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Caracteristicas del sistema espafol de
vigilancia de las encefalopatias espongiformes

transmisibles humanas

Consejeria de Sanidad. Junta de Comunidades de Castilla-La Mancha.

En Espana la vigilancia de la enfermedad de Creutzfeldt-
Jakob (ECJ) comienza en 1995, al amparo de una Accion
Concertada (BIOMED 1II) que se estaba desarrollando en
otros paises europeos desde 1993. Se crea entonces un Re-
gistro Nacional de la enfermedad en el Centro Nacional de
Epidemiologia (Instituto de Salud Carlos III - Ministerio
de Sanidad y Consumo), que recoge los casos que apare-
cen desde 1993. La vigilancia se lleva a cabo con la cola-
boracion de todas las comunidades autonomas (CCAA). El
registro tiene como objetivos monitorizar la incidencia de
la ECJ en Espana, conocer el perfil clinicoepidemiologico
de la enfermedad, detectar la aparicion de casos iatrogéni-
cos o posibles casos de nueva variante de la ECJ e identi-
ficar factores de riesgo.

La estructura de la red de vigilancia epidemiologica de
la ECJ y del resto de las encefalopatias espongiformes
transmisibles (EET) aparece esquematizada en la figura 1.

Los casos de EET son diagnosticados en el medio hospi-
talario generalmente por un especialista en neurologia. El
médico responsable del paciente suele ponerse en contacto
con los centros diagnosticados de referencia, a los que envia
las muestras de liquido cefalorraquideo para la realizacion
del test de la 14-3-3 y de sangre para el estudio genético de
la enfermedad. En general, este especialista también se en-
carga de obtener el permiso para la realizacion de la necrop-
sia una vez que el paciente fallece. Normalmente es este mé-
dico el que recoge la informacion clinica y completa el cues-
tionario del caso, aunque en ocasiones el declarante
pertenece al Servicio de Medicina Preventiva del hospital o es
el coordinador clinico o epidemioldgico de cada comunidad.

Debido a que estas enfermedades son muy poco frecuen-
tes, en cada una de las CCAA se ha designado un
coordinador clinico, que generalmente es un neurélogo con
experiencia en el diagnostico y manejo de esta enfermedad,
para el apoyo diagnostico de los casos sospechosos de estas
enfermedades. En Castilla-La Mancha la coordinadora clini-
ca es la Dra. Clara Cabeza, del Servicio de Neurologia del
Hospital Virgen de la Salud de Toledo. Por otro lado, si-
guiendo la pauta de la vigilancia de las enfermedades trans-

Fuente: Boletin Epidemiologico de Castilla-La Mancha, 2000; 11 (9): 37-42
y 2000; 12 (11): 47.
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Figura 1. Red de vigilancia de las encefalopatias espongiformes
transmisibles (ETT).

- Histopatologia

misibles, en cada una de las CCAA el Servicio de Epidemio-
logia cuenta con un responsable para coordinar la vigilancia
de la enfermedad. Asi, los médicos que diagnostican a estos
enfermos bien directamente o bien a través del coordinador
clinico declaran cada caso al coordinador epidemiologico de
su comunidad (Servicio de Epidemiologia de la Direccion
General de Salud Publica y Participacion). Estos coordina-
dores declaran los casos al Registro Nacional de la EC]J.

El CNE se encarga de la coordinacion de la red de vigi-
lancia, del mantenimiento del registro y del intercambio
de informacion con la Union Europea, ya que existe tam-
bién una red de vigilancia epidemiologica de la enferme-
dad a nivel europeo y otros paises.

El grupo de vigilancia europeo al cual pertenece Espana
(EURO(CJD) mantiene reuniones bianuales en las que los
distintos paises ponen en comun los datos de vigilancia.
Por otra parte, se mantiene también un contacto constan-
te con la Unidad de Vigilancia de Edimburgo, que es el
grupo que coordina la vigilancia a nivel europeo.

DEFINICION DE CASO

La clasificacion de caso se realiza de acuerdo con las defi-
niciones aceptadas en cada momento por el Grupo de Vi-
gilancia Europeo.
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Figura 2. Casos de ECJ por grupos de edad y sexo en Espafia.

INCIDENCIA DE LA ENFERMEDAD EN ESPANA
Desde 1993 hasta el 1 de enero del 2001 se han notifica-
do en Espana 319 casos de ECJ y 14 de insomnio familiar
fatal (tabla 1). En nuestro pais todos los casos iatrogénicos
se han producido como consecuencia de implantes de du-
ramadre realizados antes de 1989. En Espana no se ha re-
gistrado ningtn caso de la nvEC].

La ECJ es algo mas frecuente en mujeres (53,7%) que
en varones (46,3%) y la mayoria de los casos tienen eda-
des comprendidas entre los 60 y los 79 afios (61,1%). Los
casos en menores de 50 afos representan tan solo el 5,8%
del total de casos de ECJ (fig. 2).

Tabla 1. Casos de encefalopatia espongiforme en humanos.
Registro Espaiiol de ECJ (1993-2000)

ECJ 319
Esporadica 302
Familiar 14
latrogénica 3

Insomnio familiar fatal (IFF) 14

Total 333

1,87
1,6
1,4+
1,2
1,0
0,8
0,6

Tasa/1.000.000 habitantes

1993 1994 1995 1996 1997 1998 1999 2000
Afo

Tabla 2. Nimero acumulado de casos de ECJ y tasa anual
por millon de habitantes por CCAA (Espaiia, 1993-1999)

Comunidad auténoma Incidencia

N.° de casos Tasa/millon/afo
Cantabria 10 2,71
La Rioja 4 2,16
Navarra 6 1,65
Valencia 38 1,35
Baleares 7 1,32
Castilla y Leon 23 1,31
Pais Vasco 18 1,23
Aragon 10 1,20
Catalufia 49 1,15
Madrid 39 1,11
Canarias 1 0,98
Asturias 7 0,92
Galicia 17 0,89
Extremadura 6 0,80
Castilla-La Mancha 8 0,67
Andalucia 27 0,53
Murcia 3 0,39
Espafa 283 1,02

*Hasta el 1 de enero de 2000.

Figura 3. Tasa anual de ECJ por 1.000.000 de habitantes en Espafia (1993-
2000).

La duracion media de la enfermedad (tiempo trans-
currido desde su diagnostico hasta el fallecimiento) es de
7,2 meses (rango de 12,4 meses en los < 50 anios y 4,6 me-
ses en los > 80 anos).

La tasa media anual por 1.000.000 de habitantes en el
periodo 1993-1999 es de 1,02 para todos los casos de EC]J
declarados en Espana (tabla 2). Las CCAA con tasas mas
elevadas son Cantabria (2,71/millén/afio), La Rioja
(2,16/millon/ano) y Navarra (1,65/millon/ano). Por con-
tra, las CCAA con tasas mas bajas son Murcia (0,39/mi-
llon/ano), Andalucia (0,53/millén/ano) y Castilla-La Man-
cha (0,67/millén/afio).

Desde que se inici6 la vigilancia de la ECJ en Espana se
observan fluctuaciones en la tasa anual por millén de ha-
bitantes (fig. 3), que mas que cambios reales pudieran es-
tar reflejando el efecto de diferentes elementos: el valor es-
perado tan bajo de la tasa para esta enfermedad hace de
ella una tasa labil (poco resistente), las dificultades habi-
tuales para recoger la incidencia de una enfermedad que
no estaba incluida en los sistemas de vigilancia y las fluc-
tuaciones reales de su incidencia. En cualquier caso, la ta-
sa media anual para el conjunto del periodo (1,02 ca-
sos/millon de habitantes) no se aleja mucho de la espera-
da para la ECJ (1 caso/millon de habitantes).

CONCLUSIONES

1. En Espana no se ha notificado ningtin caso de variante
de la EC]J.

2. Todos los casos iatrogénicos notificados en Espana han si-
do causados por implantes de duramadre anteriores a 1989.
3. Hay diferencias en la incidencia entre CCAA, aunque no
son estadisticamente significativas.

4. Los casos de insomnio familiar fatal muestran agrupa-
ciones en algunas regiones (de los 14 casos declarados, 7
corresponden al Pais Vasco).

5. Es necesario mantener y mejorar el sistema espatiol de vi-
gilancia de las encefalopatias espongiformes transmisibles.
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