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Cas présentant :
- Démence progressive ;
- Et EEG atypique ou inconnu ;
- Et Durée inférieure a 2 ans ;

- Etau moins 2 des signes cliniques suivants: myoclonie, troubles de la vision ou
des fonctions cerebelleuses, troubles pyramidaux/extapyramidaux, mutisme
akinétique.

Case presenting:
- Progressive dementia;
- And EEG atypical or not carried out;
- And duration < 2 years;

- And at least 2 out of the following clinical features: myoclonus, visual or
cerebella disturbance, pyramidal or extrapyramidal dysfunction, akinetic
mutism.
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Cas présentant, les examens de routine ayant éliminé d’autres diagnostics :

-  Démence progressive ;

- Etau moins 2 des manifestations cliniques suivantes: myoclonie, troubles de la
vision ou des fonctions cerebelleuses, troubles pyramidaux/extrapyramidaux ou
mutisme akinétique, avec :

® Un EEG typique (complexes triphasiques périodiques généralisé a
environ 1 cycle par seconde), quelle que soit la durée de la maladie ;

® Et/ou un test biologique 14-3-3 positif au niveau du LCR avec une
durée clinique entrainant la mort en moins de 2 ans.

Case presenting, in the absence of an alternative diagnosis from routine investigation:

- Progressive dementia;

- And at least 2 of the following 4 clinical features: myoclonus, visual or
cerebellar disturbance, pyramidal or extrapyramidal dysfuntion, akinetic
mutism, with:

® A typical EEG (generalized triphasic periodic complexes at
approximately one per second), whatever the clinical duration of the
disease;

® And/or a positive 14-3-3 assay for CSF and a clinical duration leading
to death in < 2 years.
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MC]J sporadique probable

Probable sporadic CJD
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Cas MCJ suspect ou probable avec:
- Confirmation neuropathologique :

® Encéphalopathie spongiforme dans le cortex cérébral, ou cortex
cérébelleux ou la matiére grise sous-corticale ;

® Et/ou encéphalopathie avec mise en evidence de proteines de prio PrP
(types de plaques, et/ou synaptiques diffuses et/ou patchy/perivacuolaires) ;

- Et/ou mise en évidence de la protéine-prion résistante a la protéase (PrP) par
immunocytochimie ou par Western Blot ;

- Et/ou présence de fibrilles caractéristiques associées a la tremblante (Scrapie-
associated fibrils — SAF).

A suspected or probable CJD case with:
- Neuropathological confirmation:

® Spongiform encephalopathy in cerebral and/or cerebellar cortex and /or
subcortical grey matter;

® And/or encephalopathy with prion protein (PrP) immunoreactivity
(plaque and /or diffuse synaptic and/or patchy/perivacuolar types);

- And/or confirmation of protease-resistant prion protein (PrP) by
immunocytochemistry or Western Blot;

- And/or presence of scrapie-associated fibrils.
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MC]J sporadique définie

Definite sporadic CJD
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Cas présentant :
- MCIJ probable plus MCJ définie ou probable chez un apparenté du 1 degré ;

- Et/ou troubles neuropsychiatriques avec mutation pathogéne de PRNP (géne
spécifique de la maladie).

- Et/ou le syndrome de Gerstmann-Straussler-Scheinker (GSS) ou I’Insomnie
Familiale Fatale (IFF).

Case presenting with:
- Probable CJD plus confirmed or probable CJD in a first degree relative;
- And/or neuropsychiatric disorder plus disease-specific prion protein gene (PRNP)
mutation.

- And/or Definite Gerstmann-Straussler-Scheinker (GSS) syndrome or the fatal
familial insomnia (FFI).
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Probable Familial CJD
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MCIJ définie avec :

- Une mutation pathogéne de PRNP ;

- Et/ou présence d’une MCJ définie ou probable chez un apparenté du 1° degré.

- Et/ou syndrome de Gerstmann-Straussler-Scheinker (GSS) ou I’Insomnie
Familiale Fatale (IFF) avec présence de mutations spécifiques et/ou
résultats neuropathologiques spécifiques .

Definite CJD with:
- A recognized pathogenic PRNP mutation;
- And/or presence of definite or probable CJD (or TSE) in a first-degree relative;

- And/or Definite Gerstmann-Straussler-Scheinker (GSS) syndrome or the
fatal familial insomnia (FFI) with specific mutations and/or specific
neuropathological findings.
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Definite Familial CJD
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Cas présentant :
- Syndrome cérébelleux évolutif chez un patient traité par des hormones
hypophysaires prélevées sur un cadavre humain,
- Ou MCJ probable avec un facteur de risque iatrogene reconnu (greffe de dure-
mere humaine, greffe de cornée ou exposition a des instruments de neurochirurgie
provenant d’un patient atteint de MCJ définie ou probable).

Case presenting:

- Progressive cerebellar syndrome in a recipient of human cadaver-derived pituitary
hormone;

- Or probable CJD with a recognized iatrogenic risk (graft of human dura mater,
human corneal transplant, or exposure to neurosurgical instruments used for
patient with definite or probable CJID).
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MC]J définie avec un facteur de risque iatrogéne reconnu. MC]J iatrogene/par
--- transmission accidentelle

Definite CJD with a recognized iatrogenic risk. définie

Definite latrogenic CJD
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