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Folkhdlsomyndigheten

Sakerhetsdatablad smittamnen — Prioner

Syfte

Sdkerhetsdatablad for smittdmnen ar en vdgledande publikation som beskriver
egenskaper hos humanpatogena smittdimnen och ger rekommendationer for
hantering av dessa i en laboratoriemiljo. Sdkerhetsdatabladens fokus &r agens i sig
samt de risker som forknippas med smittdimnet. Fér mer information om
sjukdomar, inklusive uppgifter om diagnostik, hianvisas till Folkhdlsomyndighetens
sida ”Smittsamma sjukdomar A — O”.

Smittsamma sjukdomar A-O (folkhalsomyndigheten.se)

Malgrupp

Dokumenten har tagits fram av Folkhidlsomyndigheten och kan fungera som
informationsresurs for bdde den egna personalen och som informationskélla nir
myndigheten &r radgivande till landets 6vriga mikrobiologiska laboratorier eller
motsvarande verksamheter. Sékerhetsdatabladen kan ocksa anvidndas av annan
personal dn laboratoriepersonal fran organisationer som i sitt yrkesutévande
kommer i kontakt med smittdmnen.

Namn

Prioner.

Riskklass
3[1].

Sjukdom

Samlingsnamn: Transmissibel spongiform encefalopati (TSE).

Prionsjukdomar hos ménniskor:

e Sporadisk Creutzfeldt—Jakobs sjukdom (sCJD)

e Familjir Creutzfeldt—Jakobs sjukdom (fCJD)

e Variant Creutzfeldt—Jakobs sjukdom (vCJD)

o latrogen Creutzfeldt—Jakobs sjukdom (iCJD)

o Kuru, Gerstmann-Straussler-Scheinker sjukdom (GSS)
o Fatal familjar insomni (FFI)

e Variable protease-sensitive prionopathy (VPSPr)
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Symtomen kan variera mellan de olika sjukdomsformerna och ta flera ar att
utveckla. Samtliga former orsakar obotliga hjarnsjukdomar och leder till doden
inom generellt ett till tva &r efter symtomstart [2, 3, 4].

Creutzfeldt-Jakobs sjukdom beskrivs som en progressiv forstorelse av hjarnan och
karaktdriseras bland annat av fortskridande demens och neurologiska symtom
sdsom ofrivilliga ryckningar, balans- och gangsvarigheter, forlamningar och
svarigheter att tala samt svilja [5, 6].

Sjukdomen dr anmalningspliktig enligt smittskyddslagen [7] och intraffade fall
anmals till smittskyddslakaren i regionen och till Folkhdlsomyndigheten.

Allman information

Prioner dr smittforande partiklar vars intracelluldra matrix enbart bestér av ett
modifierat/felveckat protein (PrPSc). Vid infektion kan PrPSc paverka det normalt
forekommande celluldra prionproteinet (PrPC) att anta den felaktiga formen, vilket
i sin tur medfor att PrPC far fordndrade och skadliga egenskaper. Nar PrPSc
ansamlas i hjdrnan sker en successiv nervcellsddd och efter hand gér allt fler av
hjarnans funktioner forlorade [8, 9].

Prionsjukdomar kan uppkomma sporadiskt, nedérvas eller 6verforas. Sporadisk och
familjar CJD identifierades forst pa 1920-talet [5, 10]. De 6verforbara
prionsjukdomarna inkluderar vCJD som beskrevs for forsta gangen i Storbritannien
1996, Kuru som beskrevs i borjan av 1950-talet hos Fore-folket pd Papua Nya
Guinea och iCJD som beskrevs 1974 [5, 8, 10].

Prionorsakade sjukdomar drabbar dven djur, sasom bovin spongiform encefalopati
(BSE) hos notkreatur och scrapie hos fér och get.

Infektionsdos

Infektionsdosen ar okénd, dessutom har ett nedre gransvirde for infektionsdos,
under vilken infektionsrisken antas vara noll, inte kunnat demonstreras
experimentellt [11].

Smittvagar, naturligt

Majoriteten av samtliga fall av prionsjukdom, ca 85 procent, anses uppsta
sporadiskt och cirka 15 procent tillskrivs den érftliga formen [3, 9]. De flesta som
utvecklar sporadisk CJD far symtom runt 60-arséldern [6, 9]. I sdllsynta fall har
sjukdomen overforts genom fortiring. Ménniskor har insjuknat i vCJD efter att ha
atit produkter fran notkreatur med BSE. Variant CJD skiljer sig nagot frén de andra
formerna da de insjuknade har varit i 30-arsaldern eller yngre. I Sverige har 4n sa
lange inga fall av vCJD rapporterats [9].

Kuru antas ha 6verforts genom rituell kannibalism i Papua Nya Guinea och dven
om dessa ritualer upphorde i slutet av 1950-talet rapporteras det, tills for nagra &r
sedan, om fall av Kuru. Den genomsnittliga inkubationstiden &r lang och beréknas
vara mellan 10 till 13 &r, men i ett fatal fall har inkubationstiden uppskattats vara
over 50 ar [12, 13].
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Smittvagar, ovrigt

I sdllsynta fall har sjukdomen 6verforts via sjukvarden, sa kallad iatrogen CJD
(iCJD). Majoriteten av dessa fall har fatt behandling med vivnad som donerats av
personer som avlidit i CJD eller genom behandling med hormoner baserade pa
humant hypofysextrakt [9]. I borjan av 2000-talet rapporterades tre fall av vCJD i
Storbritannien dér patienterna infekterats genom blodtransfusion. I alla fallen rérde
det sig om blod fr&n donatorer som senare i livet utvecklade vCJD [10, 14, 15].

Ett fall av laboratorieassocierad smitta med vCJD har rapporterats i ett franskt
prionforskningslaboratorium efter en stickskada vid hantering av hjdrnmaterial fran
rattdjur med BSE. Symtom uppstod 7,5 ér efter incidenten och patienten avled 19
manader senare [16].

Det finns inga dokumenterade fall dar CJD &verforts mellan ménniskor genom
direktkontakt eller genom aerosoler [17, 18], men med tanke pé sjukdomens
allvarliga karaktir bor nddvéindiga skyddsétgirder vidtas.

Risker vid hantering av vavnader och material

Vid en prionsjukdom férekommer héga halter prioner i hjarn- och nervvavnad eller
annat CNS-relaterat material. Personer som i sitt yrkesutovande kommer i kontakt
med smittférande material med hdg risk bor vara sirskilt noggranna med att
anvanda adekvat skyddsutrustning.

e Exempel pé vivnader med hog risk: Hjdrna, ryggmaérg, néthinna, synnerv,
spinala ganglier, trigeminusganglie, hypofys och duralhinna [19].

e Exempel pd vivnader och material med l4g risk: blod, likvor, urin, mjélte,
lungor, njurar, lever och avforing [19].

Experimentell data baserad pa djurforsok visar att dven andra organ kan innehalla
hoga halter smittférande prioner i infekterade djur [15].

Dekontaminering

Prioner dr motstandskraftiga mot de flesta traditionella desinfektionsmedel, UV-
ljus och joniserande stralning, ultrasonikering, nukleasbehandling och kokning [5,
19].

Smittforande material och avfall kan behandlas med en kombination av
autoklavering och natriumhydroxid (NaOH) eller autoklavering och
natriumhypoklorit (NaOCl) [4, 5, 18, 20].

Vid avdddning av smittforande material ldggs materialet exempelvis i 2M NaOH i
minst en timme, autoklavera direfter i sdrskilt program innan forbranning [5, 20].
Vid spill av smittférande material, anvénd forslagsvis 2M NaOH eller 20 000 ppm
NaOCl, lat verka 1 timme och torka darefter med vatten [4, 5, 20].

Instrument och avfall som kommit i kontakt med prioninfekterad vivnad
rekommenderas att kasseras och forbrannas [5, 17, 18]. Anvand ddrmed instrument
och material av engangstyp i sa stor utstrdckning som mojligt.
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Bioriskaspekter och sarskilda skyddsatgarder
Prioner tillhor riskklass 3 enligt Arbetsmiljoverkets forfattningssamling. All
hantering av, eller arbete med, smittimnet ska ske enligt givna foreskrifter [1].

Risker 1 arbetsmiljon (AFS 2023:10), foreskrifter (av.se)

Det finns inget vaccin eller behandling for att bromsa eller bota sjukdomen. [9, 21].
For regelverk kring transport, se publikationen ”Packa provet rétt”:

e Packa provet ritt (folkhalsomyndigheten.se)

For mer information, se Myndigheten for samhéllsskydd och beredskaps
foreskrifter om transport av farligt gods pé vég och i terrdng:

e Foreskrifter om transport av farligt gods pa vig och i terrang (ADR-S)

(msb.se)

IATA:s (International Air Transport Association) Dangerous Goods Regulations:

e Dangerous Goods Regulations (DGR) (1ata.org)
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Ansvarsfriskrivning

Informationen i detta sdkerhetsdatablad har sammanstéllts fran faktagranskade
litteraturkéllor. Vi vill &ndd paminna om att nya risker med dessa smittdmnen kan
upptdckas och att informationen i detta sdkerhetsdatablad inte kan garanteras vara
standigt uppdaterad.
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