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KOGALSKAB OG CREUTZFELDT-JAKOB SYGDOM

Creutzfeldt-Jakob sygdom (CJD) hos
mennesker, scrapie hos far og BSE
(kogalskab) hos kveeg er alle dede-
ligt forlebende hjernesygdomme, der
tilherer gruppen af prionsygdomme.
Prionproteinet (PrP) er et membran-
bundet glykoprotein, der findes i
mange celler, dog i sterst meengde i
nervevav. Det er hypotesen, at det
normalt forekommende PrP hurtigt
nedbrydes, men kan omlejres, hvor-
ved proteinet bliver enzymatisk
stabilt og ikke nedbrydes. I det til-
feelde ophobes PrP og nervecellerne
gér til grunde. Det omlejrede PrP
kan smitte, fordi det kan tjene som
skabelon og inducere omlejring af
det normale PrP. I modseetning til
andre smitsomme sygdomme, er der
her tale om et smitsomt protein uden
indhold af DNA eller RNA,

Kogalskab

I midten af 1980'erne forekom de
ferste tilfzelde af en dedeligt forle-
bende hjernesygdom hos kveeg i
England, den sdkaldte kogalskab
eller bovin spongiform encephalo-
pati (BSE). En af arsagerne kan vee-
re, at metoden til produktion af ked-
og benmel (proteintilskud til kvaeq)
blev &ndret i begyndelsen af
1980'erne, sdledes at prionerne ikke
leengere blev fjernet, samt at far med
scrapie og senere kvag med BSE,
indgik i denne produktion.

Indtil nu er der rapporteret om mere
end 160.000 BSE-tilfeelde i England
og en del tilfeelde i lande, der har im-
porteret ked- og benmel derfra. Epi-
demien toppede i 1992, og antallet af
nye BSE-tilfeelde er nu kraftigt fal-
dende. I Danmark har vi i mange ar
ikke anvendt ked- og benmel fra
England, og der har ikke vearet BSE-
tilfeelde blandt danske dyr. I 1992
blev der pavist BSE hos en ko impor-
teret fra England (EPI-NYT 26/92).
Hele besatningen blev slagtet og
destrueret. I 1988 og de felgende ar
blev der truffet flere foranstaltninger
i Europa med henblik pa at kontrol-
lere udbredelsen af BSE og derved
sikre forbrugerne mod en evt. risiko.

Creutzfeldt-Jakob sygdom
Forekomsten af CJD er den samme
verden over, ca. 1 tilfeelde pr. mio.
indbyggere pr. ar. CJD forekommer i
tre former: Spontant opstaet, arvelig
og iatrogent erhvervet. Det antages,
at den spontane form, der udger

85% af tilfeeldene, skyldes en tilfael-
dig omlejring af det normale PrP.
Den arvelige form (15%) skyldes
mutation i de gener, der koder for
PrP. Endelig kan CJD skyldes over-
forsel af sygdomsfremkaldende prio-
ner fra CJD-patienter til raske. Sale-
des skyldtes en langvarig epidemi af
CID (kuru) pa Papua Ny Guinea
overforsel af smitten ved kannibali-
stiske ritualer. Smitte er sket iatro-
gent gennem vaksthormon fremstil-
let ud fra humane hypofyser (ca. 70
tilfselde), transplantation af dura
mater (ca. 15 tilfeelde) og transplan-
tation af hornhinder (enkelt(e) tilfal-
de). Endelig er der set enkelte tilfeel-
de som felge af utilstreekkelig ren-
gjorte kirurgiske instrumenter eller
intrakranielle elektroder.

Det vides med stor sikkerhed, at CID
ikke overferes gennem blod og blod-
produkter eller seksuelt, og derer -
ingen overhyppighed blandt hospi-
talspersonale, der behandler og ple-
jer disse patienter, eller blandt ube-
sleegtede parerende til CJD-patien-
ter.

Ny variant af CID

Tidligt i BSE-epidemien rejste
spergsmalet sig, om kogalskab kun-
ne overfores til mennesker, og i 1990
blev der i England og senere i fire
andre lande etableret en skerpet
epidemiologisk overvdgning af alle
tilfeelde af CJD. Bortset fra en min-
dre stigning de ferste ar som udtryk
for en bedre rapportering blev der
ikke registreret et eget antal tilfzlde.
Imidlertid blev der i 1994/95 pavist
10 tilfeelde af en tilsyneladende ny
variant af CJD (vCJD), der adskilte
sig fra klassisk CJD. Siden er der
pavist yderligere 5 tilfaelde. Disse
patienter var yngre, havde ingen
kendte risikofaktorer, og sygdoms-
forlebet var anderledes. Forandrin-
gerne i hjernen lignede ikke foran-
dringerne ved CJD, men snarere de
som ses ved kuru eller ved scrapie.
Det blev vurderet, at sygdomsbille-
det var nyt og ikke blot tidligere
overset. Dette blev yderligere un-
derbygget ved protein-kemiske un-
dersegelser, som viste, at der var for-
skelle mellem PrP fra patienter med
vCJD og klassisk CJD.

Det radgivende udvalg vedrerende
BSE i England slog alarm i maj 1996
og konkluderede, at det var sand-
synligt, at den nye CJD variant hav-
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de en sammenhang med udsattelse
for BSE. Resultatet blev en reekke
yderligere tiltag for at begreense en
eventuel smitterisiko, herunder et
eksportforbud af okseked fra Eng-
land til resten af verden.

Det ma antages, at de fleste patien-
ter med vCJD er smittet fer 1990,
hvor der blev iveerksat tiltag for at
begranse smitterisikoen for menne-
sker. Baseret pa de ferste 15 tilfalde
af vCJD er det umuligt at forudsige,
hvorledes den fremtidige udvikling
vil blive. Hvis inkubationstiden er
kort (fx 5 ar) vil epidemien kun fa et
begreenset omfang. Hvis inkubati-
onstiden derimod er lang (20 &r),
hvad den ofte er for prionsygdomme,
sd kan antallet af vCJD blive meget
stort, selvom smittespredningen op-
herte i 1990.

Diagnose

CJD viser sig hos mennesker som en
hurtigt fremadskridende demens, of-
te ledsaget af cerebellare symptomer
og myokloni. Deden indtreeffer oftest
3-12 maneder efter symptomdebut.
Hos de fleste patienter ses karakteri-
stiske EEG-forandringer. Den ende-
lige diagnose stilles ved obduktion
og mikroskopisk undersggelse af
hjernen fra afdede. Nyere underse-
gelser har vist, at koncentrationen af
visse normale hjerneproteiner i cere-
brospinalveesken er forhejet hos
CJD-patienter. Statens Serum Insti-
tut kan modtage prever m.h.p. disse
analyser, der enten udferes pa Insti-
tuttet eller sendes til udlandet.

CJD geres anmeldelsespligtig
Med henblik pa at skeerpe den epi-
demiologiske overvagning af savel
CJD som vClJD oq for at sikre kvalite-
ten af diagnosen har Sundhedsstyrel-
sen besluttet at gere CJD og mistanke
om CJD anmeldelsespligtigt. Syg-
dommen anmeldes pa den saedvanli-
ge blanket for anmeldelse af smit-
somme sygdomme til epidemiologisk
afdeling. Lager, der anmelder CJD,
far tilsendt et spergeskema m.h.p.
indhentning af yderligere oplysnin-
ger. Da den endelige diagnose af CJD
hviler pé pévisning af karakteristiske
veevsforandringer i hjernen, ber der
udferes neuropatologisk obduktion pa
alle afdede misteenkt for CJD.
(Nils Strandberg Pedersen, forsk-
ningsdirektar)
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