante (persona que realiza la declaracion del caso)

items 1-6: Son particularmente necesarios a efectos de seguimiento.

B. Filiacion del enfermo.

items 7-16 : Véanse especificaciones en el cuestionario (Necesarios para la identificacion del
caso a efectos de Registro).

item 8 — Cuando se desconozca alguno de los detalles de la fecha, poner “D”. Por ejemplo, si se
desconoce el dia de la fecha de nacimiento de un caso que se sabe nacié en Agosto de 1947:
DD/08/1947

item 16 - Actividad laboral habitual previa a la jubilacién, en su caso.
C. Manifestaciones clinico-neuroldgicas
items 17 y 18 — Poner las fechas correspondientes.

Cuando se desconozca alguno de los detalles de la fecha, poner “D”. Por ejemplo, si se
desconoce el dia y mes de los primeros sintomas en un caso que se sabe inicié la clinica en
1997: DD/DD/1997.

items 19-20. Se refiere a las manifestaciones de la enfermedad neuroldgica identificable como
encefalopatia espongiforme, aunque existan otras enfermedades neuroldgicas concomitantes.
Deben ser recogidas a partir de los datos que proporcione el médico (a ser posible, un
neurélogo) que diagnostica al enfermo o sospecha la presencia de esta enfermedad. El patrén
clinico tanto de comienzo como de enfermedad establecida puede no ser claro o exclusivo. En
las respuestas es necesario sefialar: 1) un Unico y predominante patrén de comienzo (item 19) y
2) cada una de las multiples manifestaciones de enfermedad establecida identificadas (item 20).
Estas dltimas, aunque aparentemente redundantes, son necesarias para posteriormente (ver
seccién K. Clasificacién del diagnéstico) aplicar los criterios diagnésticos.

D. Datos genéticos.
Item 21-24. Véanse especificaciones en el cuestionario.
En el item 23, describir la mutacion hallada (si la respuesta en el item 22 fue “Si”).

En el item 24, “MM” significa “homocigoto para metionina”; “MV”, heterocigoto; “VV”, homaocigoto
para valina.

E. Electroencefalograma (EEG)

items 25-27. El factor mas importante a tener en cuenta antes de la cumplimentacion de estos
datos es la seguridad de que los complejos periddicos tipicos del EEG de la ECJ han sido
correctamente identificados. Las opciones que para ello se ofrecen son varias y dependen en
primer lugar de que el EEG se haya realizado en condiciones adecuadas (ver notas preliminares
mas abajo) y en segundo lugar de los criterios utilizados para su clasificacion como tipico. Lo
mas adecuado es que el electroencefalografista o neurélogo pueda haber aplicado los criterios
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de Steinhoff y Knight (ver abajo). Si se considera adecuado se puede adjuntar una copia del
fragmento del EEG que el notificante considere representativo a este formulario.

Interpretacién

Notas preliminares

¢ En el diagnostico de ECJ esporadico es de gran utilidad el hallazgo de un patréon periédico
caracteristico.

e Algunos casos de ECJ esporadico nunca presentan este patron. Un resultado “negativo” no
excluye el diagnostico de ECJ.

e Una actividad de tipo periddica, aunque infrecuente, puede observarse, en otras
enfermedades distintas a la ECJ (ver Tabla 1). Por ello la consideracion del contexto clinico
€s necesaria.

e Los cambios del EEG en la ECJ puede pasar en un plazo de dias del patron de anomalias
inespecificas al mas tipico de la enfermedad. Por lo tanto siempre que se posible deberian
realizarse registros EEG seriados.

e Si se obtiene la actividad periddica tipica, no es absolutamente necesario repetir el EEG,
aunque esto deberia reconsiderarse si existiesen dudas clinicas acerca de otras posibles
causas de este patron EEG (tales como factores metabdlicos).

e Un EEG repetidamente normal es discordante con el diagnéstico de ECJ esporadico.

Tabla 1. Procesos que pueden generar un patron EEG similar al de la ECJ

* Enfermedad de Alzheimer * Hiperamoniemia
* Enfermedad de cuerpos de Lewy * Hiperparatiroidismo
* Encefalopatia de Binswanger * Hipo e hipernatremia
* Demencia por SIDA * Hipoglucemia
* Abscesos cerebrales, Metastasis 0 * Encefalopatia hepatica
infartos cerebrales multiples * Baclofén, mianserina, metrizamida
* Sindrome MELAS y litio a niveles téxicos
* Encefalopatia postandxica * Leucoencefalopatia M. Progresiva

Notas técnicas

Deberian utilizarse:

1. Montajes bipolares incluyendo vertex.

2. Montajes referenciales incluyendo vertex con electrodos de referencia Cz.

3. Estimulos que provoquen alertamiento.

4. Siempre que sea posible deberia revisarse el registro completo y como minimo fragmentos
continuos de cinco minutos de duracion.

Criterios OMS (Steinhoff y Knight)

Estos criterios estan basados en considerable experiencia con el EEG en ECJ pero no
formalmente evaluados prospectivamente en un gran nimero de casos sospechosos de ECJ.
Por ello, pueden requerir revision.

1° - Actividad rigurosamente periddica.
e Con una variabilidad de intervalos intercomplejo menor de 500 ms.
¢ Ininterrumpida durante al menos un periodo de 10 segundos.

2° - Morfologia bi- o tri- fasica de los complejos periddicos.

3° - La duracion de la mayoria de los complejos oscila entre 100 y 600 ms.

4° - Los complejos periddicos pueden ser generalizados o lateralizados, pero no
localizados o asincronos.

F. Liquido cefalorraquideo (LCR)

items 28- 29. Véanse especificaciones en el cuestionario

La opcion “técnicamente ininterpretable” en resultados del test de la proteina 14-3-3 incluye
resultados inciertos por problemas en la técnica de obtencién y/o procesamiento del LCR; por
ejemplo, LCR hemadtico por puncién lumbar traumatica.
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G. Resonancia magnética (RM).

items 30- 35. Véanse especificaciones en el cuestionario.

H. Tomografia axial computerizada (TAC).

Item 36. Véanse especificaciones en el cuestionario.

I. Datos anatomopatoldgicos.

items 37- 39. Véanse especificaciones en el cuestionario.

J. Fallecimiento y otros aspectos diagndsticos.

item 40. El momento del fallecimiento determina la duracién de la enfermedad, que es
fundamental para reclasificar, por su duracién superior a los dos afios, los casos que cumplen
criterios de probable ECJ o posible ECJ.

e Considerar como fecha desconocida la ausencia de datos sobre el dia del fallecimiento
aungue existan de mes o afio del mismo —aportando, no obstante, la informacién disponible.

item 41. En algunos paises la mayoria de los notificantes no son neurélogos: el cuestionario
Europeo incluye sistematicamente una pregunta acerca del personal especializado que suele
recoger datos del examen neurolégico, a veces no realizable por no haberse sospechado el
diagnéstico y ser establecido post-mortem. Nuestra traducciéon del original es libre y esta
orientada hacia la estimacion de la demanda de soporte por parte del notificante o la CA al
sistema de vigilancia establecido en nuestro pais.

Esta pregunta no debe ser interpretada como orientada a conocer si ha existido una
supervision del diagnéstico que realizo el clinico notificante.

item 42. Al ser deseable la notificacion temprana, es posible que los resultados de algunas
pruebas (por ejemplo el andlisis genético, el EEG repetido o la anatomia patolégica) no estén
disponibles en el momento de la notificacién, no debiéndose prescindir definitivamente de esos
datos. Independientemente de la posibilidad de que estos datos puedan ser comunicados al
epidemidlogo de la CA encargado de la vigilancia de la ECJ, la respuesta determina un
interrogante de interés para los administradores del registro nacional de la enfermedad y
condiciona los célculos de incidencia.

K. Clasificacién del diagndstico .

items 43- 45. A pesar de su brevedad, la cumplimentacion de esta parte del cuestionario es la
que requiere un mayor esfuerzo por su caracter sintético acerca de clasificacién del enfermo en
dos planos, el de entidad-etiologia (item 43) y el de probabilidad (item 45).

El item 44 esta disefiado teniendo en cuenta la frecuente provisionalidad del diagnéstico y la
posibilidad de rectificacién del mismo durante el seguimiento una vez registrado el enfermo.

item 43. Se tendran en cuenta los criterios de clasificacion de la OMS o, para las entidades para
las que la OMS no ha definido criterios las indicaciones abajo sefialadas.

A titulo informativo se ofrece a continuacion una sintesis de los criterios diagndsticos
habitualmente utilizados

Criterios clinicos diagndsticos de ECJ (OMS)

El diagndstico clinico de la ECJ se basa habitualmente en la combinacion de demencia
progresiva, mioclonias y disfuncidn neuroldgica multifocal, asociada a una actividad periddica del
EEG tipica.

Sin embargo, la VECJ, la mayoria de los casos iatrogénicos relacionados con la hormona del
crecimiento, y hasta un 40% de los casos esporadicos no presentan el EEG caracteristico. Esto
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dificulta el diagnéstico clinico, y por tanto la vigilancia, justificando la necesidad de pruebas
diagnésticas adicionales.

Los avances en el diagndstico de la ECJ han tenido lugar en los Ultimos afios, especialmente la
prueba de la proteina 14-3-3 en LCR, que tiene una alta sensibilidad y especificidad en el
diagnéstico de la ECJ esporadica.

Desde el 1 de enero de 2011 se introducen criterios de clasificacion de la ECJ esporadica
probable referidos a la visualizacion de hipersefiales en caudado/putamen en la RMN del
encéfalo.

CRITERIOS DE CLASIFICACION PARA EETHs — ENERO 2011

1.- ENFERMEDAD DE CREUTZFELDT-JAKOB ESPORADICA (ECJe)
(A aplicar a partir de 1 de enero de 2010)

1.1CONFIRMADA:
Confirmado mediante anatomia patolégica / inmunocitoquimica

1.2PROBABLE:
121 [+2dell+lllo+1V
1.2.2 Posible + 14-3-3 positiva

1.3POSIBLE:
| + 2 de Il + duracién < 2 afos

|  Demencia rapidamente progresiva

Il A. Mioclonias
B. Alteraciones visuales o cerebelosas
C. Sintomas piramidales o extrapiramidales
D. Mutismo acinético

Il EEG tipico

IV Hipersefial en caudado / putamen en la RMN de encéfalo
(Zerr et al, Brain 2009:132;2659-2668)

2.- ENFERMEDAD DE CREUTZFELDT-JAKOB TRANSMITIDA ACCIDENTALMENTE*

2.1CONFIRMADA
ECJ confirmada con factor de riesgo reconocido

2.2PROBABLE
Sindrome cerebeloso progresivo en un receptor de hormona hipofisaria humana
o}
ECJ probable con un factor de riesgo reconocido

* Criterios actualmente en revision
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3.- VARIANTE DE LA ENFERMEDAD DE CREUTZFELDT -JAKOB

(Mod. Edimburgo, Mayo 2001)
I Trastorno neuropsiquiatrico progresivo
Duracion de la enfermedad > 6 meses
Las investigaciones rutinarias no sugieren un diagndstico alternativo
No historia de potencial exposicion iatrégena
No evidencia de encefalopatia espongiforme transmisible humana familiar

Sintomas psiquiatricos precoces®

Sintomas sensitivos dolorosos persistentesb
Ataxia

Mioclonias o corea o distonia

Demencia

> MOUOOW>» MoOOwW>

11 El EEG no muestra el patron tipico de la ECJ esporadica®
(o no se ha realizado EEG)

Hipersefial bilateral en pulvinar en la RM

(o8]

IV A Biopsia de amigdala positiva®

3.1 CONFIRMADA IA vy confirmacién neuropatolégica de vECJ®

3.2 PROBABLE | 'y 4/5dell y A y B
6
Iy IVA?

3.3 POSIBLE 'y 4/5dell y HIA

% depresion, ansiedad, apatia, aislamiento, delirio

b incluye dolor franco y/o disestesias

¢ complejos periddicos trifasicos generalizados a frecuencia aproximada de 1/seg.

? ho se recomienda biopsia de amigdala rutinaria ni en casos con patrén EEG tipico de ECJ
esporadica, pero puede ser Util en casos sospechosos en los que el cuadro clinico sea
compatible con VECJ y la RM no muestre hipersefial bilateral en pulvinar

¢ cambios espongiformes y abundante depdsito de PrP con placas floridas en cerebro y cerebelo

4.- ENCEFALOPATIA ESPONGIFORME TRANSMISIBLE GENETICAMENTE DETERMINADA*

4.1 CONFIRMADA

EET neuropatol6gicamente confirmada

y

EET Confirmada o Probable en un familiar de 1°" grado y/o mutacion especifica de la
enfermedad en el gen PRNP

4.2PROBABLE

Trastorno neuropsiquiatrico progresivo y mutacion especifica de la enfermedad en el gen
PRNP

o}

EET Probable y EET Confirmada o Probable en un familiar de 1er grado y/o mutacién

especifica de la enfermedad en el gen PRNP

* Criterios actualmente en revision
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5.- INSOMNIO FAMILIAR LETAL (IFL)

Cuadro familiar de trastornos vegetativos y del suefio, en portadores de mutaciones
especificas que progresa hasta el fallecimiento. En el examen neuropatoldgico se encuentran,
fundamentalmente, degeneracién taldmica con pérdida neuronal y minima espongiosis.

6.- SINDROME DE GERSTMANN-STRAUSSLER-SCHEINKER (SGSS).

Ataxia progresiva y demencia terminal, familiar, con herencia autosémica dominante y con
mutaciones especificas, de duracidn clinica variable (habitualmente, de 2 a 10 afios).

L. Factores de riesgo y/o de interés en salud publica

items 46- 62. Véanse especificaciones en el cuestionario.

Una caracteristica de la serie de preguntas sobre factores de riesgo es la desigual importancia a
efectos de considerar la adscripciéon causal de caso. Algunos de los apartados relacionados con
la posible ilatrogenia (por ejemplo los relativos a implantes de dura o recepciéon de hormonas de
origen humano) son fundamentales. Otros (como los relativos a transfusiones o donacion de
sangre) no son utlizados en el mismo sentido. Las exposiciones ocupacionales no estan
consideradas como de riesgo primario pero en el contexto actual es importante su filiacion, aln
siendo grosera, como medida de exposicion.

L1.- Factores de Riesgo latrogénico

items 46-51. Véanse especificaciones en el cuestionario.
Item 51.- La informacién especifica de las transfusiones recibidas es una informacion solicitada
por la Comisién Nacional de Hematologia y Hemoterapia.

L2.- Factores de Riesgo Ocupacional

items 52-53. Véanse especificaciones en el cuestionario.

En el apartado de exposicion ocupacional a pacientes o tejidos humanos), en caso de
posibles diferentes respuestas se especificara la situacién, evitando la codificacién. En ese caso,
se consignara el numero total de afios de exposicién en la casilla ad hoc.

En el apartado de exposicion ocupacional a animales o productos de animales , se
especifican una serie de profesiones. En caso de superposicion o cambio en el tiempo, se
especificara brevemente incluyendo en el cémputo de afios la totalidad de los mismos.

L3.- Factores de Riesgo Familiar

items 54-56. Véanse especificaciones en el cuestionario.

La presencia de items aparentemente repetidos como los 54-56, relativos a antecedentes
familiares se debe a su contenido en formularios anteriores y al interés en no perder la
continuidad de la informacién obtenida ni modificar el contexto en el que se recoge.

L4.- Otros Factores de Interés

items 57-62. Véanse especificaciones en el cuestionario.

Iltem 57.- La informacion especifica de las donaciones es una informacion solicitada por la
Comision Nacional de Hematologia y Hemoterapia. Nacional de Hematologia y Hemoterapia.

En el apartado de exposicion no ocupacional a animales o tejidos animales (item 60) se
deberian incluir los contactos habituales (mas de una vez al mes) con vacas, ovejas, caballos,
animales domésticos, cerdos, animales de piel utilizable, roedores, ciervos, etc.

Algunos estudios consultados consideran otro potencial factor de riesgo (item 62) el consumo de
visceras de animales como sesos u 0jos mas de una vez cada tres meses.

M. Comentarios adicionales

Espacio para introducir comentarios acerca del caso que completen la informacién en aspectos
de interés o relacionados con el seguimiento.
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ENCUESTA EPIDEMIOLOGICA DE ENCEFALOPATIAS
ESPONGIFORMES TRANSMISIBLES HUMANAS (EETH)

CONSULTAR LA GUIA PARA LA DECLARACION DE CASO

A CUMPLIMENTAR EN EL CENTRO NACIONAL DE EPIDEMIOLOGIA

(Revisidn de enero 2011)

Fecha de Notificacion / / Ne° |dentificacion Registro
Dia
N° Caso CA ____

mes ano

CA __ N° Identificacién Europeo

[ T[]

A.- DECLARANTE

(1) Nombre y Apellidos:

(elegir predominante) progresiva
[] Demencia progresiva
[ solo psiquiatrica
[ solo cerebelosa
(20) MANIFESTACIONES CLINICAS [] Cuadro neuropsiquiatrico
©)

(sefialar todas las que aparezcan) [] bemencia

Criterio de sospecha [ Trastorno sensorial

Al menos 2 de: doloroso persistente

[ Alt. cerebelosa/ Ataxia (B)
[ Mioclonias (A)

[ Distonia

[ Corea

A. Mioclonias

B. Alteraciones visuales o cerebelosas
C.Sintomas piramidales o extrapiramidales
D. Mutismo acinético

(2) Servicio: (3) Hospital (4) Teléfono
(5) Municipio (6) Provincia
B.- FILIACION DEL ENFERMO
E(7) Apellidos 1° 20 Nombre
E(8) Fecha de nacimiento: / / E(9) Sexo: Varon [] Mujer []
(D = desconocido) dia mes afio
(10) Direccion de residencia habitual
(11) Municipio Provincia C.P
(12) Teléfono de contacto
E(13) Pais de nacimiento
E(14) Pais de residencia al comienzo de la enfermedad
(15) Provincia espafiola de residencia al comienzo de la enfermedad
(26) Actividad laboral habitual mas reciente
E = Pregunta de la encuesta internacional (EUROCJD, NEUROCJD)
C.- MANIFESTACIONES CLINICO-NEUROLOGICAS
E(17) Fecha primeros sintomas / /
dia mes afio (D = Desconocido)
(18) Fecha diagndstico clinico / /
dia mes afo (D = Desconocido)
E(19) PATRON CLINICO DE COMIENZO [J Demencia rapidamente [J Heidenhain

[ Perfil vascular
[ Extrapiramidal
[I No conocido

[ Signos extrapiramidales

[ signos piramidales (C)
[ Mutismo acinético (D)
[ Alt. visual/oculomotor B)

[ otros (especificar)
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D.- DATOS GENETICOS

[ No Osi [0 No consta
E(22) Mutacion PRNP especifica de enfermedad
[ No [Osi [ Resultado pendiente

E(23) Descripcion de la mutacion PRNP

[Test no realizado

E(24) Polimorfismo del codén 129 O mMm

O mv

[0 Resultado pendiente

(21)¢ Se ha identificado al menos 1 caso de ECJ definitivo o probable en familiar consanguineo de primer grado?

[ Test no realizado

E.- ELECTROENCEFALOGRAMA (EEG) (ver guia, seccién E)

E(25) ¢ EEG Tipico? [ No [1 si

E(26) Datos disponibles para la clasificacion del EEG:

[ Informe Hospital de origen

E(27) Criterios de interpretacion de EEG:

[] EEG visto por el personal de vigilancia

[ No realizado

[ Criterios OMS [ Otros criterios [] EEG no revisado  [] EEG no realizado

[CJEEG no realizado

[ No consta

[J No consta

F.- LIQUIDO CEFALORRAQUIDEO ( LCR)

(Células, proteinas, glucosa)

(28) LCR Normal [J No O si

E(29) ¢Hay proteina 14-3-3 en LCR? [J No O si
[0 Resultado dudoso
[0 Resultado pendiente

[ No realizado

[ No realizado

[J No consta

[ No consta

[ Técnicamente ininterpretable

G.- RESONANCIA MAGNETICA (RM)

E(30) Hallazgos en RM: [0 RM normal

E(31) Informe de RM a cargo de: [J Hospital de origen

[0 RM patolégica

[ Personal de vigilancia

|

[ RM no realizada

[J No consta

No consta

E(32) Anomalias inespecificas en RM: [ No [ si
E(33) Atrofia en RM: [J No [ si
E(34) Hipersefial en caudado y putamen en RM: [J No [ si

E(35) Hipersefial en tdlamo posterior mayor que en otras areas en RM:
O No O si

No consta

O ad

No consta

[J No consta

Si afirmativo, especifique si clara hipersefial bilateral en pulvinares [ No [ si
H.- TOMOGRAFIA AXIAL COMPUTARIZADA (TAC)
(36) [0 TAC normal [0 TAC patoldgica [0 TAC no realizada [ No consta

Si la TAC es patoldgica, especifique:
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l.- DATOS ANATOMOPATOLOGI COS

[ No realizada
[ Negativa
[ Negativo

(37) Biopsia Amigdalar:

Si realizada: Inmunohistoquimica:

Western Blot para PrP

[ No realizada

Confirmacion Western blot para PrP  [] Negativa
Si es positiva especifiquese patrén de glicoformas:
[ Tipol [ Tipo 2 [ Tipo 3 [] Tipo 4 [] Otro

[ Realizada [I No consta
[ Positiva [ No concluyente [] No consta
[ Positivo  [] No concluyente  [] No consta

[ Realizada [J No consta

(38) Biopsia Cerebral
Si realizada: Técnicas convencionales [ Negativa [ Positiva [ No concluyente  [] No consta
Inmunohistoquimica [ Negativa [ Positiva  [] No concluyente  [] No consta
Western Blot para PrP [ Negativa [ Positiva [ No concluyente  [] No consta
(39) Estudio Postmortem: [ No realizado [ Realizado [I No consta
Si realizado: [ Limitado a cavidad craneal [J Extendido
Principales zonas anatémicas de afectacion ((gliosis, pérdida neuronal, espongiosis) segun informe (especificar)
Técnicas convencionales [ Negativa [ Positiva [1 No concluyente  [] No consta
Confirmacién Inmunohistoquimica  [] Negativa [ Positiva [J No concluyente  [] No consta
[ Positiva [ No concluyente [ No consta

J.- FALLECIMIENTO Y OTROS ASPECTOS DIAGNOSTICOS

E(40) ¢ Ha fallecido? [ONo O si

A respuesta afirmativa especificar:

[ No consta

CNo O si

Fecha de muerte:

(42) ¢ Pendiente de algunos resultados para la clasificacion diagndstica definitiva?

[ No consta

/ /
mes  afio

Fecha Desconocida: O

E(41) ¢ Ha sido visitado el enfermo en vida por el coordinador clinico de la CA o por personal de vigilancia?

O No O si

K.- CLASIFICACION DEL DIAGNOSTICO (ver guia, seccién K)

E(43) Clasificacion clinico-etiolégica:

[J ECJ Esporéadica
[0 ECJ Yatrogénica

[0 ECJ Familiar
[ variante ECJ

[ sGs O IFL
[0 No consta
E(44) Durante el seguimiento, ¢ se excluyen los anteriores diagndésticos? [ No [ si
, Si afirmativo, especifique el nuevo:
E(45) Clasificacion de probabilidad segun criterios diagnésticos para ECJ
[0 Confirmada [ Probable [ Posible
[ No ECJ [0 No consta
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L- FACTORES DE RIESGO Y /O DE INTERES EN SALUD PUBLICA

L1.- FACTORES DE RIESGO YATROGENICO:
(46) Implante biologico de duramadre  [] No [Osi [J No Consta Afio:

(47) Otros implantes biol6gicos [ No Osi [J No Consta Afio:
Si afirmativo, especificar tipo
(48) Intervenciones o tratamientos con agujas. (Puncién lumbar, EMG, Acupuntura, tatuajes, etc.
[ONo [si [dNo Consta Afio:

Si afirmativo, especificar

(49) ¢ Cuantas veces ha sido operado en los Ultimos diez afios?

(50) Receptor de hormonas bioldgicas. [ ] No Osi [J No Consta
Si afirmativo, especificar

Afio de la primera administracién

(51) ¢ Ha recibido transfusiones de sangre y/o hemoderivados? [JNo []Si []No Consta ¢Cuantas?:
En caso de respuesta afirmativa:
Centro Hospitalario donde fue transfundido:

Fecha de transfusion: / / (dia / mes / afio)

Componente transfundido:  Sangre Total []  Plasma [] Plaquetas [] Hematies []

L2.- FACTORES DE RIESGO OCUPACIONAL:
(52) ¢Ha ejercido ocupacion que implique exposicién a pacientes o tejidos humanos?
[ONo [si [ONoConsta
En caso afirmativo: -Especifique codigo: -NUmero de afios expuesto
(1=Medicina, 2=Cirugia, 3=Anatomia patolégica, 4=Odontologia, 5=DUE/ATS, 6=Auxiliar de clinica hospitalaria, 7=Auxiliar
de Atencién Primaria, 8=Aukxiliar de odontologia, 9=Trabajador de ambulancia, 10=Fisioterapeuta, 11=Trabajador de laboratorio
clinico, farmacéutico o de investigacion, 12=Personal auxiliar (celador..), 13=0tro, Especifique)

Si otro, especifique

(53)Exposicién ocupacional a animales o tejidos de animales

[JNo Osi [J No Consta

En caso afirmativo: -Especifique cédigo:  -Numero de afios expuesto

(1=Ganadero, 2=Cazador, 3=Veterinario, 4=Taxidermista, 5=Criador de perros, 6=Matarife, 7=Procesador de carne o
comida, 8=Carnicero, 9=Trabajador del cuero o animales de piel utilizable, 10=0tro, especifique)

Si otro, especifique

L3.- FACTORES DE RIESGO FAMILIAR:

(54) Antecedentes familiares de ECJ [ONo [Osi [JNocConsta Parentesco
(55) Antecedentes familiares de demencia [JNo []Si [ No Consta Parentesco
(56) Antecedentes familiares de Parkinson [JNo []Si []No Consta Parentesco
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O si

[J No Consta Afio/s:

L4.- OTROS FACTORES DE INTERES:
O No

(57) ¢Ha sido donante de sangre?
En caso de respuesta afirmativa:
Fecha de la donacién

[Osi [ No Consta

O si

[ No
En caso afirmativo especifique:

Ndmero de afios expuesto:

ONo [Osi

(58) ¢ Ha sufrido algiin traumatismo craneal con pérdida de conciencia en los Ultimos 10 afios?
[ No

(59) ¢ Ha sufrido alguna mordedura de animal en los Ultimos 10 afios? [ si

[J No Consta

(60) Exposicion NO ocupacional a animales o tejidos animales

(61) Estancia en Reino Unido acumulada mayor de 6 meses entre 1985 —1996

Centro donde pudo donar

[J No Consta

O No

ONo [Osi [ NoConsta

(62) Otros factores de riesgo que considere de interés (consumo de visceras, 0jos, sesos, etc. )
[J No Consta

En caso afirmativo especifique

M.- COMENTARIOS ADICIONALES

INVESTIGACION EPIDEMIOLOGICA

-Centro de Salud Publica responsable:

-Epidemidlogo /a responsable:
-Fecha de inicio de la investigacion epidemioldgica




