PRIONSYGDOM

Hygiejniske forholdsregler
til forebyggelse af smitte
i sundhedssektoren

RETNINGSLINIER

1. udgave 2001
Den Centrale Afdeling for Sygehushygiejne
Statens Serum Institut



INDHOLD

FORORD

1 PRIONSYGDOM
1.1 Hvad er prioner?
1.2 CJD og variant CJD
1.2.1 CD
1.2.2 Variant CJD
1.2.3 Andre prionsygdomme
1.3 Patogenese
1.4 Kliniske symptomer
1.4.1 Sporadisk CJD
1.4.2 Variant C|D

2 DIAGNOSTIK
2.1 Parakliniske undersggelser

Tabel 2.1.1 Diagnostiske kriterier for sporadisk CJD
Tabel 2.1.2 Diagnostiske kriterier for vCJD

2.2 Smitteveje for CJD og vC|D

Tabel 2.2.1 Forekomst af CJD infektigst veev i

det menneskelige legeme
2.3 Blodbéren smitte

3 RISIKO OG SIKKERHED

HYGIEJNISKE FORHOLDSREGLER TIL FOREBYGGELSE AF SMITTE
3.1 Pleje og almindelig social kontakt

3.2 Aneestesi
3.3 Graviditet og fadsel

13
13
17
18
19

19
20

23
23
23
23
23

3.4 Er det ngdvendigt at treeffe forholdsregler ved indgreb
pa patienter med mulig prionsygdom?
3.4.1 Dekontamineringsmetoder med begraenset inaktiveringseffekt
Tabel 3 4.1 Desinfektionsmidler og -processer
med varierende eller begreenset effekt
Tabel 3.4.2 Desinfektionsmidler og -processer, der ikke kan
anvendes ved mistanke om TSE/prionrisiko
3.4.2 Nyere metoder med dokumenteret effekt
Tabel 3.4.3 Autoklavering/kemisk inaktivering efter
forudgaende rengering. Metoder med
dokumenteret effekt (under implementering)
3.5 Risikovurdering
Figur 3.5.1 Risikovurdering fer indgreb ved mistanke
om prionsygdom



INDHOLD

3.5.1 Problemomrader/anbefalinger, hvorom der ikke

er international konsensus 30
3.6 Stik- og skeereuheld, steenk og spraijt 31
3.6.1 Forholdsregler efter uheld 32
3.7 Behandling af instrumenter efter anvendelse 32
Tabel 3.7.1 Forholdsregler for instrumenter og andet udstyr
anvendt til diagnostik eller behandling 33
3.8 Kemiske metoder til overflader og varmefglsomme instrumenter 36
3.9 Barriereforanstaltninger ved oprensning (renggring af instrument) 36
3.10 Forholdsregler ved laboratoriearbejde 36
3.11 Endoskoper 37
3.12 Bortskaffelse af affald 38
3.12.1 Patienter i hgj og intermedieer risikogruppe 38
3.12.2 Patienter uden for risikogruppe 38
3.13 Rengering 39
3.13.1 Patienter i hgj og intermedieer risikogruppe 39
3.13.2 Patienter uden for risikogruppe 39
ANNEKS 1
FORHOLDSREGLER VED NEUROKIRURGISKE OPERATIONER 41
Anbefalinger for andre invasive indgreb pa patienter med
prionsygdom/mistaenkt prionsygdom/potentielle smittebaerere 43
ANNEKS 2
OBDUKTION OG POST MORTEM FORHOLDSREGLER 44
A Forholdsregler ved handtering af afdgde patienter 44
B Obduktion ved mistanke om prionsygdom 44
C Neuropatologisk procedure 46
D Anden histopatologisk undersggelse 46
E. Elektronmikroskopi 47
F. Udlevering og kisteleegning 47
ANNEKS 3

SAMMENFATTENDE VEJLEDENDE RETNINGSLINIER FOR PLEJE, UNDER-
SOGELSE OG BEHANDLING AF PATIENTER MED PRIONSYGDOM,
MISTANKT PRIONSYGDOM ELLER POTENTIELLE SMITTEBARERE 48

FORKLARING AF BEGREBER OG FORKORTELSER 49







FORORD

Prionsygdommen scrapie hos far har veeret kendt siden 1700-tallet, og Creutzfeldt-
Jakob sygdom hos mennesker blev beskrevet i 1920'erne. Siden er mange flere
prionsygdomme blevet beskrevet; senest variant Creutzfeldt-Jakob sygdommen,
hvis sandsynlige sammenheeng med kogalskab (BSE) har vakt stor opmeerksomhed
nationalt og internationalt, sdvel i sundhedsfaglige kredse som i landbrug og fedeva-

reproduktion.

Der er en mulighed for, at prionsygdomme kan transmitteres fra person til person
bl.a. ved kirurgiske indgreb. latrogen smitte med prionsygdomme er ikke set i Dan-
mark, ligesom der ikke er forekommet tilfeelde af variant Creutzfeldt-Jakob sygdom-
men. En teoretisk risiko kan dog ikke afvises, og beredskabet til at imedega iatrogen
priontransmission ber ikke mangle. Hidtil har Sundhedsstyrelsens vejledning fra
1997 veeret retningsgivende, og i tilfeelde af mistanke om prionsygdom har der veeret
taget passende forholdsregler i overensstemmelse hermed. Ny viden om forebyggel-
se og sterilisationsmetoder indgar i denne vejledning. Neglen til at mindske risikoen
for iatrogen transmission er en hgj hygiejnisk standard og herunder implementerede

og effektive dekontamineringsmetoder.

Denne vejledning, der fremkommer pa Sundhedsstyrelsens opfordring, skal bidrage
til at sikre tilstedeveerelsen af det nedvendige beredskab, give sundhedspersonale
mulighed for at vurdere smitterisici i konkrete situationer med mulig eller bekreeftet
prionsygdom samt opnd et overblik over de metoder, der kan eliminere eller mind-

ske den iforvejen lille - men uafviselige - risiko for iatrogen priontransmission.

Vejledningen bryder med geeldende principper om procedurerelaterede forholds-
regler til forebyggelse af smitte, hvilket af nogle maske vil anses som et tilbageskridt
til tidligere tiders specifikke forholdsregler ved serlige sygdomme. Dette har vi an-
set for nedvendigt, fordi prionproteiner er seerligt resistente og kan modstd de de-
kontamineringsprocedurer, der anvendes for at eliminere infektionsrisikoen ved an-

dre sygdomme.
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1 PRIONSYGDOM

1.1 HVAD ER PRIONER?

Prionproteiner er betegnelsen for nogle serlige proteinstrukturer, der er
bundet til membraner i mange celler - mest udtalt til nerveceller. I seerlige
tilfeelde kan disse prionproteiner optreede i en form, der gor dem i stand til at
nedbryde nerveceller. Disse patologiske prionproteiner (=prioner) er kemisk
tungtopleselige og ikke-nedbrydelige, idet deres seerlige, foldede struktur
ger dem ganske modstandsdygtige over for fx de enzymer (proteinaser), der
normalt har til opgave at nedbryde og fjerne proteiner i cellen. Dette bety-
der, at nar der forst dannes prioner, vil disse lebende ophobes i cellen, hvor-
ved der bliver tale om en kronisk og progredierende patologisk proces. Det-
te er kernen i den herskende smittehypotese, hvori det kontroversielle be-
star i antagelsen af, at der altsa eksisterer en smitsom sygdom, der ikke er
forarsaget af en levende organisme med DNA eller RNA (1).

Prioner er arsag til visse dedeligt forlobende former for hjernesygdom hos
mennesker: kuru, Creutzfeldt-Jakob sygdom (CJD), Gerstmann-Straussler-
Scheinker sygdom (GSS) og fatal familieer insomni (FFI).

Kuru var den forste af de humane encefalopatier, der blev vist at kunne
overfores fra et menneske til et andet. Kuru er beskrevet blandt et afsondret
stammefolk pd Papua Ny Guinea fra slutningen af 1950'erne, idet der forst
da var reel kontakt mellem den lokale befolkning og den moderne civilisati-
ons medicinsk videnskabelige verden (2). Efterfelgende undersogelser af-
slorede en hurtigt faldende arlig incidens, sdledes at personer fodt efter
1959 har veeret helt uden tegn pa kuru. De forste sporadiske tilfeelde pa Pa-
pua Ny Guinea menes at veere opstdet i starten af det 20. &rhundrede, hvor
et stammefolk udviklede denne dedeligt forlobende encefalopati. Arsagen
til denne ophobning menes at veere kannibalisme, idet dette var traditionen
blandt de bererte stammer. Denne tradition opherte helt omkring 1959. Kar-
dinalsymptomet ved kuru var cerebellar ataksi, der gradvist progredierede.
Patienterne var uden tegn pa demens, hvilket adskiller kuru fra CJD. Ved
kuru var der en gennemsnitlig varighed fra symptomdebut til ded pa om-
kring 12 maneder og en inkubationstid varierende fra 5-40 ar (3).

Prioner vides ogsa at veere arsag til sygdomme hos forskellige dyrearter,
herunder scrapie hos far, bovin spongiform encefalopati (BSE) hos kveeg, og
hos mennesker en variant af CJD (vCJD). Feellesbetegnelsen for disse lidel-
ser er prionsygdomme eller transmitterbare spongiforme encefalopatier
(TSE).
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Feelles for patofysiologien bag disse sygdomme er, at nar prioner ophobes i
nervecellerne, gar disse celler til grunde. Derved startes en progredierende
proces, hvorved hjernens gra substans fremtreeder tiltagende hullet, dvs.
svampeagtig, og heraf navnet: spongiform encefalopati.

1.2 CJD OG VARIANT CJD
1.2.1CJD

CJD er en sjelden sygdom, der optreeder i tre former: sporadisk,
familieer/arvelig og iatrogen.

Omkring 85 % af tilfeeldene opstar spontant og optreeder derfor sporadisk,
mens omkring 15 % er autosomalt dominant arvelige. Den sporadiske form
forekommer med en arlig incidens pa omkring et nyt tilfeelde per million
indbyggere i stort set alle lande og rammer begge kon ligeligt (4).

Ved CJD er der tale om en degenerativ proces i hjernen, og symptomerne er
typisk hurtigt progredierende demens ledsaget af myoklonier. Dgden ind-
treeder typisk mindre end et ar efter de ferste symptomer. De forste patienter
blev beskrevet i 1920-21. I Danmark ses altovervejende den sporadiske
form, og denne ses primeert hos midaldrende og eldre personer. Der eksi-
sterer ingen behandling, og diagnosen kan kun med sikkerhed stilles ved
hjernesektion.

Globalt er der beskrevet nogle fa hundrede iatrogene tilfeelde, hvor smitteo-
verforsel er sket fra et andet menneske via indgreb som fx horn- og hjerne-
hindetransplantation (dura mater) samt ved injektioner med veeksthormoner
udvundet fra menneskehypofyser med CJD. Denne praksis opharte derfor i
1985, og siden er der anvendt syntetisk fremstillet veeksthormon.

For de iatrogene tilfeelde har inkubationstiden varieret betydeligt: fra fa ar
op til 30 ar (3).

1.2.2 VARIANT CJD
11995 blev det forste tilfeelde af vCJID pavist i UK. Det kliniske billede afveg

fra det kendte ved sporadisk CJD, og disse patienter var bl.a. langt yngre
(3). Neuropatologisk fandtes forandringer i hjernen, der heller ikke var ka-
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rakteristiske for sporadisk CJD, men lignede forandringer, som kan ses ved
kuru. Yderligere undersggelser viste, at de prioner man fandt i hjerneveevet
langt mere lignede de prioner, som man kan finde hos kveeg med BSE. Der-
ved opstod mistanken om, at der var tale om en ny variant af CJD, som
skyldtes smitte via BSE-inficerede foadeemner. Den seneste forskning tyder
da ogsa p4, at det agens, der er arsag til BSE, er identisk med det, der forar-
sager vCJD (3,5,6).

Bdade CJD og vCJD samt mistanke herom er anmeldelsespligtig i Danmark
pa formular 1515.

1.2.3 ANDRE PRIONSYGDOMME

Gerstmann-Straussler-Scheinker sygdom (GSS)

GSS er en meget sjeelden arvelig prionsygdom, der forst blev beskrevet i
1936 af de gstrigske laeger, hvis navn den beerer. Sygdomssymptomerne kan
veere meget varierede, men indbefatter oftest koordinations- og gangbe-
sveer, talebesveer og synkebesveer, mens demens kan veere fraveerende.

Fatal familiser insomni (FFI)

FFI er en meget sjeelden arvelig prionsygdom, der forst blev beskrevet i
1986. Den er fundet hos italienske og franske familier. Det vigtigste symp-
tom er tiltagende sgvnbesveer, mens en reekke andre forstyrrelser i legemets
regulation af hormonbalance, temperatur, sved, blodtryk og andedreet kan
forekomme.

1.3 PATOGENESE

Prionsygdomme menes forarsaget af et i hjerneveevet normalt forekommen-
de protein (prionproteinet). Dette kan undergd endring af sin rumlige
struktur til en (eller flere) form(er), hvorved det bliver modstandsdygtigt
mod nedbrydning. Dette ger sig geeldende bade over for de enzymer (prote-
inaser) som normalt nedbryder proteiner, men ogsa over for en lang reekke
andre pavirkninger sasom varme, diverse kemiske og fotokemiske eksposi-
tioner samt ioniserende bestraling og UV-bestraling. Det inaktiveres/redu-
ceres dog ved udseettelse for steerkt basiske oplgsninger samt hgjere tempe-
raturer end ved vanlig autoklavering.
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Proteinets funktion er fortsat ikke sikkert kendt, men det findes hos alle pat-
tedyr. Ved sporadiske sygdomstilfeelde antages det: 1) at et eller flere af
hjernens normale proteiner tilfeeldigvis undergar denne strukturelle aen-
dring, eller 2) at der i en enkelt celle sker en mutation, der medferer dannel-
se af et abnormt protein.

Ved arvelige prionsygdomme antages det, at det afvigende protein, der
dannes som folge af mutationer i genet, lettere kan eendre struktur til den
abnorme form. Dette fungerer herefter som “skabelon” for de normale pro-
teiner, som gradvist omlejres til den abnorme og unedbrydelige form. Ved
overforsel ma det antages, at det tilferte ‘fremmede’ protein fungerer som
skabelon for veertens egne normale proteiner, som herefter gradvist omlej-
res til den abnorme resistente form.

Nar forst processen er startet formodes der at forega en eksponentiel ggning
af prioner, der ophobes i nervecellerne, saledes at disse efterhdanden mister
deres normale funktionsevne, svulmer op og gar til grunde.

For vCJD-patienter har det vist sig, at det abnorme prionprotein ogsa findes
i det lymfatiske veev i gastrointestinalkanalen, herunder tonsiller og appen-
dix. Arsagen hertil er antageligt, at patienterne har faet sygdommen ved
oral indtagelse af smittebeerende animalsk fede. Dyreundersggelser har vist,
at de abnorme prionproteiner efter oral indtagelse forst kan pavises i det
lymforetikuleere veev, hvorfra det breder sig retrogradt via perifere nerveba-
ner til centralnervesystemet; forst rygmarv og siden hjerne.

1.4 KLINISKE SYMPTOMER
1.4.1 SPORADISK C)JD

Den kliniske diagnose misteenkes oftest pa baggrund af de relativt stereoty-
pe og karakteristiske symptomer i form af multifokal neurologisk dysfunkti-
on, involuntaere myoklonier, sveer kognitiv dysfunktion/demens og det ha-
stigt progredierende forlgb. Den sporadiske sygdomstriade med hastigt
fremadskridende demens, myoklonier og periodiske EEG-komplekser ger
sig dog ikke geeldende i alle tilfeelde, og ved en nylig analyse af 300 spora-
diske CJD-tilfeelde fandtes flere atypiske varianter.



1 PRIONSYGDOM

Aldersgruppen er med toppunkt i 65-69 ars alderen. Sygdomsforlgbet
streekker sig vanligvis fra fa maneder til 1 ar. Sygdomsincidensen er ca. 1
per 1.000.000/ar (3,7).

1.4.2 VARIANT CJD

De forste 10 tilfeelde af den nye vCJD i UK blev rapporteret i april 1996. Pri-
mo november 2001 var der pavist 100 sikre tilfeelde samt 7 sandsynlige
tilfeelde i UK, 4 i Frankrig og 1 i Irland.

Debutsymptomerne har hyppigst veeret psykiske forstyrrelser med adfeerds-
endringer, apati, isolationstendens, gradlabilitet, angst og vrangforestillin-
ger samt nogle smertefulde/dyseestetiske pareestesier i krop og lemmer.
Ataksi, ufrivillige beveegelser og kognitiv dysfunktion tilkommer senere i
forlebet, mens de for sporadisk CJD karakteristiske periodiske EEG-foran-
dringer ikke har veeret pavist.

Karakteristisk for vCJD er, at patienterne er yngre end ved de sporadiske
CJD-tilfeelde, oftest < 40 ar, og at tilstanden progredierer langsommere, idet
der typisk gar mere end 1 ar fra de forste symptomer til deden indtreeder
(3,7).

Ved savel sporadisk CJD som ved vCJD er patienten i sygdommens slutsta-
die som regel hverken i stand til at beveege sig eller kommunikere (akine-
tisk mutisme).

Referencer:

1. Silvestri G, Baldassarre F. Prionprotein disease: a typical Kuhnian abnormality in a
molecular paradigm. Med Hypotheses 2000; 54: 69-71.

2. Alpers M, Gajdusek DC. Changing patterns of kuru: epidemiological changes in
the period of increasing contact of the Fore people with Western Civilization. Am J
Trop Med Hyg 1965; 14: 852-79.

3. Will RG, Alpers MP, Dormont D, Schonberger LB, Tateishi J. Infectious and spora-
dic prionprotein diseases. I: Prusiner SB (Ed.). Prionprotein biology and diseases.
Cold Spring Harbor Laboratory Press 1999.

4. Will RG, Ironside JW, Zeidler M, Cousens SN, Estibeiro K, Alperovitch A, Poser S,
Pocchiari M, Hofman A, Smith PG. A new variant of Creutzfeldt-Jakob disease in
the UK. Lancet 1996; 347: 921-5.
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50.
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Ghetti B, Gambetti P, Kretzschmar H. Classification of sporadic Creutzfeldt-Jakob
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2.1 PARAKLINISKE UNDERSQGELSER

Blod/serum
Pavisning af S-100 protein! angives til en diagnostisk sensitivitet pa 78 %
og en specificitet pa 81 % ved CJD (1).

Cerebrospinalvaeske (CSV)

Pavisning af S-100 protein angives til en diagnostisk sensitivitet pa 94 % og
en specificitet pa 85 % ved CJD. Pavisning af neuron specific enolase
(NSE)2 angives til en diagnostisk sensitivitet pa 80 % og en specificitet pa 92
% ved CJD (2). Disse er dog efterhdnden aflest af 14-3-3 protein3 som ved
immunoassay har vist bade en hgj sensitivitet og specificitet pa over 90 %
hos patienter med sporadisk CJD (3-7).

Hos patienter med vCJD er bade sensitivitet og specificitet lavere, idet 14-3-
3 protein kun er pavist i ca. 50 % af tilfeeldene, mens S-100 protein har en
diagnostisk sensitivitet og specificitet pd henholdsvis 78 % og 76 % og NSE
en sensitivitet og specificitet pa henholdsvis 52 % og 86 %. Tau protein4 har
en sensitivitet og specificitet pa henholdsvis 80 % og 94 % (8-10).

Neurogenetik

Genet, der koder for det 253 aminosyre-holdige prionprotein, findes pa den
korte arm af kromosom 20 hos mennesker, hvor en seerlig polymorfi for
aminosyrerne Metionin og Valin svarende til kodon 129 gor sig geeldende,
sdledes at fordeling i normalbefolkningen er 51 % heterozygote, 38 % ho-

1 S-100 protein er et astrocyteert calcium-bindende protein og anses for at vere
marker for aktiverede astrogliaceller.

2 NSE findes i neuroner og neuroendokrine celler. Forhgjet koncentration i CSV er
pavist ved en reekke andre neurologiske sygdomme sasom hjernetraumer, hjerne-
tumores, subaraknoidal bledning og akut apopleksi.

3 14-3-3 protein er et normalt forekommende neuronalt protein, som medvirker til
konformationel stabilisering af andre proteiner. Det kan dog ogsa pavises ved
andre tilstande med neurontab sasom nylig iskeemisk apopleksi, hypoxemisk
hjerneskade, subaraknoidalbledning, viral encefalitis, metabolisk encefalopati
efter barbiturat forgiftning, glioblastom, carcinomates meningitis, cortico-basal
degeneration og paraneoplastisk neurologisk sygdom.

4 Tau protein er et axonalt mikrotubuleert neuronalt fosfoprotein.

13
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mozygote for Metionin og 11 % homozygote for Valin. Dette har patogene-
tisk betydning.

Der kendes i dag 24 forskellige sygdomsfremkaldende mutationer i genet,
hvoraf nogle er sekvensforleengelser pa 24 basepar (oktapeptid-repeats).

Sekventering af priongenet ber udferes mhp. bestemmelse af zygoti-status
svarende til kodon 129 samt pavisning af eventuelle punktmutationer eller
sekvensforleengelser (oktapeptid-repeats) (6,8,9). P4 grund af den mulige
konsekvens heraf for sleegtninge ber dette ske efter informeret samtykke.

Neurofysiologi

Hos 2/3 af patienter med sporadisk CJD kan EEG vise di- eller trifasede ge-
neraliserede periodiske komplekser. Dette er ikke fundet hos vCJD-patien-
ter, hvor der dog ofte pavises uspecifikke abnorme forandringer (3,5-9).
MEP er kun beskrevet udfert pa fa patienter og har vist eget teerskel for kor-
tikal excitabilitet samt reducerede amplituder med relativ normal lednings-
hastighed.

Billeddannelse

En veesentlig grund til at udfere neuroradiologiske undersggelser er at pavi-
se eller udelukke andre tilstande. CT-skanning af cerebrum bibringer ingen
specifikke diagnostiske informationer ved nogen form for CJD, men kan
vise uspecifik atrofi. Ved MR-skanning med proton- og T»-vaegtede billed-
sekvenser samt ved FLAIR, kan der ved sporadisk CJD ses hgjsignalsforan-
dringer i putamen og nucleus caudatus, mens forandringerne ved vCJD fo-
rekommer symmetrisk i pulvinar regionen i den posteriore thalamus. T;-
veegtede sekvenser er normale (3,6,8,9,11-13).

Regional cerebral blodgennemstremning (rCBF) mélt ved SPECT kan vise
uspecifikke, ofte asymmetriske perfusionsdefekter.

Bioptering

Hjerneveevsbiopsi kan anvendes til at stille diagnosen med en hgj grad af
preecision, men en negativ biopsi udelukker ikke diagnosen. Pa grund af ri-
sikoen for iatrogen videreferelse af sygdommen, skal der tages seerlige for-
holdsregler i anvendelse, og bioptering anvendes derfor oftest hos yngre og
for at diagnosticere andre behandlelige sygdomme sdsom cerebral vaskuli-
tis.
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Ved anvendelse af immunhistokemisk eller Western blot undersggelse af
tonsilveev har den abnorme isoform af prionproteinet (PrPSc) kunnet pavises
hos patienter med vCJD, men ikke hos patienter med andre former for
prionsygdom. Undersggelsen er dog endnu ikke etableret som et diagno-
stisk redskab (6,8,9,14).

Obduktion
En sikker diagnosticering af CJD og vCJD kreever neuropatologisk verifice-

ring.

Referencer:

1.

Otto M, Wiltfang J, Schiitz E, Zerr I, Otto A, Pfahlberg A, Gefeller O, Uhr M, Gie-
se A, Weber T, Kretzschmar HA, Poser S. Diagnosis of Creutzfeldt-Jakob disease
by measurement of S100 protein in serum: prospective case-control study. BMJ
1998; 316: 577-82.

. Zerr I, Bodemer M, Racker S, Grosche S, Poser S, Kretzschmar HA, Weber T. Ce-

rebrospinal fluid concentration of neuron-specific enolase in diagnosis of Creutz-
feldt-Jakob disease. Lancet 1995; 345: 1609-10.

. Poser S, Mollenhauer B, Krauss A, Zerr I, Steinhoff BJ, Schroeter A, Finkenstaedt

M, Schulz-Schaeffer WJ, Kretzschmar HA, Felgenhauer K. How to improve the
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Tabel 2.1.1 Diagnostiske kriterier for sporadisk CJD (15)

Der er opstillet fglgende diagnostiske kriterier for sporadisk CJD:
Sikker CJD
* neuropatologisk verificering.

Sandsynlig CJD
e progredierende demens med mindst 2 af felgende fire kliniske
symptomer:
e myoklonier
e visuelle eller cerebellare symptomer
e pyramidale eller ekstrapyramidale symptomer
¢ akinetisk mutisme
e periodiske sharp og slow wave komplekser (PSWC) ved EEG-under-
sggelse
e pavisning af 14-3-3 protein i cerebrospinalveesken samt sygdomsva-
righed < 2 &r.

Mulig CJD
e kliniske symptomer som ovenfor
¢ ingen PSWC ved EEG-undersggelse
e ingen pavisning af 14-3-3 protein i cerebrospinalveesken
e sygdomsvarighed < 2 ar.
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Tabel 2.1.2 Diagnostiske kriterier for vCJD (8)

Der er opstillet falgende diagnostiske kriterier for vCJD:

A: progredierende neuropsykiatrisk lidelse

B: sygdomsvarighed > 6 mdr.

C: rutineundersggelser understotter ikke nogen alternativ diagnose
D: ikke anamnestisk holdepunkt for mulig iatrogen eksposition.

II
A: tidlige psykiatriske symptomer*
B: vedvarende smertefulde fgleforstyrrelser * *
C: ataksi
D: myoklonier, chorea eller dystoni
E: demens.

I
A: elektroencefalogram udviser ikke de typiske karakteristika som
ved sporadisk CJD*** (eller elektroencefalogram ikke udfert)
B: bilateralt hgjsignal i pulvinar pa magnetisk resonans skanning.
Sikker: IA (progredierende neuropsykiatrisk lidelse) og neuropato-
logisk verificering af vCJD** * *
Sandsynlig: Iog 4/5 af II og IIIA og IIIB
Mulig: I og 4/5 af Il og IIIA
* Depression, angst, apati, isolationstendens, vrangforestillinger.
** Dette inkluderer bade deciderede smerter og ubehagelige dyseestesier, eller
begge.
*** Generaliserede trifasiske komplekser pa ca. 1 per sek.
**** Spongiforme forandringer og udbredte PrP-aflejringer med floride plaques i
hele cerebrum og cerebellum.
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2.2 SMITTEVEJE FOR CJD OG v(CJD

CJD

Kontakt med intakt hud og slimhinder (fraset gjne) anses for betydningsles.
Steenk i gjne, stikleesioner med nale, skalpeller eller andre kirurgiske instru-
menter kan veere smitteveje for iatrogen CJD smitte; det ma derfor tilrades
at undga sddanne nar der handteres veev med bade hgj og lav infektigsitet.
Smitte er set ved indgift af veeksthormon af human oprindelse samt brug af
dura mater og cornea transplantater. Kontaminerede kirurgiske instrumen-
ter har ogsa overfort smitte.

Vedrerende risikomateriale henvises til nedenstaende tabel.

Tabel 2.2.1 Forekomst af CJD infektiost veev i det menneskelige legeme (1)

Hoj infektigsitet centralnervesystemet (CNS)
hjerne, rygmarv og gjne

Lav infektigsitet cerebrospinalveeske (CSV)
nyrer
lever
lunger
lymfeknuder og milt
placenta
Ingen paviselig fedtveev tarer
infektigsitet binyrer luftvejssekret
tandked spyt
hjertemuskulatur sved
tarme sergse ekskreter
perifere nerver meelk
prostata seed
skeletmuskulatur urin
testes feeces
gl. thyreoidea blod*
*Blod og blodprodukter

Selvom der under eksperimentelle omsteendigheder er pavist lav infektigsitet i blod
og blodkomponenter, er der aldrig registreret forekomst af sygdomsoverfersel heri-
gennem. Se naermere afsnit 2.3 side 20.
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vCJID

Med den nuveerende viden om smitteveje kan det ikke udelukkes, at vCJD
kan overfores ved hudpenetrerende eksposition, indbefattende bergring
med ikke-intakt hud eller slimhinder. vCJD er endvidere den eneste huma-
ne prionsygdom, hvor det sygdomsfremkaldende prion konsistent er pavist i
det lymforetikuleere system (sasom tonsiller, appendix, milt og lymfeknu-
der). Det mé sandsynligvis ogsa kunne forekomme i peyerske plaques og
mesenterielle lymfeknuder.

Reference:

1. WHO. Department of Communicable Disease, Surveillance and Response. WHO
Infection Control Guidelines for Transmissible Spongiform Encephalopathies.
WHO/CDS/CSR/APH/2000.3. Report of a WHO Consultation, Geneva, Switzer-
land, 23-26 March 1999.

2.3 BLODBAREN SMITTE

Sporadisk CJD

Det er ikke dokumenteret, at sporadisk CJD overfores med blod eller blod-
produkter; om end smitsomt agens i minimale mangder har kunnet findes i
blod i eksperimentelle TSE modeller. Der er sdledes ikke observeret CJD
blandt de recipienter, der har modtaget blod fra donorer, der siden har ud-
viklet CJD. Ligeledes er der heller ikke en overhyppighed af CJD blandt
heemofili-patienter, der har modtaget behandling med store meengder blod-
produkter i form af faktorpreeparater (1).

vCJD

Der er rejst tvivl om, hvorvidt blod er en mulig smittekilde og derfor er be-
tydningen af korrekt og konsekvent handtering af flergangsudstyr, der har
veeret i kontakt med muligt infektigst veev, gget.

Det kan endnu ikke hverken bekraeftes eller udelukkes, at vCJD kan over-
fores med blod, idet det smitsomme prion findes i lymfatisk veev og hvide
blodlegemer.

Det er vist, at BSE kan overfares med fuldblod til et rask far fra et eksperi-
mentelt smittet far i symptomfri fase (2). Andre undersggelser pa mus tyder
pa at der kreeves veesentligt storre meengder af det smitsomme agens for at
fremkalde sygdom ved intravengs eksposition end ved direkte intracerebral
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eksposition (3). Det er imidlertid et abent spergsmal om resultater af ekspe-
rimentelle undersggelser af smitteoverfersel af prionsygdomme udfert pa
dyr kan overfores til mennesket (4).

Myndighederne overvejer, hvorvidt alt blod og blodkomponenter burde leu-
kocytdepleteres, selv om man erkender, at betydningen af leukocytdeplete-
ring og plasma fraktioneringsprocesser er usikker (5).

WHO har imidlertid lagt den epidemiologiske evidens til grund for sin aktu-
elle anbefaling, at hverken anvendelse af blod til behandling eller under-
sogelse i laboratoriet kraever serlige sikkerhedsforanstaltninger (6). De
danske sundhedsmyndigheder har indtil videre tilsluttet sig denne anbefa-
ling.

Referencer:

1. Will RG, Alpers MP, Dormont D, Schonberger LB, Tateishi J. Infectious and spora-
dic prionprotein diseases. I: Prusiner SB (Ed.). Prionprotein biology and diseases.
Cold Spring Harbor Laboratory Press 1999.

2. Houston F, Foster JD, Chong A, Hunter N, Bostock CJ. Transmission of BSE by
blood transfusion in sheep. Lancet 2000; 356: 999-00.

3.Brown P, Cervehakowd, McShane LM, Barber P, Rubenstein R, Drohan WN.
Further studies of blood infectivity in an experimental model of transmissible
spongiform encephalopathy, with an explanation of why blood components do not
transmit Creutzfeldt-Jakob disease in humans. Transfusion 1999; 39: 1169-78.

4. Holada K, Jaroslav G Vostal. Different levels of prion protein (PrPc) expression on
hamster, mouse and human blood cells. Br J Haematol 2000; 110: 472-80.

5. Foster PR. Assessment of the potential of plasma fractionation processes to remove
causative agents of transmissible spongiform encephalopathy. Transfus Med 1999;
9: 3-14.

6. WHO. Department of Communicable Disease, Surveillance and Response. WHO
Infection Control Guidelines for Transmissible Spongiform Encephalopathies.
WHO/CDS/CSR/APH/2000.3. Report of a WHO Consultation, Geneva, Switzer-
land, 23-26 March 1999.
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HYGIEJNISKE FORHOLDSREGLER
TIL FOREBYGGELSE AF SMITTE

3.1 PLEJE OG ALMINDELIG SOCIAL KONTAKT

Det skal understreges, at pleje, ikke-invasive undersggelser, og social om-
gang med CJD-patienter ikke udger en risiko for sundhedspersonale,
parerende eller andre. Der er derfor ingen grund til at udseette eller afvise
indleeggelsen/modtagelsen af en person med CJD pa sygehuse, plejehjem
eller i hjemmeplejen. Isolation af CJD-patienter er ud fra en infektionshygi-
ejnisk viden/infektionsrisiko ikke ngdvendig. Som ved al anden patientple-
je, skal Sundhedsstyrelsens procedurerelaterede retningslinier fglges (1,2).

3.2 ANASTESI

Generel anastesi

Prionsygdomme smitter ikke via luftvejene. Det anbefales, at instrumenter
med direkte kontakt med mund, farynx, tonsiller eller luftveje behandles
som angivet i afsnit 3.7 (1). Ikke-genanvendeligt udstyr bortskaffes ved for-
breending efter geeldende regler for bortskaffelse af klinisk risikoaffald. Jf.
Miljestyrelsens vejledning nr. 4, 1998, “Handtering af klinisk risikoaffald".

Lokal anastesi

Nale genbruges ikke, men kasseres og bortskaffes ved forbreending efter
geeldende regler for bortskaffelse af klinisk risikoaffald (1). Jf. Miljestyrel-
sens vejledning nr. 4, 1998, “Héandtering af klinisk risikoaffald”

3.3 GRAVIDITET

Prionsygdomme transmitteres med vor nuveerende viden ikke fra mor til
barn i graviditetsperioden eller i forbindelse med fodslen. Der skal ikke ta-
ges seerlige forholdsregler, safremt en kvinde med bekreaeftet eller misteenkt
prionsygdom bliver gravid. Under fodsel tages almindelige hygiejniske for-
holdsregler. Ved invasive indgreb folges de retningslinier, der er angivet for
andre invasive indgreb hos individer med misteenkt eller bekreeftet prion-
sygdom.
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Placenta, navlestreng, udflad og sekreter behandles med omhu, idet ekspo-
sition ved beregring skal undgas. Emballeres omhyggeligt og bortskaffes til
forbreending efter reglerne for klinisk risikoaffald. Jf. Miljgstyrelsens vejled-
ning nr. 4, 1998, “Héandtering af klinisk risikoaffald”. Instrumenter behand-
les som angivet for andet kirurgisk udstyr, der har veeret anvendt hos perso-
ner med misteenkt eller kendt prionsygdom (jf. afsnit 3.7) (1).

3.4 ER DET NODVENDIGT AT TRAFFE FORHOLDS-
REGLER VED INDGREB PA PATIENTER MED MULIG
PRIONSYGDOM?

Der er i litteraturen ikke berettet om, at patienter er blevet smittet med
vCJD prionet som folge af behandling eller undersggelse. Det vil sige, at der
globalt ikke er kendskab til, at vCJD er overfort fra en patient til en anden
som felge af utilstraekkelig rengering og desinfektion af instrumenter eller
andet medicinsk udstyr.

Imidlertid er det abnorme prionprotein:

1) Pavist i lymfatisk veev, herunder ogsa i tonsiller hos patienter med
vCJD (3).

2) Pavist i appendix hos patienter i preeklinisk fase af vCJD (4).

3) Pavist at veere overordentlig resistent over for almindeligt anvendte
dekontamineringsmetoder (5).

Hertil kommer at det ikke helt kan udelukkes, at abnormt prionprote-
in i koncentrationer under nuveerende detektionsgreense kan fore-
komme i forbindelse med cirkulerende B-lymfocytter eller andre cel-
ler, der forekommer i blodbanen.

Uagtet at risikoen for nosokomiel smitte synes at veere lille i sundhedsveese-
net, er der grund til at skeerpe opmarksomheden om hygiejnen med fokus
pa effektiviteten af rengering og dekontaminering af udstyr og instrumen-
ter, der har veeret i bergring med infektiost veev eller infektiose vaevsvaesker.

3.4.1 DEKONTAMINERINGSMETODER MED BEGRANSET
INAKTIVERINGSEFFEKT

Almindeligt anvendte desinfektions- og sterilisationsmetoder pavirker i va-
rierende og oftest ringe grad prioner. Ethylenoxidsterilisation i 4 timer efter-
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lader eksempelvis mere end 90 % af prionet intakt. Autoklavering reduce-
rer de forskellige prionproteiner i varierende men utilstraekkelig grad og ef-
fekten mindskes veesentligt, hvis det prioninficerede veev er indterret pa
glas eller metaloverflader (5). Kvaliteten af den forudgdende mekaniske
rengering, der sigter pa at hindre indterring og om muligt fjerne proteinet
straks efter mulig kontaminering, er derfor meget afgerende.

Tabel 3.4.1 Desinfektionsmidler og -processer med varierende eller
begreenset effekt

Kemiske desinfektionsmidler Autoklavering, torsterilisation
Henstand i NaOCI* oplesning Ingen sikker inaktivering ved

1 time (frit klor 20.000 ppm). autoklavering eller torsterilisation.
Scrapie stammer inaktiveret (6,7),

BSE stammer inaktiveret (7). Autoklavering ved 134°-138° C.

Medforer ikke sikker inaktivering
af scrapie eller BSE prion 301V (9).
eller
Tor varme 360° C i 1 time.
Inaktiverer ikke scrapieinficeret veev.
Henstand i 2M NaOH** i 2 timer.
NaOH inaktiveringsforseg med
forskellige kombinationer af tid og
molaritet viser ikke konsistent inakti-
vering af BSE og scrapie (5,7,9).

Histologiske veevsprover
(under 5 mm i tykkelse):

96 % HCOOH i 1 time efterfulgt
af 4 % formalin i 48 timer (8).

* NaOCl er meget flygtigt og kan derfor kun opbevares i kort tid. Kun NaOCI blan-
det pa apotek ber anvendes, og opbevaringstiden ber ikke overskride 1 uge.

** 2M NaOH kgbes feerdigblandet, men kan blandes som folger: Man overfgrer 80 g
NaOH (pa pille-/pulverform) til 1 liter vand i stinkskab med de mest beskyttende
handsker (fx 4H handsker) og beskyttelsesbriller. Det opleses ikke umiddelbart,
men skal omreres en rum tid.
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Det mé frarddes at stole pa, at autoklavering alene vil kunne inaktivere
prioner. BSE prion 301V er i seerlig grad varmeresistent og er derfor veleg-
net som reference for inaktiveringsstudier. Dette prion inaktiveres ikke ved
autoklavering ved 138° C i 1 time. Forleenget autoklavering, gget tempera-
tur eller gentagne autoklaveringer vil kunne forringe effekten pa agens (9).

Der er i klinikken for nuveerende ikke anden metode end destruktion ved
forbreending (> 1000° C), der med sikkerhed inaktiverer alle typer af prioner
pa instrumenter og andet medicinsk udstyr beregnet pa genbrug.

Kemiske desinfektionsmidler

De fleste afprovede kemiske desinfektionsmidler har ingen eller ringe ef-
fekt pa prioner. Nogle desinfektionsmidler (fx alkohol, formalin eller glutar-
aldehyd) har endog en fikserende effekt - prioners infektigsitet vil “konser-
veres”, hvis disse midler anvendes. Kvaliteten af den mekaniske rengering,
der sigter pa at hindre indterring og om muligt fjerne proteinet straks efter
mulig kontaminering, er derfor meget afgerende. Henstand i en staerk
NaOCl oplesning (20.000 ppm frit klor) viste sig tidligt effektiv og kan med-
fore fuldsteendig inaktivering af prioner (7). 2M NaOH har varierende effekt
og eliminerer ikke prioner fuldsteendigt.

Tabel 3.4.2 Desinfektionsmidler og -processer, der ikke kan anvendes ved
mistanke om TSE/prionrisiko (1)

Kemiske desinfektionsmidler Gasser Varmebehandling
alkoholer ethylenoxid|ter varme
ammoniak formalin  |autoklavering 121° C
beta-propiolactoner 1 15 minutter
klordioxid (Purogen) (Jettadam)

formalin ioniserende straling
glutaraldehyd ultraviolet bestraling
brintoverilte mikrobelger
iodoforer

pereddikesyre

periltesulfat (Virkon)

fenoler

natriumdiklorcyanurate (Presept)

natriumhypoklorit (10.000 ppm frit klor)
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3.4.2 NYERE METODER MED DOKUMENTERET EFFEKT

Hver for sig kan hverken autoklavering eller brug af desinfektionsmidler
med sikkerhed eliminere det smitsomme prion. Kombinationen af autokla-
vering og NaOH har imidlertid vist sig at besidde en meget hgj inaktive-
ringseffekt pa prioner (10,11).

Tabel 3.4.3 Autoklavering/kemisk inaktivering efter forudgaende
rengoring. Metoder med dokumenteret efiekt (under implementering)

(0

stuetemperatur.
Overfor til autoklave.

1 1M NaOH1i30 min.**

Refe- | Forbehandling Varme Herefter
rence | efter rengoring
NaOH* 1M i1 time Autoklavering 121° C | Skylning i vand

efterfulgt af ren-
gering og rutine-

sterilisering.
NaOH* 1M1 1 time. Autoklavering ved Rengering og

(1) Laeggesivand og 121°C1i1 time.** rutinesterilisering.
overfores til autoklave.
NaOH* 1Mi 1 time.

(1) Skylles i vand og Autoklavering ved Rengering og
overfgres uden veeske |134° Ci30 min. rutinesterilisering.
til autoklave.

Koges i 1M NaOH i Rengering og

(5) Ingen. 1 min. (BSE prion 301V). | rutinesterilisering.

* 1M NaOH kgbes feerdigblandet, men kan blandes som folger: Man overforer 40 g
NaOH (pa pille/pulverform) til 1 liter vand i stinkskab med de mest beskyttende
handsker (fx 4H handsker) og beskyttelsesbriller. Det opleses ikke umiddelbart,
men skal omreres en rum tid.

** Kreever seerlig autoklave beregnet pd veeskesterilisation. Arbejdstilsynets au-
toklave klassifikation B.

Effekten af NaOH kombineret med autoklavering ved 121° C i 30-60 minut-
ter synes nu bekreeftet for scrapie og CJD gennem gentagne forseg (7,9).
Det er dog klart, at kombinationsbehandlingen ikke uden videre kan gen-
nemforesien hvilken som helst vakuum autoklave. En del af dokumentatio-
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nen er gennemfprt ved forsog med anvendelse af non-vakuum autoklaver,
der bevirker en langsommere og - i denne sammenhang - maske mere hen-
sigtsmaessig opvarmning af autoklavegodset end vakuum autoklaven. Va-
kuum autoklavens hurtige opvarmning kan bidrage til at fiksere proteinet,
som dermed bliver mere varmestabilt. Det ma ligeledes forventes, at kvali-
teten af en forudgdende mekanisk rengeringsproces ogsa her har betydning
for resultatet. Senest er det vist at referenceprion BSE 301V (muse-passeret
BSE), som bade har en hgj titer og er yderst varmestabil, inaktiveres ved
kogning i 1M NaOH i 1 minut (5,12).

Brugen af NaOH og kombinationen af autoklavering og kemi kan neeppe
umiddelbart introduceres i de danske sterilcentraler uden omleegning af
rengerings- og dekontamineringsprocesser og tilpasning af udstyr i steril-
centralen.

Det mé undersgges, hvordan den kombinerede dekontamineringsmetode
kan anvendes i sterilcentralerne pa de sygehuse, hvor det er aktuelt.

Referencer:

1. WHO. Department of Communicable Disease, Surveillance and Response. WHO
Infection Control Guidelines for Transmissible Spongiform Encephalopathies.
WHO/CDS/CSR/APH/2000.3. Report of a WHO Consultation, Geneva, Switzer-
land, 23-26 March 1999.

2. Sundhedsstyrelsen. Oktober 1992. Vejledning om human immundefekt virus
HIV og forebyggelse af blodbéaren smitte. ISBN 87-601-3369-4.
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Taylor DM, Fernie K, Steele P. Boiling in sodium hydroxide inactivates mouse-
passaged BSE agent. Abstracts of a Meeting of the Association of Veterinary Tea-
chers and Research Workers. Scarborough, 29-31 March 1999; p.22.

3.5 RISIKOVURDERING

Figur 3.5.1 Risikovurdering for indgreb ved mistanke om prionsygdom

Hvilken risiko har patienten | | Hvilket veev er der kontakt med

for at have TSE? under indgrebet

(hvilken type “exposure”)?

/

Beslutte om indgrebet overhovedet skal foretages.
Hyvilke instrumenter skal anvendes - engangs-, flergangs-,
evt. lane instrumenter fra centralt sted (fx endoskoper)?
Hvordan skal personalet beskyttes?
Afdeekning pa stuen.

Hvordan skal dekontaminering foretages
(instrumenter og andet udstyr, operationsstue)?

/

Hvor infektigst er det veev, der er
kontakt med under indgrebet?

29



30

3 RISIKO OG SIKKERHED

Patientens diagnose: Sikker/sandsynlig prionsygdom, mulig prionsyg-
dom eller ingen mistanke om prionsygdom.

Indgrebets karakter: Drejer det sig om operativ behandling, anden in-
vasiv behandling eller diagnostik (fx spinalveeske-
og blodprevetagning) eller almindelig pleje?

Veeyv, der er kontakt med i forbindelse med indgrebet:
Horer det til kategorien hgjinfektios, lavinfektios
eller ikke-infektios? (Jf. tabel 2.2.1 side 19.)

Efter disse overvejelser kan man beslutte, om:

¢ undersggelse/behandling overhovedet skal foretages (evt. udseettes)

e deri givet fald skal anvendes engangsudstyr eller flergangsudstyr

¢ speciel afdaekning og seerlige barriereforanstaltninger er nedvendige

¢ hvis der skal anvendes flergangsinstrumenter, hvorledes skal dekontami-
nering foretages.

Disse overvejelser har til formal at:

e minimere risikoen for smitte fra patient til patient
(fx via prion-kontamineret instrument)
e minimere risikoen for smitte fra patient til personale
(fx via prion-kontamineret instrument, stik-/skeerelaesion eller
steenk/sproijt)
e minimere prionforurening i miljoet
(operationsstue, underseggelsesrum, laboratorium, etc.).

3.5.1 PROBLEMOMRADER/ANBEFALINGER, HVOROM DER IKKE ER
INTERNATIONAL KONSENSUS

Klassifikation af patienter

Patienter, der tidligere er transplanteret med dura eller cornea, eller som er
behandlet med veeksthormon af human oprindelse, har intermedieer risiko
for at udvikle prionsygdom, og hejrisikoveev fra disse patienter er potentielt
smitsomt. Risikoen for patienter behandlet i Danmark vil dog veere neglige-
abel. Personer med arvelig prionsygdom i familien klassificeres ligeledes i
intermedieer risikogruppen, men uden at der internationalt er opndet enig-
hed om, hvilken konsekvens det skal have i en risikovurdering.
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Oftalmologi

Andre gjenindgreb og diagnostiske procedurer: Der er fra officielt hold i
Storbritannien foresldet vidtgdende brug af engangsudstyr, hvilket ikke er
fundet praktiserbart og der arbejdes i gjeblikket med at fremstille brugbare
retningslinier (1).

Ore-, naese- og halskirurgi

Forslag om engangsudstyr til tonsillektomi er fremsat, efter at der hos vCJD-
patienter er pavist abnormt prionprotein i tonsiller. Betydningen af dette er
pé nuveerende tidspunkt ikke afklaret, men muligheden for kontaminering
af tonsillektomi-instrumenter er til stede (2).

Tandbehandling

Epidemiologiske undersggelser peger ikke pa risiko ved tandbehandling.
Hvis tandleeger felger almindelige hygiejniske retningslinier, skennes der
ikke at veere risiko ved at behandle patienter med prionsygdomme. Dyrefor-
seg har dog vist, at prioner kan overfgres via neurovaskuleert veev (tandpul-
pa). Brug af engangsudstyr ved saddanne steorre tandbehandlinger er fore-
sldet; der er dog ikke international konsensus herom (3).

Referencer:

1. Tullo A, Buckley R, Painter M. CJD and the eye. Eye 2000; 14: 259-260.

2. Frosh A. Prions and the ENT surgeon. J Laryngol Otol 1999; 113: 1064-7.

3. WHO. Department of Communicable Disease, Surveillance and Response. WHO
Infection Control Guidelines for Transmissible Spongiform Encephalopathies.
WHO/CDS/CSR/APH/2000.3. Report of a WHO Consultation, Geneva, Switzer-
land, 23-26 March 1999.

3.6 STIK- OG SKAREUHELD, STANK OG SPR@|T

Der har ikke veeret dokumenterede tilfeelde af erhvervsmeessigt overfort
TSE til mennesker, men i enkelte tilfeelde har en mulig sammenhang heller
ikke kunnet afvises. Det er derfor hensigtsmeessigt for sundhedspersonale
at tilretteleegge arbejdsgange saledes, at risikoen for smitte under arbejde
reduceres mest muligt.

Det skal pointeres, at der ikke er smitterisiko ved almindelig pleje og social
omgang. Det skal samtidig understreges, at hvis retningslinierne i denne
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vejledning felges, vil der veere ganske fa muligheder for risikofyldt eksposi-
tion.

Ved forskellige typer indgreb kan risikoen reduceres:

¢ ved barrierebekleedning ved risiko for steenk og sprojt

¢ ved anvendelse af stikkende og skeerende instrumenter (fx under en ope-
ration) etableres et envejs flow af instrumenterne

e ved tildeekning med engangsafdeekning af fast inventar og overflader, sa
kontaminering af miljget minimeres

e hvis disse (fx gulv) alligevel kontamineres med steenk og spild foretages
hurtig dekontaminering af overflader.

3.6.1 FORHOLDSREGLER EFTER UHELD

Hyvis et uheld med kontakt med kritisk vaev/veeske fra risikopatienter allige-
vel forekommer anbefales folgende:

¢ Kontaminering af intakt hud:
Vask med seebe og rigeligt vand (undga at skrubbe), skyl og ter.
¢ Kanyle stik eller skaerelsesioner:
Forsigtigt forseges at oge bledning, vask med seebe og rigeligt vand
(undga at skrubbe), skyl, tor og tildeek med vandteet forbinding.
¢ Steenk og sprojt i gjne eller mund:
Skyl med saltvand (gjne) eller vandhanevand (mund).

Husk anmeldelse af uheld efter de geeldende retningslinier pa arbejdsplad-
sen. Uheld, der giver anledning til mere end en dags sygefraveer ud over til-
skadekomstdagen, skal anmeldes som arbejdsskade efter geeldende regler
til Arbejdsskadestyrelsen og Arbejdstilsynet. Dette medvirker til, at uheld-
somstendighederne kan vurderes og uhensigtsmaessige rutiner fremover
undgas.

3.7 BEHANDLING AF INSTRUMENTER EFTER
ANVENDELSE

Smitterisiko ved brug af flergangsinstrumenter skal vurderes i forbindelse
med det forestdende indgreb, jf. tabel 3.7.1.
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Tabel 3.7.1 Forholdsregler for instrumenter og andet udstyr anvendt til
diagnostik eller behandling

Risiko- Patient-diagnose Dekontamineringsmetode
kategori efter kontakt med risikovaevi:
hgj- eller lav- | nul-risikovaev
risikoveev
Hgjrisiko Sikker (pat. verific.):
sporadisk CJD Kassation** Rutine
vCJD Kassation** Kassation**
Hgjrisiko Sandsynlig eller mulig: For bade For sporadisk:
sporadisk CJD sporadisk rutine
vCJD og variant: For variant:
karantene* karantsene*
Hyvis diagnose | Hvis diagnose
bekreeftes: bekreeftes:
kassation** kassation**
Intermediser |Tidligere duratrans- Hagjrisikoveev: | Rutine
risiko plantation eller indgift kassation**
af humant veeksthormon. | Lavrisikoveev:
Corneatransplanteret Se note.
uden kliniske symptomer.
Arvelig TSE i familien.
Ingen risiko |Andre Rutine Rutine

¥ Se tabel 2.2.1 side 19.

* For instrumenter, der seettes i karanteene, anvendes efter rengering desinfekti-

on/autoklavering efter retningslinierne i tabel 3.4.1 side 25 efterfulgt af rutinepro-

cedure inkl. pakning, saledes at de er optimalt dekontamineret for henseettelse.

Instrumentseettet holdes samlet. Ved bekraeftelse af mistanke eller TSE diagnose

kasseres de i karanteene anbragte instrumenter.

** Hvis man efter en konkret risikovurdering eller af gkonomiske hensyn veelger

ikke at kassere instrument/udstyr, foretages desinfektion/autoklavering efter ret-

ningslinierne i tabel 3.4.3 side 27.
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Note:

Der synes ikke at veere international konsensus om forholdsregler vedrerende pati-
enter, der har gennemgdet dura- eller corneatransplantion eller har faet behandling
med humant veeksthormon samt patienter med herediteer prionsygdom i familien.
Denne kategori af patienter er imidlertid sjeelden i Danmark, og smitteoverfersel ma
anses for teoretisk. Tonsillektomi er nylig bragt i fokus, idet abnormt protein kan
pavises i tonsilveevet hos vCJD patienter (1). I flere lande anbefales engangsudstyr.

Reference:
1. Hill AF, Zeidler M, Ironside J, Collinge J. Diagnosis of new variant Creutzfeldt-Ja-
kob disease by tonsil biopsy. Lancet 1997; 349: 99-100.

I praksis vil der veere tale om to mulige situationer:

SITUATION 1:

Ubekreeitet mistanke om prionsygdom (jf. tabel 2.1.1 og 2.1.2 side 17 og
18). Udpakkede instrumenter/udstyr har veeret i berering med kritisk veev
(jf. tabel 2.2.1 side 19):

Nedenstaende procedure falges:
Operationstidspunktet planleegges, saledes at der er tid til den nedvendige
dekontaminering inden neeste indgreb foretages pa stuen.

Afdeekning (med plastfolie eller anden engangsafdeekning), der beskytter
fast inventar mod steenk, sprojt o. lign.

Der skal veere sa fa mennesker pa stuen som muligt.

Personale anvender barrierebekleedning afheengigt af indgrebets karakter
(vandteet overtraekskittel, beskyttelsesbriller/-skeerm, maske, hue m.v.).

1. Kun instrumenter, der er ngdvendige for indgrebet udpakkes. Instrumen-
terne holdes adskilt fra andre, ikke-prionkontaminerede instrumenter, fx i
seerlig meerket beholder. Efter berering med kontaminerede instrumenter
skiftes handsker for beroring af rene instrumenter.

2. Instrumentet holdes fugtigt, fx ved henlaeggelse i engangsbakke med ste-
rilt vand, saledes at infektigst materiale ikke terrer ind og dermed bliver
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sveerere at fjerne/dekontaminere. Vandet temmes i kloakken og bakken
bortskaffes som klinisk risikoaffald.

3. Straks efter indgrebet rengeres instrumentet mekanisk i bakken for at
fjerne proteinrester. Indvendige flader og hulheder skal holdes fugtige og
bearbejdes mekanisk med berste e.l. Der ma ikke veere steenk og spreijt til
omgivelserne eller mulighed for stik-/skeerelsesion.

4. Instrumentet desinficeres og steriliseres, hvis dette er muligt. Jeevnfor de i
tabel 3.4.1 side 25 og tabel 3.4.3 side 27 angivne midler og metoder. Be-
meerk, at der er mange ineffektive desinfektionsmidler (tabel 3.4.2 side
26).

5. De sdledes behandlede instrumenter anbringes derefter i karanteene ind-
til mistanken er afkreeftet. Nar mistanken er afkreeftet opheaeves karan-
teenen, og instrumenterne dekontamineres, pakkes og steriliseres efter
normal procedure for instrumenter til flergangsbrug.

6. Ved bekreeftelse af mistanken: Se situation 2 nedenfor.

Ultralydsbad og vaskedekontaminator anvendt til behandling af instrumen-
ter med misteenkt prionsygdom skal gennemfore en fuld programcyklus
uden instrumenter eller andet udstyr. Veaesken i ultralydskarret skiftes og
karret dekontamineres med NaOCI (20.000 ppm). Det ber sikres, at karret
taler dette.

SITUATION 2:

Diagnosticeret, bekreeftet prionsygdom (jf. tabel 2.1.1 og 2.1.2 side 17 og
18).

Operationstidspunktet planleegges, sdledes at der er tid til den nedvendige
dekontaminering inden neeste indgreb foretages pa stuen.

Afdeekning (med plastfolie eller anden engangsafdeekning), der beskytter
fast inventar mod steenk, spregjt o. lign. Ved neurokirurgiske indgreb til-
streebes at involvere sa lidt personale som muligt. Personale anvender barri-
erebeklaedning afheengigt af indgrebets karakter (vandteet overtraekskittel,
beskyttelsesbriller/-skeerm, maske, hue m.v.).

Ved diagnosticeret prionsygdom kasseres de anvendte instrumenter, da sik-
ker dekontaminering ikke er mulig. Instrumenterne bortskaffes ved for-
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breending pé forbreendingsanleeg godkendt til behandling af klinisk risiko-
affald. Emballeres og transporteres i overensstemmelse med galdende reg-
ler for indsamling, opbevaring og bortskaffelse af klinisk risikoaffald. Jf.
Miljestyrelsens vejledning nr. 4, 1998, “Handtering af klinisk risikoaffald".

3.8 KEMISKE METODER TIL OVERFLADER OG
VARMEFGLSOMME INSTRUMENTER

Heeld NaOH 2M eller ufortyndet NaOC1 (20.000 ppm) ud over overflade el-
ler instrumenter, lad henstd uforstyrret 1 time. Tor op (cellstof e.l.) og skyl
med vand. Der anvendes handsker og beskyttelsesbriller under arbejde
med de neevnte kemikalier.

3.9 BARRIEREFORANSTALTNINGER VED OPRENSNING
(RENGOGRING AF INSTRUMENT)

Personale, der er beskeeftiget med dekontaminering af instrumenter forure-
net med hgjinfektiost materiale, ber veere ikleedt engangsovertreeksbeklaed-
ning, handsker, maske og gjenbeskyttelse. Barrierepdkleedningen ber veere
vaeskefast.

3.10 FORHOLDSREGLER VED LABORATORIEARBE]JDE

Der kan enten veere tale om rutine-diagnostik (klinisk biokemi, klinisk im-
munologi og klinisk mikrobiologi (bakteriologi, virologi og parasitologi)
samt patologisk anatomi, hvor specielle retningslinier er geeldende (se An-
neks 2), eller der kan veere tale om eksperimentelt arbejde med metodeud-
vikling, opkoncentrering af infektiost materiale, dyreforseg o. lign. Arbejde
i det eksperimentelle laboratorium falder uden for denne vejledning.

Prover kan veere fx blod, spinalveeske, veevsprover, pus, sekreter, urin og
feeces. Ved hgj- og lavinfektigst materiale anvendes engangsudstyr. Prover-
ne bor ikke behandles i automatisk analyseudstyr, der ikke kan dekontami-
neres tilstreekkeligt.

Der anvendes procedurer, hvor steenk, sprejt, aerosoldannelse og stik-
/skeerelaesioner undgas. I gvrigt felges de seedvanlige retningslinier for ar-
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bejde med infektigst materiale og laboratoriearbejde (ingen mundpipette-
ring, der ma ikke spises eller ryges i laboratoriet, etc.).

3.11 ENDOSKOPER

Der er usikkerhed vedrgrende smitterisikoen ved endoskopi. Her teenkes
der seerligt pd endoskopi, hvor der er kontakt med lymfoidt veev, dvs. gastro-
intestinal endoskopi, og i seerlig grad nar det geelder vCJD-patienter.

Indtil videre anses risikoen i forbindelse med endoskopi som en teoretisk ri-
siko. Ikke desto mindre anbefaler man i udlandet, at man enten 1) anvender
dedikerede endoskoper (dvs. endoskoper der kun bruges til sandsynlige/
bekreeftede CJD-tilfeelde, evt. udlant fra centralt sted) eller 2) kasserer en-
doskopet efter brug. Desuden skal indikationen for endoskopi ngje overve-
jes, hvis patienten kan rubriceres som tilhgrende en risikogruppe.

Det ma understreges, at en effektiv primeer (helst automatiseret) vask med
fjernelse af proteinholdigt materiale er essentiel for at nedseette smitterisi-
koen, hvad enten det drejer sig om prioner eller mikroorganismer. Lumina i
endoskoperne bliver stadig mindre, der foretages mere komplicerede ind-
greb med brug af meget sma instrumenter, optik m.v., evt. ved hjeelp af ro-
botstyring. Oprensning og dekontaminering af sneevre lumina og elektro-
nisk udstyr er generelt et problem i forbindelse med moderne udstyr, og i
seerdeleshed et problem, hvis der er mistanke om kontaminering med prion-
holdigt materiale.

Referencer:

Ponchon T. Transmission of hepatitis C and prionprotein diseases through digestive
endoscopy: evaluation of risk and recommended practices. Endoscopy 1997; 29: 199-
202.

Rey J-F, Kruse A, Axon T, Petersen C, Reid A, Sorkin M, Spencer K, Machida S, Kir-
cher-Felgentreff I, Slowey B, Doherty B, Stief M (Working Party). ESGE guidelines
for the prevention of endoscopic transmission of type C hepatitis and update on
Creutzfeldt-Jakob disease. Endoscopy 1997; 29: 203-4.

Rey J-F. Endoscopic disinfection. A worldwide problem. J Clin Gastroenterol 1999;
28:291-7.
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3.12 BORTSKAFFELSE AF AFFALD
For affald fra patienter med sikker eller mulig TSE geelder folgende mal:

e Der ma ikke opsta risiko for smitte til personer, der handterer affaldet.
¢ Der ma ikke ske forurening af milje i eller uden for hospitalet.

Ved forbreending i forbreendingsanlaeg, der er godkendt til forbreending af
klinisk risikoaffald, opnds sa heje temperaturer, at prioner inaktiveres og
ikke leengere udger en smitterisiko. Jf. Miljgstyrelsens vejledning nr. 4,
1998, "Héandtering af klinisk risikoaffald".

3.12.1 PATIENTER | HG) OG INTERMEDIZAR RISIKOGRUPPE

Engangsinstrumenter, kanyler, etc. bortskaffes som klinisk risikoaffald (dvs.
emballering i klinisk risikoaffaldsbeholdere og efterfelgende transport til
forbreending pa godkendte anleeg). Speciel meerkning er ikke nedvendig.

Afdeekninger, engangssugeglas o. lign., der har haft kontakt med hgj eller
intermedieert infektiost veev eller veesker (veev fra CNS, spinalveeske o. lign),
bortskaffes som klinisk risikoaffald.

Vaev fra CNS/CNS-neere strukturer og spinalveeske bortskaffes som veevsaf-
fald i sikre veesketeette containere.

Andet affald (herunder dagrenovation), ekskreter, sekreter o. lign. fra disse
patienter behandles efter de retningslinier, der geelder for alle almindelige
patienter.

3.12.2 PATIENTER UDEN FOR RISIKOGRUPPE

For disse patienter geelder samme retningslinier som for alle almindelige pa-
tienter.
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3.13 RENGORING

3.13.1 PATIENTER | HG) OG INTERMEDIZAR RISIKOGRUPPE

Spild og sprajt af CNS/CNS-neaert vaev eller spinalvaeske pd overflader:

Der foretages pletdesinfektion pa det afficerede omrade ved:

1) Overheldning med NaOH 2M eller NaOCl1 20.000 ppm. Eventuelt “ind-
deemning” eller immobilisering af veeske ved at leegge sugende materia-
le oveni/omkring.

2) Henstéar sdledes minimum 1 time. Herefter opterring med cellstof eller
klude.

3) Til slut almindelig rengering. Cellstof, klude, andet sugende materiale og
handsker, der er anvendt ved opterring, kasseres som klinisk risikoaffald.

Spild og sprojt af andet (sekreter, ekskreter, blod):

Som ved alle almindelige patienter: opterring, pletdesinfektion og renge-
ring.

3.13.2 PATIENTER UDEN FOR RISIKOGRUPPE
Alle typer spild og sprajt:

Samme retningslinier som ved alle almindelige patienter.
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FORHOLDSREGLER VED NEUROKIRURGISKE
OPERATIONER

Neurokirurgiske operationer udger et seerligt omrade, idet en del af indgre-
bene indebeerer direkte eksposition af CNS, som i denne sammenheng ud
over hjerne og rygmarv ogsa omfatter gjne. Herudover udger cerebrospi-
nalveeske et risikomateriale. Der henvises til tabel 2.2.1 side 19 vedregrende
infektigsitetskategori. Herudover henvises til afsnit 2.2 side 19, der omhand-
ler smitteveje.

Generelt ber det ved neurokirurgiske indgreb pé patienter med misteenkt
prionsygdom tilstreebes at:

e Indgrebet udferes pa operationsstue.

e Involvere sa lidt personale som muligt.

e Anvende engangsudstyr:

o vandteet engangsoperationskittel uden pa plastforkleede

© to seet handsker

o veesketeet maske

o ansigtsvisir, der omslutter personalets hoved for at beskytte gjne, naese
og mund

o afdeekning og linned.

e Alt ikke-engangsudstyr indpakkes.

e Sikre entydigt envejs flow af instrumenter.

e Behandle alt affald (beskyttelsesudstyr/bekleedning/afdekning/linned,
flydende og solidt affald) i henhold til retningslinier herfor, se afsnit 3.12
side 38 om bortskaffelse af risikoaffald.

e Prgver markeres "smitsomt prionmateriale”.

Alle overflader rengores i henhold til retningslinier herfor; se kap. 3.

Forberedelse

Inden operation berammes pa patient med misteenkt eller bekreeftet prion-
sygdom, ber operationsgangen orienteres herom, sdledes at man kan forbe-
rede alt involveret personale. Herunder skal personalet have mulighed for
at seette sig ind i de specielle forholdsregler pa omradet, som udtrykt i eksi-
sterende vejledninger. Skriftlige procedurer tilpasset den aktuelle afdeling
er essentielt, og der ber udneevnes en kompetent person (leege eller syge-
plejerske) som ansvarlig for udarbejdelse og ajourfering af disse procedurer.
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Det kan anbefales at planleegge indgrebet som afslutning pa dagens opera-
tionsprogram. Operationsgangens rengeringsafdeling orienteres dagen for
indgrebet.

Operation

e Alt udstyr, som ikke direkte er pakreevet for det planlagte indgreb, ber sa
vidt muligt fjernes fra operationsstuen.

e Operationsleje redes op med plastikunderlag samt papirafdekning.

e Der opseettes affaldsseek maeerket "klinisk risikoaffald”.

e Ved intrakranielle indgreb anbefales lejring af hovedet pa perlepude.

e Ved behov for harfjernelse anvendes engangsbarbermaskine eller klippe-
maskine med engangshoved.

e Der anvendes engangsinstrumenter i sa vid udstreekning som muligt -
adgang udferes med handinstrumenter for at undgé aerosoldannelse.

e Der anvendes engangssugeglas.

¢ Instrumenter holdes fugtige, fx ved henlaeggelse i bakke med sterilt vand.

e Eventuelle prover merkes "smitsomt prionmateriale”.

e Operationssar forbindes/deekkes med plaster af ikke-steril hjeelper.

¢ [kke-engangsinstrumenter vaskes grundigt i vand af assisterende syge-
plejerske. Steenk og sprejt skal undgas. Bakke og instrumenter desinfice-
res og steriliseres i henhold til metoder angivet i tabel 3.4.1 side 25. Ved
autoklavering ber autoklave veere klar til brug.

¢ Affald, herunder engangsinstrumenter, bortskaffes. Jf. retningslinier som
anfort i afsnit 3.12 side 38.

Karanteene

Ikke-engangsinstrumenter anbringes i karanteene indtil prionsygdom er be-
eller afkraeftet. Hvis mistanke er afkraeftet opheeves karanteenen, instru-
menterne dekontamineres, pakkes og steriliseres efter normal procedure.

Ved diagnosticeret bekreaeftet prionsygdom kasseres de anvendte instru-
menter, idet sikker dekontaminering ikke er mulig.

Rengoring af operationsstue

Ved spild og sprejt foretages overhaeldning med 2M frisklavet NaOH eller
ufortyndet NaOCI. Dette henstari 1 time (se afsnit 3.13.1 side 39). Hvor det-
te ikke er muligt, eller hvor overfladen ikke tdler NaOH eller NaOCI ren-
geres grundigt.

I ovrigt rengeres operationsstuen efter seedvanlige retningslinier.
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Anbefalinger for andre invasive indgreb pa patienter med prionsygdom/
misteenkt prionsygdom/potentielle smittebeerere

Jjenkirurgi

Retningslinierne for neurokirurgi felges, nar det geelder selve gjet, da det
ikke pa nuveerende tidspunkt er muligt at pege pa, hvor i gjet abnorme
prionproteiner findes.

Ore-, naese- og halskirurgi

Foretages duraneer kirurgi i otologisk regi pa en patient med mulig, sand-
synlig eller sikker CJD-diagnose, bgr retningslinierne for neurokirurgiske
indgreb felges.

Brug af ndle, elektroder m.m. (neurofysiologiske undersegelser,
akupunktur, tatovering o. lign.)

Engangsudstyr anbefales, seerligt ved brug af hule nale. Denne anbefaling
tilsigter forst og fremmest at mindske risikoen for blodoverferte sygdomme
som hepatitis B og C samt AIDS, idet perifere nerver, hud og subcutis ikke
er kritisk veev i prionmeaessig henseende (sporadisk CJD).
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OBDUKTION OG POST MORTEM FORHOLDSREGLER

A. FORHOLDSREGLER VED HANDTERING AF AFD@DE PATIENTER

Hos afdede patienter med sandsynlig eller sikker prionsygdom anbefales
det, at flytning af patienterne fra hospital, plejehjem eller hjem udferes som
flytning af andre patienter med risiko for infektion. Hvis kraniet har veeret
dbnet, og sutureringen ikke har lukket effektivt for udflydning af cerebro-
spinalvaesken, anbefales det, at afdede placeres i en lukket “body-bag”,
som det normalt geres ved kendt infektionsrisiko, og at seekken fores ind-
vendig med absorberende materiale som cellstof o. lign.

B. OBDUKTION VED MISTANKE OM PRIONSYGDOM

B 1 Exvisceration

Det vigtigste ved obduktionen er at fremskaffe en sikker endelig diagnose.
Det er derfor tilstreekkeligt i de fleste tilfeelde at begreense obduktionen til
udtagning af hjernen. Dette kan geres sikkert pa enhver sektionsstue,
kraever ikke specielle sikkerhedsfaciliteter og udseetter ikke det involvere-
de personale for nogen risiko, forudsat at de her fglgende procedurer bliver
udfert korrekt.

Ideelt deltager 3 mennesker i obduktionen: patologen, en assisterende tek-
niker og yderligere en person, som kan handtere preeparatglas m.m. De del-
tagende personer ber veere informeret om sygehistorien og fuldt informeret
om procedurerne for autopsien. Autopsien kan forega i ethvert autopsirum,
men hvis en smittestue forefindes, kan denne benyttes. I den grad det er
muligt, benyttes engangstgj og -udstyr, herunder dobbelthandsker og
ansigtsvisir, som omslutter personalets hoved, for at beskytte gjne, naese og
mund.

Personalet skal undga penetrerende sar ved at beere beskyttelsesudstyr som
ved andre obduktioner, herunder sikkerhedshandsker (metalliske hand-
sker). Kontaminering af obduktionsbordet ber undgés ved hjeelp af et ikke
permeabelt engangsplastikunderlag e.l.

B 2 Udtagning af hjerne
Hovedet placeres som normalt med et tykt lag cellstof nedenunder. Kraniet
dbnes med en héandsav, der efterfelgende dekontamineres kemisk med
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NaOCl eller NaOH. Hvis der benyttes elektrisk sav, bgr den indesluttes i en
aerosolbegraensende plastpose, med mindre personalet benytter ventilere-
de hjelme med tilhgrende filter.

Hjernen fjernes fra kraniet pa den seedvanlige made og anbringes i en
teetlukkende plastikbette med 10 % formalin* til neuropatologisk under-
sogelse. Bade den inficerede hjerne og fiksativoplesningen er stadig infek-
tiose og skal meerkes i overensstemmelse hermed. Hjerne og spand anbrin-
ges i en storre spand eller plastikpose og bringes til det neuropatologiske
laboratorium. Hvis det enskes, kan interne organer inspiceres, og vaev kan
udtages, uden at organerne fjernes fra kropshulen.

* 1 del 37 % formaldehyd (Merck) og 3 dele vand tilsat glycerol, til hjernen flyder.

B 3 Afslutning af obduktion

Snit i huden lukkes med engangshaeftemaskine eller cyanoacrylat (super-
glue/lim). Huden kan eventuelt afvaskes med NaOCI. Hvis der siver veeske
fra hudssnittene “fores” “body-bag’'en” med cellstof og lukkes.

Efter at obduktionen er afsluttet, foldes plastikunderlag og celluloselagner
m.m. sammen og anbringes med andet engangsmateriale i en beholder for
klinisk risikoaffald for at blive destrueret. Alle genbrugsinstrumenter, save,
knive osv. anbringes i NaOCl eller NaOH og dekontamineres (se tabel 3.4.1
side 25). Forurenede overflader afvaskes med NaOClI eller NaOH.

Hvis et laboratorium foretager mange sektioner pa patienter misteenkte for
prionsygdom, kan det anbefales at dedikere et seerligt seet veerktgj til dette
arbejde.

En fuld post mortem undersggelse frarddes, medmindre seerlige forhold ger
det gnskeligt og retfeerdigger den egede besveerlighed med effektiv smitte-
kontrol, hvis ikke der findes seerligt dedikerede obduktionsfaciliteter.

Stikleesion og anden udseettelse for smitsomt materiale eller kontamineret
affald skal registreres. Laesionen vaskes (se afsnit 3.6.1 side 32).
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C. NEUROPATOLOGISK PROCEDURE

Der bruges engangsudstyr, -tgj og ansigtsmaske. Den formaldehydfiksere-
de hjerne udskeeres pa et bord deekket med engangsplastikafdeekning og et
lag af cellstof. Dette og engangsinstrumenter bortskaffes som klinisk risiko-
affald ved forbraending, jf. afsnit 3.12 side 38.

For at inaktivere prion-smitsomhed anbefales det at lade veevsblokkene til
histologi (ikke mere end 5 mm i tykkelse) behandle i koncentreret (95-
100 %) HCOOH i en time, efterfulgt af frisk 4 % formaldehyd i 48 timer.
Uden dette skridt kan veevet i paraffinblokkene stadig veere smitsomt.

Alle flergangsinstrumenter, som har vearet i kontakt med det potentielt
smitsomme materiale, skal dekontamineres i NaOCl eller NaOH (indtil
videre, se skema 3.4.1 side 25). Veevsrester, debris og kontamineret formal-
dehydveeske bortskaffes i en teetlukkende plastikbeholder som klinisk risi-
koaffald til forbreending. Det kan evt. tilseettes NaOH med henblik pa
dekontaminering. I sa fald kan det kraeves at transportbeholderen forsynes
med veeskesugende materiale.

Stikleesion og anden udseettelse for materiale eller kontamineret affald skal
registreres. Leesionen vaskes (se afsnit 3.6.1 side 32).

D. ANDEN HISTOPATOLOGISK UNDERSQGELSE

Vev fra CNS er det smittefarlige materiale ved sporadisk CJD. Ved vCJD
sygdom er der mulighed for, at ogsa andet veev kan smitte; specielt lymfa-
tisk veev som tonsiller og milt. Som tidligere naevnt er fixering med formal-
dehyd ikke tilstreekkeligt til helt at afskaffe vaevsinfektivitet. For at gore det-
te behandles veaevsblokke under 5 mm tykkelse med koncentreret HCOOH
i 1 time, derefter med 4 % frisk formaldehyd i 48 timer. Herefter kan veevet
behandles pa vanlig vis.

Hvis veevet ikke er behandlet med HCOOH, anbefales det at benytte
veeskebade, veevsprocessorer og andre instrumenter specifikt til dette for-
mal. Veesker, der er kontamineret med ikke-myresyrebehandlet veev, ber
efter brug bortskaffes som vaevsaffald ved godkendt forbreending.
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Histologiske snit, lavet fra blokke, som er behandlet med HCOOH, kan
betragtes som smittefrie. Histologiske snit, lavet fra blokke, som ikke er
myresyrebehandlede, kan forst behandles uden seerlige forholdsregler, efter
at der er lagt deekglas pa, dette er forseglet og glasset desinficeret kemisk.
Sadanne glas ber meerkes som smittefarligt materiale.

Beholdere, som er blevet brugt til opbevaring af formalinfixeret, ikke-myre-
syrebehandlet veev, skal meerkes smitsomt materiale og opbevares separat,
fx i en forseglet plastikpose eller en storre spand. Hvis yderligere veev er
nedvendigt, kan beholderen tages op og seettes pa vandskyende engangs-
matter. Efter at veevet er replaceret, kan containeren igen stilles i en pla-
stikpose for fortsat opbevaring.

E. ELEKTRONMIKROSKOPI

Elektronmikroskopisk undersogelse af veev er ikke rekommanderet, undta-
gen ved videnskabeligt arbejde. Behandling skal felge samme regler som
for histopatologi. Elektronmikroskopiske veevssnit anses ikke for at udgere
nogen fare pa grund af de minimale meengder af smitsomt materiale, der
kan veere i de ultratynde snit.

F. UDLEVERING OG KISTELAGNING

Udlevering af afdede ber foregd i lukkede “body-bags”, som beskrevet
under punkt A, side 44. Liget kan eventuelt afvaskes med NaOCl. Ved
"kisteleegning” afdeekkes bordplader o. lign. med engangsplastik. Persona-
let beerer engangshandsker og masker. Efter berering af liget ma andre gen-
stande ikke bergres med handskerne.

Afskedskys og tilsvarende mindre bergringer fra parerende til afdede anses
ikke for at udgere nogen smitterisiko.
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SAMMENFATTENDE VEJLEDENDE RETNINGSLINIER
FOR PLEJE, UNDERSOGELSE OG BEHANDLING AF
PATIENTER MED PRIONSYGDOM, MISTANKT PRION-
SYGDOM ELLER POTENTIELLE SMITTEBZARERE

Tabel A3.1
Patient
udger Instrument-
risiko pa Indgreb, procedure Kontakt med Personale- handtering
felgende vaevstype forholdsregler efter brug
niveau
Hgj risiko | 1 Pleje almindelig kon- som ved alle som ved alle

hjemme, pa institu-

takt, sekreter,

andre patienter

andre patienter

tion eller sygehus ekskreter (fx beekkener,
service, linned)
2 Undersogelser/ spinalveeske engangsafdeek- engangsudstyr
diagnostik ning og andre
barriereforholds-
regler, undga
spild/sprejt og
stikuheld
3 Blodprevetagning blod som ved alle engangsudstyr
andre patienter
4 Operative indgreb hjerneveev, engangsafdeaek- kassation
dura, gje ning og andre
barriereforholds-
regler, undga
spild/sprejt og
stikuheld
5 Operative indgreb veev i kontakt engangsafdeaek- kassation
med spinal- ning og andre alternativt
vaeske barriereforholds- oprensning
regler, undga jf. afsnit 3.5.1
spild/sprejt og og 3.7
stikuheld
6 Operative indgreb lymfoidt veev engangsafdeaek- kassation
inkl. tandleege- (tonsiller, lymfe- ning og andre alternativt
behandling knuder), barriereforholds- oprensning
tandpulpa, regler, undga jf. afsnit 3.5.1
andet vaev spild/sprejt og og 3.7
stikuheld

7 Endoskopi

lymfoidt veev

som ved alle
andre patienter
undga spild/
sprojt

kassation?
seerligt dedi-
keret udstyr?
initial oprens-

ningsproce-
dure veesentlig
8 Neurofysiologiske subcutis og/ som ved alle engangsudstyr
undersggelser som eller muskula- andre patienter anbefales
EEG (med néle- tur med peri- undga stik- og
elektroder)*, nerve- fere nerver skeereuheld
stimulationsunder-
sogelser, etc.
9 Akupunktur o. lign. subcutis og/ som ved alle engangsudstyr
eller muskula- andre patienter anbefales
tur med peri- undga stik- og
fere nerver skeereuheld
10 Ikke-invasiv be- hud eller som ved alle almindelig
handling eller slimhinder andre patienter rengering/
diagnostik desinfektion

Inter-

Som ovenfor

medieer

risiko

-10 | Som ovenfor

1-3
4-7 | Se afsnit 3.5.1 Problemomrader/anbefalinger, hvorom der ikke er international konsensus
8-1

* Hvis EEG uventet vaekker mistanke om CJD, kasseres naleelektroder.




