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RISIKO FOR VARIANT CREUTZFELDT-JACOB SYGDOM | DANMARK Uge 12, 2001

Klassisk Creutzfeldt-Jacob sygdom
(CJD) blev beskrevet i 1920'erne,
mens det forste humane tilfeelde af
variant Creutzfeldt-Jacob sygdom
(vCJD) blev beskrevet i England i
1995. Siden er deri alt i verden dia-
gnosticeret 99 tilfeelde af vCJID, heraf
95 i England, tre i Frankrig og ét i Ir-
land. Der er ikke konstateret vCID i
Danmark, EPI-NYT 48/2000.

vCJD skyldes fedevarebaren smitte
fra kveeg med kogalskab (BSE).

Prionsygdomme hos mennesker
CJD tilherer gruppen af prionsyg-
domme, og optreeder sporadisk, ar-
veligt eller infektigst. Den sporadi-
ske form, der udger ca. 85% af alle
CJD-tilfeelde, optraeder med en arlig
incidens pa ca. 1 pr. million menne-
sker verden over. Sporadisk CJD an-
tages at opstd ved, at det normalt fo-
rekommende prion-protein i nerve-
celler i hjernen spontant omlejres til
en enzymatisk stabil og sveert ned-
brydelig form. Det omdannede pri-
on-protein har yderligere den egen-
skab, at det kan bevirke omlejring af
de normale prion-proteiner i en auto-
katalytisk proces. Herved ophobes
omdannet prion-protein i nervecel-
lerne, og disse gar til grunde, hvor-
ved hjernens gré substans fremtree-
der hullet, dvs. svampeagtig (spongi-
form encephalopati).

Den arvelige CJD skyldes destabili-
serende mutationer i det gen, der
koder for prion-proteinet. Den infek-
tisse CJD skyldes indgift eller indta-
gelse af sygdomsfremkaldende prio-
ner, der igangseetter den autokataly-
tiske proces. Til gruppen af infektia-
se prionsygdomme herer CJD efter
anvendelse af transplantater eller
medicin fremstillet fra afdede perso-
ner med uerkendt CJD, kuru hos
kannibalerne pd New Guinea samt
vCJD.

Den engelske vCJD-epidemi
Antallet af vCJID tilfeelde i England
er stigende. Det er dog fortsat ikke
muligt at vurdere omfanget af epide-
mien. Ud fra forskellige forudseetnin-
ger om bl.a. inkubationstid og antal
eksponerede kan det beregnes, at
der i alt vil opsté et sted mellem 500
og nasten 200.000 tilfeelde. I model-
len er det antaget, at smittesprednin-
gen opherte efter 1990. Der kan fort-
sat veere mange tilfeelde i inkubati-
onstiden, der antages at veere fra fa

4ar til over 40 ar. Inkubationstiden
ved smitsomme prionsygdomme vi-
des at afheenge af maengden af smit-
stof, smittevejen og den smittedes
genetiske disposition.

Diagnosen vCJD

vCJD viser sig ved progredierende
neuropsykiatriske symptomer, ofte
ledsaget af cerebellare symptomer
med ataksi og myoklonier. Senere
ses fremadskridende demens. Pati-
enter med vCJD er langt yngre (gen-
nemsnitsalder ca. 29 4r) end patien-
ter med klassisk CJD (gennemsnits-
alder ca. 65 ar). vCJID er dog for ny-
lig pdvist hos en mand p& over 70 ar.
Diagnosen vCJD savel som klassisk
CJD kan ferst endelig stilles post-
mortem ved pavisning af karakteri-
stiske forandringer i hjernen. Der
findes ingen analyser, der sikkert
kan stille diagnosen vCJD, mens pa-
tienten er i live. Hjernebiopsi anbe-
fales ikke. Pavisning af forskellige
neuronspecifikke proteiner i spinal-
vaeske kan underbygge mistanken,
det samme kan EEG og MR-scan-
ning. I evrigt henvises til EPI-NYT
9/00.

Det er beskrevet, at sygdomsfrem-
kaldende prioner kan péavises i ton-
silbiopsier fra patienter med vCJD,
men metoden er endnu ikke fuldt
valideret. Det skal understreges, at
tonsilbiopsi ikke kan anvendes til
diagnostik af klassisk CJD.

Risiko for smitte med vCJD

Prioner er meget resistente overfor
fysiske og kemiske standard-inakti-
veringsmetoder. Prioner neutralise-
res sdledes ikke ved normal autokla-
vering ved 121°C i 15 min. I England
anbefales det at kassere instrumen-
ter brugt ved invasive procedurer
hos personer misteenkt for vCJD. Der
er ingen holdepunkter for, at der er
en pget erhvervsmeessig risiko for
smitte med hverken klassisk CJD el-
ler vCJD, ligesom sygdommene ikke
smitter ved almindelig social om-
gang, herunder seksuelt samveer. I
Danmark er en arbejdsgruppe i gang
med en revision af Sundhedsstyrel-
sens vejledning om hygiejniske for-
holdsregler i relation til CJD.

vCJD betragtes i dag primeert som
en levnedsmiddelbdren sygdom.
Langt den sterste smitterisiko fore-
findes i det sdkaldte specificerede
risikomateriale (SRM) fra smittede

dyr. SRM omfatter kranium, hjerne,
rygmarv, gjne, tonsiller og tarm.

Det er ikke muligt sikkert at bereg-
ne, hvor mange danskere der har
veeret udsat for smitte via fedevarer
indeholdende SRM, i perioden for
disse blev forbudt. Mange danskere
har veeret i England i 1980'erne, og
kan dér vere blevet eksponeret for
smitte, og alene pa den baggrund
kan det ikke afvises, at der kan kom-
me tilfeelde af vCJD i Danmark.
Risiko for smitte via andre kilder ek-
sisterer, i hvert fald teoretisk. Det
smitsomme prion findes i lymfatisk
veev og hvide blodlegemer. Dyreeks-
perimenter har vist, at BSE kan over-
fores ved blodtransfusion. Det er sa-
ledes muligt, at ogsd vCJD kan smit-
te ved blodtransfusion, hvad klassisk
CJD ikke antages at kunne. Flere
lande, herunder USA, Canada,
Schweiz og Tyskland, har indfert
udelukkelse fra donorkorpset af per-
soner, der har opholdt sig mere end
6 mdr. i Storbritannien i perioden
1980-1996. Danmark har valgt ikke
at gennemfere lignende restriktio-
ner.

I Storbritannien har man stoppet pro-
duktionen af plasmaprodukter base-
ret pa engelsk blod samt indfert leu-
kocytdepletering af blodkomponen-
ter. Leukocytdepletering er indfert i
andre lande, fx Frankrig, Irland og
Norge, selv om den relative risiko for
at overfere prioner med blod samnt
effekten af leukocytdepletering er
darligt belyst.

Forebyggelse af vCJD
vCJD er primeert en levnedsmiddel-
béaren sygdom, hvorfor det vigtigste
forebyggende tiltag er at sikre BSE-
frie fodevarer. Dette sker ved at und-
gd, at der skabes flere BSE-inficere-
de keer, dvs. ved forbud mod at an-
vende ked- og benmel til foder. Der-
naest ved at sege at sikre, at BSE-in-
ficerede koer ikke anvendes til men-
neskefede, hvilket prion-screening-
en af alle slagtedyr over 30 maneder
er med til at understoette. Endelig sik-
rer forbudet mod at anvende SRM i
produktionen af fadevarer mod, at
det potentielt mest smittefarlige veev
anvendes til konsum.
Prionsygdomme hos keer preesente-
res i et efterfelgende EPI-NYT.
(E. Smith, N. Strandberg Pedersen,
Epidemiologisk afdeling)
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Patienter med positiv dyrkning for tarmpatogene bakterier i 2001 pr. amt

Andre zoon.

Campylobacier Yersinia ent. S. typhimurium S. enteritidis salmonella-typer

Amt jan. feb. jan. feb. jan. feb. jan. feb. jan. feb.
Kbh.'s Kom. 29 32 1 - 4 2 3 1 7 8
Frb. Kom. 5 1 - - - - - - - -
Kebenhavns 28 21 2 - 4 2 3 2 7 7
Frederiksborg 13 10 - 1 2 1 6 5 4 4
Roskilde 10 8 1 - 2 1 2 1 2 4
Vestsjellands 5 3 - 2 2 1 3 4 3 1
Storstrems 10 8 3 - 5 1 1 1 4 1
Bornholms 1 1 - - - - - - - -
Fyns 17 13 3 - 7 2 6 2 3 6
Sgnderjyllands 11 2 - - 2 1 3 8 - 2
Ribe 9 14 1 - - - 5 3 5 1
Veijle 13 14 2 1 2 1 8 11 1 4
Ringkebing 17 15 2 1 - 1 3 1 - 2
Arhus 27 14 1 2 3 2 6 8 4 )
Viborg 3 5 - - 1 1 5 3 1 1
Nordjyllands 15 11 3 1 1 1 4 1 2 5
Ukendt - - - - - - 1 - -

DK jan/feb 2001 213 172 19 35 17 59 51 43 48
DK jan/feb 2000 176 187 23 8 14 23 67 53 41 41

(AMTI)

Sentinelovervagning af influenzaaktiviteten
Konsultationsprocent pr. uge 1999/2000/2001
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