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Chronic wastin

B EOR JiiGARE

Trefall av dén dodliga hj éimsjukdomen chronic wasting disease
(CWD) haridr upptickts i Norge - tvd hos 4lg och en hos vildren.
Sjukdomen dr dodlig f6r hjortdjur somren, dlg och radjur. '

gdisease

hosvildren ochilg i Norge

TEXT _
MARGARETA STEEN
Docentivilda djurs
sjukdomar, Sveriges
lantbruksuniversitet

SOFIA MIKKO
Doktor i molekylar-
genetik, Sveriges lant-
bruksuniversitet

et norska veterinér--
institutet pivisade i maj
2016 prionsjukdomen
CWD pé en dlgko frdn
SelbuiSgr-Trgndelag,
ndra Jamtlandsgrinsen,
ochnuijunipd en &g som
hittades d6d i en 4lv mellan Selbu
och Tydal. De forsta fallen i Europa.

Detta efter att veterinfrinstitutet
iapril pavisat CWD pdennorsk -
vildren.

1967 identifierade forskare i Colo-
rado sjukdomen hos &snehjortar
ih#gn. Sjukdomen &r en ”kronisk
fértviningssjukdom” (eng. chronic
wasting disease, CWD) ochhar

_forbryllat forskare i drtionden.

T USA undrar man fortfarande var
denkom ifrén och varfér den breder
ut sig och sprider sig s& litt, samt
varfor den bitit sig fast i norddstra
Colorado och syddstra Wyoming,

Forskare forséker tareda pd vilka
hilsorisker sjukdomen medftr for
ménniskor som dter smittat hjort-

. kdtt, men ocksé om boskap kan f3

Selbu, Norge
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sjukdomen fran infekterade hjortdjur
och ddrmed riskera att féra in den i
den humana niringskedjan. Fér nar-
varande finns sjukdomen i 23 stateri
USA ochiett par provinser i Kanada.

Felalktigt protein
CWD orsakas av ett felveckat
prionprotein som bildar stabila
proteinaggregat, sé kallade prion-
er. De dr proteinersom inte kan
forstoras av extrem upphettning,
ultraviolett ljus eller andra sterili-
serande metoder.

Smittdmnet orsakar karaktir-
istiska svampliknande f6rindringar

ihjérnan, vilka i sin tur leder till
utmérgling, onormalt beteende,
forlust av kroppsfunktioner och
slutligendod. - -

Orsaka dédliga sjudomar
Prioner orsakar flera olika dodliga
sjukdomar karaktiriserade av Sver-
férbara svampiga hjirninflamma-
tioner (transmissibel spongiform
encefalopati, TSE). I grappen ingir
den s kallade ”galna kosjukan”
(bovin spongiform encefalopati,
BSE) hos notkreatur, scrapie hos far
och varianten Creutzfeldi-Jakobs
sjukdom hos ménniska.

Den nya varianten av Creutz-
feldt-Jakobs sjukdom hos ménniskor
dr enligt Varldshélsoorganisationen

* (WHO) kopplad till konsumtion av

kott frin kor med galna kosjukan
som fatt prionsmittat k6ttmjol i sitt
foder. Alla prionsjukdomar #r dock

. inte smittsamma, utan en del 4r

arftliga eller beror pa drftliga faktorer
som gor individen mer eller mindre
bendgen att bilda sjukdomsfram-
kallande prioner.

Smittsamma prioner kan effektivt
och under mycket Iéng tid binda sig
till vixter och dverfors till djur som
betar av eller utfodras med ”smittat”
vixtmaterial.

De smittsamma prionproteinerna,
vilka dterfanns i viixterna, kom fran
urin och avfSring frén infekterade

"Sjukdomen orsakas
av ett felutvecklat
prionprotein.”

hjortdjur. Forskare visade att dven
mycket smé mingder av prion-
material kan binda till rétter och blad
genom att experimentellt verfora
smitta till vete, grisrotter och blad
som sedan gavs till hamstrar som d&
blev sjuka.

Genom detta forstk visade
forskarna att viixter 4r birare av
CWD-prioner och spelar en viktig
rolli spridning av smittainaturen
samt i 6verféringen avsmitta mellan
individer av samma art. DA CWD-
prionerna ocksé &r bra pa att binda
till jordpartiklar innebir det att mark-

- - endérett sjukt djur détt i princip &r

smittat under odverskadlig tid.
-Colorado Division of Wildlife fr-
sOkte i mitten av1980-talet eliminera
CWD fran en forskningsanldggning
genom att forst behandla jorden med
Kklor, dérefter forsla bort all behand-
lad jord och sedan ytterligare en ging
behandla med klor innan man Iit
anldggningen std tom i mer n ett 4r.
Trots anstringningarna misslyck-
ades man med att eliminera CWD
frén anléggningen, vilket visar pa det
felveckade prionproteinets enorma
motstdndskraft. Det tillsammans
med att vixter kan Gverfora sjuk-
domen gor det till en utmaning att
hantera sjukdomen p4 landskapsniva.

- Finns naturligt hos m3nniskan

Prionproteinet dr ett kroppseget
protein som finns normalt hos alla
djur inklusive ménniskan. Det sitter
pé nerveeller och vita blodkroppar.
Dess funktion 4r okiind men ett
felveckat och f6réindrat prionprotein
bildar prioner och kan potentiellt ge
upphov till sjukdom.

Prionsjukdomar kan drabba savil »
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1. Sar lite hér och var pa
kroppen var typiskt fér
dlgar med den sa kallade
Alvsborgssjukan. Pa den
hir bilden mellan klévar-
naiklévranden.

2. Alvsborgssjuka dlgar
var ofta blinda av gra
starr. Det tillsammans
med hjirnférindringar
gav dem bland annat
nedsatt orienterings-

. férmaga, oraddhet for
manniskor, och cirklan-
de gang.

3. Algarna drabbade av
Alvsborgssjukan sags
ofta med sidlig och om-
fattande haravlossning
med sar i huden.

4.Sarimunhélan - hari
harda gommen - drabb-
ades ofta élgar med
Alvsborgssjukan.
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ménniskor som djur ochidagfinns
varken likemedel eller vaccin till-
gingliga for att bota eller forhindra
dessa sjukdomar.

Galna kosjukan diagnostiserades
for forsta gdngen 1986 som en ny
sjukdom hos nétkreatur. Den liknar
prionsjukdomen scrapie som linge
varit kind hos fér.

Ibdrjan av1990 sa den brittiska
regeringen att sjukdomen hos kor
inte betydde nagot for ménniskors
hélsa och att kreatur var en ”ater-
véndsgrind” for vidare smitta. Men
1996, nir tre personer dottidennya
varianten av Creutzfeldt-Jakobs
sjukdom, meddelade den brittiska
regeringen att galna kosjukan kunde
6verforas till ménniskor. D4 avliv-
ades 4,5 miljoner ndtkreatur.

Experterna menade att korna

sannolikt fick BSE frén att 4ta smittat

kottmjol och i dag dr det forbjudet i
EU att utfodra livsmedelsproduce-
rande djur med k&ttmjol.

Smittrisker mellan arter

Kan ménniskor som #ter ridjurs-, ilg-

eller hjortkott fran djur som smittats
med CWD f4 en ménsklig variant
avdenna hjarnsjukdom? Frégan dr

relevant med tanke p4 den starka
kopplingen mellan galna kosjukan
och varianten av Creutzfeldt-Jakobs
sjukdom hos ménniska.

Det finns f6r nérvarande inga sikra
bevis for att ménniskor kan smittas
viakott fran sjuka radjur, dlgar eller
hjortar. De flesta forskare dr Gverens
om att BSE och CWD skiljer sigdt
idet avseendet. WHO har ocksé
kommit till slutsatsen att ”for nér-
varande finns inga bevis f6r att CWD
kan 6verforas till ménniskor”.

Lang inkubationstid

Forskarna har hallit nStkreatur pd
CWD-smittade marker utan att
korna blivit infekterade, Smittan
sker framfor allt mellan individer

av samma art, men kan ibland som i
fallet med galna kosjukan bryta art-
barridren. Men prioner ackumuleras
och har en 1ang inkubationstid.

For att varahelt pd den sékra
sidan och p4 grund avden ldnga
inkubationstiden, s& kommer det
att behdvas ar av uppfoljning av
epidemiologiska och experimentella
laboratoriestudier for att faststilla
smittbarheten till ménniska.

EFSA (Europeiska livsmedels-

verket) vill att studier ska genom-
foras for att se om europeiska
hjortdjur &r mottagliga for CWD och
andra TSE-sjukdomar.

Att 8ka kunskapen om hur olika
varianter av prionproteinet kan
paverka djur- och folkhélsa &r ocksa
avallmént intresse d enbetydande
andel avkoéttkonsumtionen i Sverige
bestér avkott fran vilt, i huvudsak
dlg och radjur. En 6kad forstéelse for
dynamiska processeroch érftliga
variationer i prionproteinet hos
vilda hjortdjur &r ddrfér en mycket
angeldgen friga.

Studier i Sverige

Redan innan CWD pavisades hos
ren och dlgi Norge under varen, har
vi p Sveriges lantbruksuniversitet
(SLU) tillsammans med ett svenske
forskarteam fortsatt att underséka
en fértviningssjukdom hos #lg (Alvs-
borgssjukan). SLU har fatt forsk-
ningsmedel for att studera prionpro-
teinets méngformighet i den svenska
dlgpopulationen. Detta for att se om
det finns ett samband mellan prion-
proteinets varianter, hilsotillstind
och/eller uppkomst ay sjukdomiden
svenska dlgstammen, 1,1 har ett

Nr8 2016 SVENSK JAK1



unikt provmaterial fran dlgar, som
insamlats alltsedan 1980-talet.

Proverna anvinds nu till genetiska
och funktionella studier for att
underséka om det finns ett samband
mellan sjukdom, genetisk bakgrund
och/eller geografiskt omréade.

Alvsborgssjukan hos 4lg rénte stor
uppmérksamhet under 1980- och
90-talen, men fortfarande finns inga
definitiva svar p4 frigan om den
underliggande orsaken.

Enhypotes &r att symptomen
kan ha koppling till prionproteinets

on.

Jémfdrs med Nordamerika
Priongerien hos skandinaviska hjort-
djur jamfdrdes med motsvarande
genhos nordamerikanska hjortdjur
med CWD. Variationer hos prion-
proteinet har tidigare visat sigha en
avgbrande betydelse fér individens
kénslighet fér infektion, inkuba-
tionstid innan symtom och méjlighet
fr en infektion att spridas vidare till
ndivider inom samma art eller till
indra arter.

SLU:s forskning visar att prion-
roteingenen hos skandinaviska
yortdjur dr mycket lik den motsva-
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rande genen hos nordamerikanska
hjortdjur och som d#r kopplas sam-
man med risken att smittas av CWD.
Hos den svenska lgen pavisades
dessutom en unik variation i prion-
proteinet som potentiellt skulle

- kunna péverka #lgens mottaglighet

for prionsmitta. _

SLU kommer att utvidga studierna
av den unika varianten av prionpro-
teinet att omfatta olika populationer
av dlg &ver hela Sverige samt f6lja |
upp de genetiska studiernamed
biokemi och histologi p4 sparat och
nyinsamlat material. Aven den skan-
dinaviska renen har en unik variation
iprionproteinet som eventuellt kan’
paverka proteinets funktionalitet.

Den priméra fragan &r om det finns
ett samband mellan varianter av #lg-
ens prionprotein och hélsotillstand,
eller uppkomsten av sjukdom hos
svenska dlgar. Resultat fran kontroll-
erat material visar pd ett mdjligt sam-
band mellan prionproteingenen hos
svenska dlgar och Alvsborgssjukan.

D4 CWD faller under den veteri-
néra smittskyddslagen tar myndig-
heter och forskare allvarligt pd den
norska upptéckten av CWD hos
vildren och dlg. Samrad sker mellan

‘myndigheter, forskare och jigarnas
organisationer och &ven allménheten.
Om CWD upptédcks pé fler platser
iNorden kommer myndigheter och
forskare attidentifiera omraden dér
CWD férekommer och ge rdd om hur
man ska forhélla sig till upptéckten.
Samtidigt borjigare ute i félt vara
uppmérksamma pd djur som &r
ovanligt tunna och avmagrade samt
har problem att rra sig normalt,
eller om de agerar annorlunda mot
ménniskor. Sddana iakttagelser bor
rapporteras till berérda myndigheter.

sSvensk forskargrupp
Utdver forskare vid Sveriges
lantbruksuniversitet arbetar dven

- Uppsala universitet, Link6pings
- universitet, Karolinska institutet,

Stockholms universitet och Statens
veterindrmedicinska anstalt med
forskningen.

Férhoppningen 4r att kunna
forklara om och hur olika normala
prionproteiner kan anta olika
former som i sin tur kan paverka den
svenska dlgens hilso- och sjukdoms-
tillstdnd, samt om det finns négot
samband mellan Alvsborgssjukan
och CWD. ««

Docent Marg:
och doktor Sc
vid Sveriges |k
universitetiL
med sin forsk
annat se omd
nagot sambar
CWD och Alvs
sjukan.

»Lds mer om
Nyhetssidoma,




