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Resumen 
 
Las Encefalopatías Espongiformes Transmisibles Humanas (EETH) son enfermedades de declaración 
obligatoria, de baja incidencia, provocadas por depósitos de proteína priónica que cursan en general con 
demencia rápidamente progresiva y de pronóstico infausto. El Registro Nacional de EETH (RNEETH) recoge 
datos de los casos españoles desde 1995. 
 
En este informe se presentan las características de los casos de EETH de España. Los datos proceden de las 
notificaciones hechas por las unidades de vigilancia epidemiológica de las comunidades autónomas al RNEETH 
hasta el 31 de diciembre de 2017. 
 
La forma más común es la Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob esporádica (ECJe, se desconoce la causa) cuya 
incidencia anual en España es de 1,1 casos por millón de habitantes y año. El grupo de edad con mayores tasas 
de ECJe es el de 60 a 79 años. El 55% son mujeres. 
 
En los años 2005, 2007 y 2008 se recogen cinco casos de variante de ECJ (vECJ), dos de ellos en una mujer y su 
hijo, única agrupación familiar descrita. En el RNEETH constan también siete casos de ECJ transmitida 
accidentalmente por implantes de duramadre y 164 casos genéticos: 71 en forma de Insomnio Familiar Letal 
(IFL), 88 de ECJ familiar (ECJf) y 5 de síndrome de Gerstmann-Sträussler-Scheinker (SGSS). El País Vasco 
presenta una incidencia de formas familiares por encima de las demás comunidades autónomas. 
 
A partir de enero de 2017 se implantan nuevos criterios de diagnóstico y clasificación de los casos a efectos de 
vigilancia epidemiológica. 
 
Los datos que constan en el Registro Nacional de EETH reflejan una situación epidemiológica similar a la 
descrita en otros países de nuestro entorno salvo para vECJ las formas genéticas. 

Informació sobre CASOS IMPORTATS O EXTRACOMUNITARIS 
Malaltia Lloc adquisició Tipus epidemiològic Nre. casos 
Hepatitis A Pais Basc Turista Espanya 1 
- - - - 
Informació sobre BROTS EN ESTUDI (Informació provisional) 
Malaltia / Etiologia Territori / Àmbit Nre. casos 
Tuberculosi Manacor / Familiar 5 
Tuberculosi Palma / Establiment Turistic 2 
Tuberculosi Inca / Alcúdia / Familiar 2 
GEA Eivissa / Familiar 2 
   
Novetats a www.epidemiologia.caib.es: No s’ha afegit cap document 

http://www.epidemiologia.caib.es/
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Cambio en criterios diagnósticos 
 
 
A partir de enero de 2017 se introducen en España algunos cambios en los criterios diagnósticos y de 
clasificación de los casos a efectos de vigilancia epidemiológica en consonancia con la decisión del Comité de 
Coordinación de EuroCJD: 
 
- Para la clasificación como caso confirmado se exige el síndrome neurológico progresivo además de la 
confirmación neuropatológica o inmunohistoquímica o bioquímica. 
 
- Para la clasificación como caso probable ya no es necesaria la duración de la enfermedad menor de dos años 
cuando la proteína 14.3.3 en LCR es positiva. 
 
- En los criterios sobre hallazgos en la RM cerebral se incluye ahora “hiperseñal en al menos dos regiones 
corticales” para la clasificación como caso probable siguiendo vigente el de hiperseñal en caudado/putamen. 
 
- Introducción del test de diagnóstico rápido RT QuIC para clasificación como caso probable siempre que exista 
síndrome neurológico progresivo. 
 
Esos cambios son necesarios pues hay evidencia creciente de la utilidad diagnóstica de la prueba rápida y de 
las hiperdensidades corticales en la RM. Como resultado de su aplicación entre los criterios diagnósticos, 
aumentarían la sensibilidad y especificidad de la clasificación de los casos. 
 
Actualmente, el ensayo RT-QuIC en LCR no está disponible en los laboratorios de referencia para el diagnóstico 
molecular de la EETH de España. 
 
En las tablas siguientes aparece el número de notificaciones anuales al RNEETH por año de diagnóstico y 
comunidad autónoma hasta el 31 de diciembre de 2017. 
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Del total de 2.072 notificaciones recibidas hasta diciembre de 2017 en el RNEETH, 1.648 corresponden a casos 
de ECJ confirmados, probables o posibles (incluyendo 1.548 de ECJe, 88 de ECJf, 7 de ECJi y 5 de vECJ), en 71 se 
diagnosticó Insomnio Familiar Letal (IFL) y en 5 síndrome de Gerstmann-Sträussler-Scheinker (SGSS) 
descartándose en 348 la presencia de una EETH por no cumplir criterios epidemiológicos (ver en figura 
siguiente la distribución según clasificación diagnóstica). 
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Abreviatures de malaltia emprades a taula adjunta 

Botulisme Bot 

Brucel·losi Bru 

Carboncle Carb 

Diarrea infec.aguda Dia 

Disenteria bacil·lar Dis 

Febre exantemàtica mediterrània FEM 

Febre recurrent paparres FRP 

FebreTifoide i paratifoide Ftif 

Grip Grip 

Hepatitis A HepA 

Hepatitis B HepB 

Hepatitis C HepC 

Hepatitis víriques altres HepAl 

Herpes Zoster Hzos 

Infecció gonocòccica Gon 

Legionel·losi Leg 

Leishmaniasi Leish 

Lepra Lep 

Malaltia de Creutzfeld-Jakob MCJ 

Malaltia meningocòccica MM 

Malaltia invasiva per Haemophilus influenzae MHI 

Malaltia invasora per Streptococcus pneumoniae Mpneu 

Malaltia invasora per Streptococcus pyogenes MPyog 

Paludisme Pal 

Paràlisi flàccida aguda PFA 

Parotiditis Paro 

Polio Polio 

Rubèola Rub 

Rubèola Congènita Rubcg 

Sífilis Sif 

Sífilis  Cong. Sifcg 

Tètan Tet 

Tos ferina Tfer 

Triquinosi Triq 

Tuberculosi altres formes Tba 

Tuberculosi pulmonar Tbp 

Varicel·la Var 

Xarampió Xar 
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  Dia FEM Grip Hzos Paro Var 

A. Bennàssar 23 0 0 0 0 0 

Alcúdia 22 0 4 1 0 0 

Andratx 4 0 1 1 0 0 

Binissalem 14 0 0 3 0 0 

C.Mar Ponent 21 0 0 1 0 0 

Calvià 17 0 0 3 0 3 

Camp Rodó 10 1 0 1 0 1 

Can Pastilla 30 0 0 0 0 0 

Capdepera 21 0 0 3 0 0 

Coll d'en Rabassa 21 0 0 0 0 1 

Emili Darder 11 0 0 3 0 0 

Es Pla Sineu 4 0 0 1 0 0 

Es Trencadors 23 0 0 3 0 0 

Escola Graduada 11 0 0 4 0 0 

Felanitx 13 0 0 2 0 1 

Inca 30 1 0 4 0 0 

Llevant 33 0 1 2 0 1 

Llucmajor 14 0 1 3 0 0 

Manacor 34 0 0 3 0 7 

Marines Muro 18 0 0 3 0 1 

Martí Serra 16 0 0 1 0 0 

Muntanya 4 0 0 1 0 0 

Nuredunna Artà 7 0 0 0 0 1 

Palmanova 11 0 0 1 0 0 

Pere Garau 15 0 0 1 0 2 

Pollença 8 0 0 3 0 1 

Porto Cristo 25 0 0 1 0 0 

Rafal Nou 8 0 2 1 0 1 

S'Escorxador 14 0 0 1 0 0 

Sant Agustí 15 0 0 1 0 0 

Santanyí 8 0 1 1 0 1 

Serra Nord 10 0 1 3 1 2 

Son Cladera 4 0 0 3 0 0 

Son Ferriol 10 0 0 1 0 0 

Son Gotleu 11 0 0 2 0 0 

Son Pisà 4 0 1 1 0 0 

Son Rutlan 4 0 0 1 0 0 

Son Serra 13 0 1 1 0 0 

Sta. Catalina 5 0 0 0 0 0 

Sta. Maria 6 0 0 3 0 0 

T. S. Miquel 6 0 0 1 0 0 

Tramuntana 5 0 0 0 0 0 

Valldargent 7 0 0 1 0 0 

Vilafranca 3 0 0 3 1 0 

Xaloc Campos 6 1 0 1 0 0 

Ciutadella 20 0 0 2 0 1 

D.S.Joan. Maó 21 0 0 1 0 0 

Es Banyer Alaior 3 0 0 1 0 0 

Ferreries 6 0 0 0 0 0 

Verge del Toro 5 0 0 1 0 0 

Can Misses 14 0 0 0 0 0 

Es Viver 27 0 2 1 0 0 

Formentera 3 0 0 1 0 0 

Sant Antoni 38 0 2 4 0 0 

Sant Jordi 14 0 0 2 0 0 

Sant Josep 8 0 0 2 0 1 

Sta. Eulària 21 0 0 1 0 0 

Vila 28 0 0 5 0 1 

desconeguda 0 0 0 0 0 0 

TOTAL 807 3 17 95 2 26 
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Abreviatures de malaltia emprades a taula adjunta 

Botulisme Bot 

Brucel·losi Bru 

Carboncle Carb 

Diarrea infec.aguda Dia 

Disenteria bacil·lar Dis 

Febre exantemàtica mediterrània FEM 

Febre recurrent paparres FRP 

FebreTifoide i paratifoide Ftif 

Grip Grip 

Hepatitis A HepA 

Hepatitis B HepB 

Hepatitis C HepC 

Hepatitis víriques altres HepAl 

Herpes Zoster Hzos 

Infecció gonocòccica Gon 

Legionel·losi Leg 

Leishmaniasi Leish 

Lepra Lep 

Malaltia de Creutzfeld-Jakob MCJ 

Malaltia meningocòccica MM 

Malaltia invasiva per Haemophilus influenzae MHI 

Malaltia invasora per Streptococcus pneumoniae Mpneu 

Malaltia invasora per Streptococcus pyogenes MPyog 

Paludisme Pal 

Paràlisi flàccida aguda PFA 

Parotiditis Paro 

Polio Polio 

Rubèola Rub 

Rubèola Congènita Rubcg 

Sífilis Sif 

Sífilis  Cong. Sifcg 

Tètan Tet 

Tos ferina Tfer 

Triquinosi Triq 

Tuberculosi altres formes Tba 

Tuberculosi pulmonar Tbp 

Varicel·la Var 

Xarampió Xar 
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  Dia MM GRIP Hzos GON leg Paro Sif Mpneu Tfer Tbp Var 

A. Bennàssar 25 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 

Alcúdia 16 0 0 1 1 0 0 0 0 0 0 0 

Andratx 7 0 0 0 0 0 0 0 1 0 0 1 

Binissalem 5 1 0 1 0 0 0 0 0 0 0 0 

C.Mar Ponent 21 0 1 5 1 0 0 0 0 1 0 3 

Calvià 16 0 0 1 1 0 0 0 0 0 0 0 

Camp Rodó 22 0 0 1 1 0 0 0 0 0 0 0 

Can Pastilla 20 0 0 1 0 1 0 0 0 0 0 0 

Capdepera 8 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0 0 

Coll d'en Rabassa 21 0 2 1 0 0 0 0 0 0 0 0 

Emili Darder 16 0 1 3 0 0 0 0 0 0 0 1 

Es Pla Sineu 3 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0 0 

Es Trencadors 11 0 2 1 0 0 0 0 0 0 0 1 

Escola Graduada 20 0 1 2 0 0 0 1 0 0 0 0 

Felanitx 19 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 

Inca 22 0 0 3 0 1 0 0 0 0 0 0 

Llevant 21 0 3 0 0 0 0 0 0 0 0 1 

Llucmajor 8 0 0 1 0 0 0 1 0 0 0 0 

Manacor 21 0 0 0 1 0 0 0 0 0 0 2 

Marines Muro 19 0 0 3 0 0 1 0 0 0 0 1 

Martí Serra 15 1 0 0 1 0 0 0 0 0 0 1 

Muntanya 5 0 0 1 0 0 0 0 0 1 0 0 

Nuredunna Artà 5 0 0 0 0 1 0 0 0 0 0 0 

Palmanova 19 0 0 3 0 0 0 0 0 0 1 0 

Pere Garau 19 0 0 1 0 1 0 0 0 0 0 2 

Pollença 10 0 0 4 0 0 0 0 0 0 0 0 

Porto Cristo 16 0 1 0 0 0 0 0 0 0 0 0 

Rafal Nou 14 0 0 3 1 0 0 0 0 0 0 0 

S'Escorxador 12 0 0 3 0 0 0 0 0 0 0 1 

Sant Agustí 11 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 

Santanyí 17 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0 0 

Serra Nord 26 0 1 2 0 0 0 0 0 0 0 0 

Son Cladera 9 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0 0 

Son Ferriol 12 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 

Son Gotleu 10 0 1 2 1 0 1 0 0 0 0 2 

Son Pisà 25 0 0 1 1 0 0 1 0 0 0 0 

Son Rutlan 15 0 0 0 1 0 0 0 0 0 0 1 

Son Serra 9 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0 0 

Sta. Catalina 6 0 0 3 0 0 0 0 0 0 0 0 

Sta. Maria 7 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0 0 

T. S. Miquel 14 0 1 2 0 0 0 0 0 0 0 1 

Tramuntana 8 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0 0 

Valldargent 8 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 

Vilafranca 10 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0 2 

Xaloc Campos 9 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 1 

Ciutadella 21 0 0 3 0 0 0 0 0 0 0 0 

D.S.Joan. Maó 13 0 0 3 0 0 0 0 0 0 0 0 

Es Banyer Alaior 8 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0 0 

Ferreries 3 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 

Verge del Toro 2 0 1 4 0 0 0 0 0 0 0 0 

Can Misses 8 0 0 3 0 0 0 0 0 0 0 1 

Es Viver 21 0 1 1 0 0 0 0 0 0 0 1 

Formentera 2 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 3 

Sant Antoni 39 0 2 6 0 0 0 0 0 0 0 1 

Sant Jordi 7 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 

Sant Josep 9 0 1 1 0 0 0 0 0 0 0 0 

Sta. Eulària 33 0 2 3 0 0 0 0 0 1 0 0 

Vila 20 0 1 5 0 0 0 1 0 0 0 0 

desconeguda 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 

TOTAL 818 2 22 87 10 4 2 4 1 3 1 27 
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