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Nouvelle variante de la Maladie de Creutzfeldt-Jakob (vMCJ)
New Variant of Creutzfeldt-Jakob Disease (vCJD)
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Signes cliniques du groupe I :

A. Troubles psychiatriques progressifs

B. Durée clinique supérieure a 6 mois

C. Les investigations standard ne suggerent pas de diagnostic alternatif
D. Il n’y a pas d’anamnése d’exposition iatrogene

E. Il n’y a pas de preuve de I’existence d’une forme familiale/génétique
d’encéphalopathie spongiforme transmissible.

Signes du groupe II :

A. Symptdmes psychiatriques précoces (dépression, angoisse, apathie,
repli sur soi, hallucinations)

B. Symptémes sensoriels douloureux et persistants (douleur franche
et/ou dysesthésie)

C. Ataxie

D. Chorée/dystonie ou myoclonie

E. Démence.

Signes du groupe 111 :

A. L’EEG n’est pas connu ou ne montre pas les aspects caractéristiques
de la MCJ sporadique (complexes généralisées triphasiques avec une
périodicité d’environ un par seconde)

B. L’examen du cerveau par imagerie de résonance magnétique (IRM)
montre un signal bilatéral et symétrique intense sur le pulvinar (par
rapport aux noyaux gris profonds).

Signes du groupe IV :
.A Biopsie amygdalienne positive (mise en ¢vidence de PrP).

Signes cliniques de
vMCJ

Group I features:
A. Progressive psychiatric disorder
B. Clinical duration > 6 months
C. Routine investigations do not suggest an alternative diagnosis
D. No history of potential iatrogenic exposure
E. No evidence of a familial form of TSE (transmissible spongiform
encephalopathy).

Group II features:

A. Early psychiatric symptoms (depression, anxiety, apathy,
withdrawal, delusions)

B. Persistant painful sensory symptoms (frank pain and/or
dysaesthesia)

C. Ataxia

D. Chorea/ dystonia or myoclonus

E. Dementia.

Group III features:

A. EEG unkown or does no show the typical appearance of sporadic
CJD (generalized triphasic periodic complexes at approximately one per
second)

B. Bilateral symmetrical pulvinar high signal on MRI brain scan
(relative to other deep gray-matter nuclei).

Group IV features:
A. Positive tonsil biopsy (evidence of PrP).

Clinical features of vCJD
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Un malade présentant:
e Les ¢léments du groupe (I) sus-mentionnés ;
e Etau moins 4 des ¢léments du groupe (II) ;
e FEtl’element A du groupe (III).

A patient with:
e [tems under group (I) above;
e And at least 4 items under (II);
e And the item A under (III).
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vMC]J possible

Possible vCID

e ‘;4\:‘3 da
¢ oMo Ll (1) de sanall i) 2
¢ (1) Zesanal) Gl 5o (g0 JBY) e Aa i
¢ (TIT) 4e sanall (e B 20l ‘
S ‘51\:_’3 PPN B
¢ oMo Ll (1) de sanall i) 52
(IV) desanall e A 2ull5
- Un malade présentant :
e Les ¢léments du groupe (I) sus-mentionnés ;
e Etau moins 4 des éléments du groupe (II) ;
e EtIl’¢lément B du groupe (III) ;
- Ou un malade présentant :
e Les éléments du groupe (I) sus-mentionnés ;
e EtI’¢lément A du groupe (IV).
- A case with:
® The items under (I) above;
® And at least 4 items under (II);
® And the item B under (111);

- Or a case with:
o The items under (I) above;
o And the item A under (IV).
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vMClIJ probable

Probable vCIJD
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- Malade présentant I’élément A du groupe (I) sus-mentionné ;

- Et une confirmation neuropathologique de vMCJ : encéphalopathie spongiforme
avec dépots abondants de PrP, en particulier plaques fibrillaires de PrP multiples
entourées d’halo de vacuoles spongiformes (plaques « florides », plaques « daisy-
like ») et autres plaques de PrP et dépots amorphes de PrP pericellulaires et
perivasculaires en particulier dans la couche moléculaire du cervelet.

A patient with the item A under (I) above;

And neuropathological confirmation of vCJD: spongiform encephalopathy with
abundant PrP deposition, in particular multiple fibrillary PrP plaques surrounded
by a halo of spongiform vacuoles(“florid” plaques, “daisy-like” plaques) and
other PrP plaques, and amorphous pericellular and perivascular PrP deposits
especially prominent in the cerebellar molecular layer.
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vMC]J définie

Definite vCJD
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