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1 Forord

Denne nationale infektionshygiejniske retningslinje (NIR) erstatter den tidligere Vejledning om
prionsygdom, der i 2001 blev udgivet af Den Centrale Afdeling for Sygehushygiejne (nu Central
Enhed for Infektionshygiejne), Statens Serum Institut.

Retningslinjen henvender sig til hele sundhedssektoren. Den primaere malgruppe er
sundhedsfagligt personale pa hospitaler, men andet personale kan fx vaere tandlaeger,
hjemmepleje- og servicepersonale.

Det overordnede formal med NIR er at begraense smitterisikoen for patienter, personale og andre
personer med kontakt til det danske sundhedsveaesen. Dette understottes ved hjeelp af et nationalt
enstrenget, frit tilgeengeligt og direkte anvendeligt system af retningslinjer pa det
infektionshygiejniske omrade.

NIR er opdaterede retningslinjer, der belyser vaesentlige infektionshygiejniske problemstillinger i
sundhedsveesenet. NIR skal ikke betragtes som en laerebog, men som systematisk udarbejdede
udsagn, der kan anvendes af fagpersoner, nar de skal traeffe beslutning om en passende og
korrekt sundhedsfaglig ydelse i en specifik infektionshygiejnisk situation samt som vejledning ved
udarbejdelse af lokale infektionshygiejniske retningslinjer.

1.1 Arbejdsgruppe

Retningslinjen er udarbejdet af en arbejdsgruppe under Central Enhed for Infektionshygiejne med
felgende sammensaetning:

Kristian Steen Frederiksen, afdelingsleege, Dansk Neurologisk selskab
Eva Legbner Lund, overlaege, Dansk Patologiselskab

Tim Volmer Jensen, overlaege, Styrelsen for Patientsikkerhed
Christine Leitz, afdelingslaege, Region Midt

Jeanette Gade Nielsen, hygiejnesygeplejerske, Region Nord

Hanne Lundgaard, hygiejnesygeplejerske, Region Syd

Nina Ank, overleege, DSKM

Arbejdsgruppen takkes for et stort og engageret arbejde.

Fra CEI har fglgende koordineret og ledet arbejdsgruppens arbejde:
Tobias Ibfelt, lzege (som led i hoveduddannelse i klinisk mikrobiologi)
Anne-Marie Andersen, hygiejnesygeplejerske

Elsebeth Tvenstrup Jensen, overlaege

Anne Kjerulf, overlaege

Brian Kristensen, overleege

NIR har veeret i offentlig haring.
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1.2 Evidenskategorisering

Anbefalingerne gives pa baggrund af litteraturstudier baseret pa internationale og nationale
guidelines samt strukturerede reviews og metaanalyser om emnet. Den anvendte litteratur er
evidensklassificeret i henhold til det skotske klassifikationssystem Scottish Intercollegiate
Guidelines Network (SIGN)."22 Styrken af de enkelte anbefalinger i NIR er baseret pa den
tilgrundliggende litteratur, hvor “skal” er baseret pa styrke A og B og "ber” er baseret pa styrke C
og D i henhold til SIGN-systemet.

P& omrader, hvor der ikke har kunnet findes dokumentation for en hensigtsmaessig
fremgangsmade for et givent udstyr eller en given procedure, har arbejdsgruppen truffet en
konsensusbeslutning baseret pa principper for god klinisk infektionshygiejnisk praksis.
Anbefalinger pa baggrund af en konsensusbeslutning udtrykkes typisk med et "bar” og er angivet
med rekommandationsstyrke D i henhold til SIGN-systemet.

| tilfeelde, hvor anbefalinger er baseret pa 1) geeldende lovgivning, eller 2) er konsensusbeslutning
om at dette er god klinisk praksis og baseret pa andre NIR-publikationer eller 3) baseret pa de
anvendte vurderede guidelines, er rekommandationsstyrken suppleret med et "flueben” (DV).
Anbefalingerne er dermed opheevet til et "skal” og i teksten anvendes ordet "skal”.
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2 Prionsygdom

2.1 Hvad er prioner?

Prionproteiner er betegnelsen for nogle szerlige proteinstrukturer, der er bundet til membraner i
mange celler - mest udtalt til nerveceller. | seerlige tilfaelde kan disse prionproteiner optreede i en
form, der gar dem i stand til at nedbryde nerveceller. 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 fremtraeder tiltagende hullet.

De patologiske prionproteiner (=prioner) er kemisk tungtoplgselige og ikke-nedbrydelige, idet deres
seerlige, foldede struktur ggr dem ganske modstandsdygtige over for fx de enzymer (proteinaser),
der normalt har til opgave at nedbryde og fijerne proteiner i cellen. Dette betyder, at nar der farst
dannes abnorme prioner, vil disse Igbende ophobes i cellen, da de abnorme prionproteiner
inducerer foldning af normale prionproteiner til nye prioner, som aggregerer til amyloide plaques i
hjernevaev og forarsager sygdom. Dette er kernen i den herskende smittehypotese, som bestar i
antagelsen af, at der eksisterer en smitsom sygdom, der ikke er forarsaget af en levende
organisme med DNA eller RNA.*5¢ Faellesbetegnelsen for sygdomme forarsaget af disse proteiner
er prionsygdomme eller transmitterbare spongiforme encefalopatier (TSE).

Prioner er arsag til nogle dedeligt forlgbende former for hjernesygdom hos mennesker: Creutzfeldt-
Jakob sygdom (CJD), Gerstmann-Straussler-Scheinker sygdom (GSS), fatal sporadisk insomni,
kuru og fatal familizer insomni (FFI). Prioner vides ogsa at vaere arsag til sygdomme hos forskellige
dyrearter, herunder scrapie hos far og bovin spongiform encefalopati (BSE) hos kvaeg. Blandt
hjortedyr er der desuden pavist sakaldt Chronic Wasting Disease (CWD), som frygtes at kunne
sprede sig til mennesker, fx jeegere. Der er dog stadig ingen paviste tilfaelde af zoonotisk
transmission af CWD.*’

Bade CJD og vCJD (se afsnit 2.2) samt mistanke herom er anmeldelsespligtig i Danmark 8.

22 CJDogvCJD

221 CJD

CJD er en sjeelden sygdom. Omkring 85% af tilfeeldene opstar spontant og optraeder derfor
sporadisk, mens omkring 15% er autosomalt dominant arvelige. Variant CJD, der blev beskrevet
farste gang i 1990’erne i England og skyldes smitte fra kveeg med Bovine Spongiform Encefalopati
(BSE), omtales nedenfor. Den sporadiske form (sCJD) forekommer med en arlig incidens pa
omkring et nyt tilfelde per million indbyggere i stort set alle lande og rammer begge kan ligeligt.®
Debutalderen ligger gennemsnitligt mellem 50-70 ar, men for visse undertyper er
gennemsnitsalderen 40 ar med rapporterede tilfaelde hos personer i 20’erne.

Ved CJD er der tale om en degenerativ proces i hjernen. Patienter med CJD udvikler en hastigt
progredierende demens med et eller flere ledsagende neurologiske symptomer, meget hyppigt
myoklonier, cerebellare symptomer (darlig koordination, rysten), visuelle faanomener eller insomni.
Dgden indtraeder typisk mindre end et ar efter de farste symptomer. Sygdommen kan inddeles i
flere kliniske/patologiske undertyper som korrelerer med en polymorfi i genet, der koder for
prionproteinet og prionproteinundertype.' | Danmark ses altovervejende den sporadiske form, og
denne ses primaert hos midaldrende og aeldre personer. Der eksisterer ingen behandling, og
diagnosen kan kun med sikkerhed stilles ved hjernesektion, se desuden afsnit 2.3.

Globalt er der beskrevet nogle f& hundrede iatrogene tilfaelde, hvor smitteoverforsel er sket fra en
person med CJD til et andet menneske via indgreb som fx hornhinde- og
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hjernehindetransplantation (dura mater) samt ved injektioner med veeksthormoner udvundet fra
menneskehypofyser. Sidstnaevnte praksis opharte derfor i 1985, og siden er der anvendt syntetisk
fremstillet veeksthormon. For de iatrogene tilfaelde har inkubationstiden varieret betydeligt: fra fa ar
op til 42 &r."

2.2.2 Variant CJD (vCJD)

| 1995 blev det farste tilfeelde af vCJD pavist i England. Det kliniske billede afveg fra det kendte
ved sporadisk CJD, og disse patienter var bl.a. langt yngre. Neuropatologisk fandtes forandringer i
hjernen, der heller ikke var karakteristiske 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 kvaeg med BSE. Derved opstod mistanken om, at der
var tale om en ny variant af CJD, som skyldtes smitte via BSE-inficerede fadeemner.'?'3
Undersggelser har vist, at antallet af tilfaelde toppede i ar 2000 og siden har veeret faldende.
Forelgbig har i alt 178 personer faet konstateret vCJD i Storbritannien og 29 i Frankrig siden
registreringen startede i 1995. Det seneste tilfeelde i Storbritannien blev rapporteret i 2016 med
sygdomsdebut i 2014.%14 | Italien er ligeledes rapporteret et tilfaelde i 2016." | Frankrig er senest
registreret et tilfeelde i 2021."°

Der er ultimo 2022 endnu ikke konstateret tilfeelde af vCJD i Danmark. Dog er der i enkelte tilfeelde
fundet BSE i danske kger.

2.3 Diagnostik

Sikker diagnostik af CJD og vCJD kraever hjernesektion ved post mortem analyser eller
hjernebiopsi kombineret med kliniske symptomer. Der er dog de seneste ar sket en udvikling i
diagnostiske tests, som sandsynligger CJD, bl.a. real-time quaking-induced conversion (RT-QulC)
udfgrt pa cerebrospinalvaeske og eventuelt pa blod og urin, samt bedre visualisering af kortikale
forandringer pa MR-scanning. Dette har gjort behovet for mere invasive undersggelser mindre,
hvilket igen mindsker risikoen for kontaminerede instrumenter, idet de fleste undersggelser kan
udfgres med engangsudstyr pa vaev med lav smittegrad. °'¢ Se tabel 1 og 2 for diagnostiske
kriterier for CJD og vCJD.

Tabel 1. Diagnostiske kriterier for CJD

Symptomer og parakliniske fund

I e Hurtigt progredierende demens

o Myoklonier
e Visuelle eller cerebellare symptomer
e Pyramidale eller ekstrapyramidale symptomer

e Akinetisk mutisme

[l o Periodiske sharp og slow wave komplekser (PSWC) ved EEG-undersagelse

e Hgjsignal i caudatus/putamen eller minimum 2 kortikale regioner (temporale,
parietale, occipitale) p& MR-scanning (DWI eller FLAIR)
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Diagnose
| og neurologiske symptomer o
Sikker CJD * gisice symp g o _
o Neuropatologisk eller immuncytokemisk eller biokemisk verificeret diagnose
e logtoafllogllleller
. e logtoaflloglV eller
Sandsynlig o o ]
cJD e | ogto af Il og pavisning af 14-3-3 protein i cerebrospinalvaeske eller
¢ | og neurologiske symptomer og positiv RT-QuIC i cerebrospinalvaeske eller andre
veev
Mulig CJD e |l ogtoafll og varighed <2 ar
Kilde:"7-18

Tabel 2. Diagnostiske kriterier for vCJD

Symptomer og parakliniske fund

>

Progredierende neuropsykiatrisk lidelse

Sygdomsvarighed >6 mdr.

Rutineundersagelser understatter ikke nogen alternativ diagnose
Ikke anamnestisk holdepunkt for mulig iatrogen eksposition

Intet bevis pa arvelig CJD

Tidlige psykiatriske symptomer*
Vedvarende smertefulde fgleforstyrrelser **
Ataksi

Myoklonier, chorea eller dystoni

Demens

> MO0 O ®>» MO O W

Elektroencefalogram udviser ikke de typiske karakteristika som ved sporadisk CJD***
(eller elektroencefalogram ikke udfart)

Bilateralt hgjsignal i pulvinar pa magnetisk resonans skanning

v

>

Positiv tonsilbiopsi

Diagnose

Sikker CJD

| A (progredierende neuropsykiatrisk lidelse) og neuropatologisk verificering af
VCJD****

Sandsynlig
CJD

log4/5aflloglllAoglll B
I Og IV A*****

Mulig CJD

| og 4/5 af Il og lll A

Kilde:17:18

* Depression, angst, apati, isolationstendens, vrangforestillinger.

** Dette inkluderer bade deciderede smerter og ubehagelige dyseestesier, eller begge.

*** Generaliserede trifasiske komplekser pa ca. 1 pr. sek.

**** Spongiforme forandringer og udbredte PrP-aflejringer med floride plaques i hele cerebrum og cerebellum.
***** Tonsilbiopsi anbefales ikke rutinemaessigt.
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2.4 Smitte og risiko

241 CJD

Der er tidligere kun set iatrogen smitte af CJD fra neurologisk vaev introduceret i andet neurologisk
veev, enten direkte eller via instrumenter. Den primaere smitte skete via dura mater og
corneatransplantater samt ved indgift af vaeksthormon af human oprindelse fgr 1980’erne.
Sjeeldnere var transmission af CJD via kirurgiske instrumenter og stereotaktiske EEG
elektroder.’®?%2" De beskrevne genbehandlingsmetoder i disse cases er dog langt fra nutidens
standarder for genbehandling. Efter aendringer i produktion af vaeksthormon og dura mater-
transplantater i 1980’erne og et maksimalt antal tilfeelde i midt-1990’erne er forekomsten aftaget,
men tilfeelde forekommer stadig pga. lang inkubationstid.?223.24.25.26

De danske kriterier for blod- og vaevsdonation tager hgjde for faktorer, der indebaerer risiko for
savel iatrogen, genetisk og sporadisk CJD.?”

242 vCJD

Siden 1996 er der primeaert set cases med vCJD i Storbritannien og Frankrig samt enkelte tilfeelde i
gvrige lande som fx Spanien, Irland og lItalien. Der er ikke set tilfeelde i Danmark. Der er ikke set
transmission af vCJD via kirurgiske indgreb eller transplantation. Eneste iatrogene smitte er set i
Storbritannien, hvor der siden 2003 er konstateret fem tilfeelde af formodet person-til-person smitte
via blodtransfusion af non-leukocytdepleteret blod eller plasmaprodukter (tre kliniske tilfeelde og to
asymptomatiske). vCJD er blevet pavist i ekstracerebralt vaev fra vCJD patienter, bl.a. lymfoidt veev
fra tonsiller og gastrointestinalkanalen, milt, lymfeknuder, thymus og binyrer. Der er derfor en
teoretisk risiko for overfgrsel af vCJD via vaev.?223282% Der er dog endnu ikke rapporteret tilfeelde af
smitteoverfgrsel mellem patienter via disse vaev. Derimod er der rapporteret om et tilfeelde af
smitte i et fransk prion-forskningslaboratorium, pga. stikuheld i forbindelse med handtering af
hjernevaev fra mus.®

ECDC anbefaler i en nylig risikovurdering, at en national stillingtagen baseres pa forekomsten i det
enkelte omrade/land.?® De danske kriterier for blod- og vaevsdonation tager hgjde for tidligere
udseettelse for BSE.?”
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3 Risikovurdering

Smitterisiko ved brug af flergangsinstrumenter vurderes i forbindelse med det forestadende indgreb

ved at lave en kombineret vurdering af patientens risikoprofil samt hvilket vaev, der er kontakt med

under indgrebet.?':31:32.33 24 29 ' For samlet risikovurdering af forholdsregler i forhold til
genanvendelse af instrumenter henvises til figur 1.

3.1 Patient

Patientens risikoprofil vurderes pa baggrund af sikkerheden af CJD-diagnosen, se tabel 1 og 2.
Der skelnes mellem patienter med pavist CJD, sandsynlig/mulig CJD og lavrisiko patienter
(tidligere duratransplantation, indgift af humant deriveret vaeksthormon (ej rekombinant) eller
arvelig TSE i familien).3'24

Tabel 3. Infektigsitet af forskellige vaevstyper

Infektigsitet CJD vCJD

Hoj e CNS:

o Hjerneparenkym

o Rygmarv

o Meninges

o Kranienerver og -ganglier

o  Olfaktorisk epitel

o Hypofyse
e Jjne (posteriore del)*
Lav e Cerebrospinalveeske (CSV) e Blod
e Lunger e Cerebrospinalvaeske (CSV)
e Lymfeknuder e  Lymfeknuder
e Milt, thymus e Lymfoidt veev i
e Nyrer, lever gastrointestinalkanalen

o Perifere nerver
e  Skeletmuskulatur
e Jjne (anteriore del)

e Milt, thymus

o  Perifere nerver

e  Skeletmuskulatur
e Tonsiller

e Jjne (anteriore del)

Ingen paviselig infektigsitet

Binyrer
Fedtvaev

Faeces

Hjertemuskulatur

Luftvejssekret

Binyrer
Fedtvaev

Faeces

Hjertemuskulatur

Luftvejssekret

Kilde:33 * Indbefatter retina og N. opticus
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3.2 Genbehandling af instrumenter

Figur 1. Beslutningsalgoritme til genbehandling af instrumenter

Asymptomatiske patienter med risikofaktorer
Tidl. duratransplantation

Pavist CJD Misteenkt CJD Indgift af humant deriveret vaeksthormon
Arvelig prionsygdom ifamilien
Karantaene
‘ cp | Hgjinfektigst Lavinfektigst
J udelukket? | vaev vaev
Ja
¥y

Rutine Rutine

Kassation

genbehandling genbehandling

Safremt der ikke anvendes engangsinstrumenter, kan denne figur bruges som vejledning for
handtering af flergangsinstrumenter eksponeret for mulig eller konfirmeret CJD. For overblikkets
skyld er bade vCJD og CJD blot angivet som CJD. For karantaeneforholdsregler, se afsnit 3.3.

3.3 Karantaene

Ved mistaenkt CJD kan flergangsinstrumenter anbringes i karantaene jf. lokal beslutning.
Instrumenterne anbringes i karantaene, indtil prionsygdom er be- eller afkreeftet. |
karanteeneperioden opbevares instrumenterne i lukket beholder. Beholderen bgr maerkes
"karanteene". Dato og ansvarlig kontaktperson angives. Udtgrring bagr undgas. Dette kan ske ved
at komme en smule vand i beholderen. Instrumenterne behgver ikke at opbevares i vaeske. For
naermere beskrivelse, se NIR genbehandling.®*

Hvis mistanke er afkreeftet, ophaeves karanteenen. Ved bekraeftet prionsygdom kasseres de
anvendte instrumenter. Ved manglende afklaring af CJD-status betragtes patienten som CJD
positiv.

3.4 Retrospektivt fund af CJD

Hvis man konstaterer CJD hos en patient, som tidligere har faet foretaget et kirurgisk indgreb, der
involverer hgjrisikoveev, er der en lille risiko for, at efterfalgende patienter kan veeret smittet
gennem kontakt med instrumenter. Studier har vist, at hver rutinemaessig renggrings- og
desinfektionscyklus reducerer infektionsrisikoen betydeligt, men dog ikke helt.?*>3¢3" Sandsynligvis
er meengden af smitsomt prion efter 10 cyklusser sa lille, at transmission af prionsygdom via
instrumenter er usandsynlig.®'24
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https://hygiejne.ssi.dk/NIRgenbehandling

Der ma foretages en retrospektiv analyse i samarbejde med sundhedsmyndigheder og andre
relevante parter. Denne analyse skal sa vidt muligt afdaekke:
e Kan man spore de instrumenter, som blev brugt?
e Huyis ja:
o Hvor mange gange har instrumenterne veeret brugt siden indekspatienten?
o Huvilke patienter har efterfelgende veeret opereret med instrumenterne?
o Har instrumenterne hos disse patienter veeret i kontakt med hgjrisikovaev?

Dette giver et beslutningsgrundlag for hvilke patienter, der skal kontaktes og informeres om den
potentielle risiko.
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4 Udstyr og omgivelser

4.1 Genbehandling af instrumenter

Som angivet i figur 1 er anbefalingen for genbehandling af instrumenter efter kirurgi enten
kassation eller rutinegenbehandling. Er det tvingende ngdvendigt at genbehandle instrumenter,
som burde kasseres, kan nedenstdende bruges som vejledning.

Indtarret prionholdigt veev vanskeligger en effektiv rengering. Det er vist, at indterring af
instrumenter i mere end 15 minutter ager maengden af restprotein betragteligt.383%4° Det anbefales
derfor, at kirurgiske instrumenter renggres sa hurtigt som muligt. Det kan vaere ngdvendigt at holde
instrumenterne fugtige indtil rengaring.24° Selvom renggring ikke eliminerer prioner fra
instrumenter, vil hver renggringscyklus reducere masngden af restprotein (og ogsa eventuelle
prioner) og dermed mindske smitterisikoen.?43"

4.2 Genbehandlingsmetoder

Almindeligt anvendte desinfektions- og sterilisationsmetoder pavirker i ringe grad prioner. De fleste
afprevede kemiske desinfektionsmidler har ingen eller ringe effekt pa prioner. Nogle
desinfektionsmidler (fx alkohol, formalin eller glutaraldehyd) har endog en fikserende effekt.

4.2.1 Kombinationer af kemisk inaktivering og varmebehandling

Hver for sig kan hverken autoklavering eller brug af desinfektionsmidler med sikkerhed eliminere
det smitsomme prion. Kombinationen af autoklavering og natriumhydroxid (NaOH) eller
autoklavering og natriumhypoklorit (NaOCI) har vist sig at besidde en meget hgj inaktiveringseffekt
pa prioner.4'2 Anbefalingen fra WHO, som CEl tilslutter sig, star i nedenstaende boks.

Anbefalinger for udstyr, der ikke kan kasseres

o Nedsankning i 1M NaOH eller NaOCI (20.000 ppm) i 1 time ved stuetemperatur
e Herefter autoklavering ved 121°C i 60 min.
o Herefter skylning i vand efterfulgt af renggring og rutinesterilisering.

Kilde:2% 43

4.2.2 Hydrogenperoxid

Plasmasterilisation med hydrogenperoxid har vist lovende resultater, og VHP (vaporous hydrogen
peroxide) er i kombination med alkaliske og enzymatiske rengaringsmidler vist at kunne hindre
transmission af prionsygdom via rustfrit stal i eksperimentelle hamstermodeller.3536:44
Virkningsmekanismen er ikke sikker, men taenkes at veere, at hydrogenperoxid sensibiliserer
prionproteinerne, sa de kan inaktiveres af efterfalgende enzymatiske eller alkaliske
renggringsmidler. Evidensen er dog ikke sa stor, at det kan anbefales som primeer
desinfektionsmetode, og mere viden er pakraevet.*>4¢ Metoden kan overvejes ved instrumenter,
der ikke taler autoklavering og NaOH/ NaOCI.
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4.3 Renggring og desinfektion
4.3.1 Spild

Spild af hgjrisikovaev

Der foretages pletdesinfektion pa det afficerede omrade ved:*43

e Overhaldning med NaOH 2M eller NaOCI (20.000 ppm). Eventuelt “inddaemning” eller
immobilisering af veeske ved at leegge sugende materiale oveni/omkring

e Henstar sadledes minimum 1 time

e Herefter optarring med papirhandklaede

e Til slut almindelig rengaring

e Papirhandkleeder, klude, andet sugende materiale og handsker, der er anvendt ved
optarring, kasseres som klinisk risikoaffald.

Spild af lavrisikovaev

Tarres hurtigst muligt op med et egnet sugende materiale (papirhandkleede). Overfladen rengeres
hurtigst muligt for at undga indtarring. Er der tale om mindre maengder, er almindelig rengering
med vand og renggringsmiddel/detergent tilstraekkelig. Ved stgrre maengder spild foretages
efterfelgende desinfektion med egnet desinfektionsmiddel. Ved spild af lavrisikovaev anvendes
klorprodukt med en koncentration pa min. 1000 ppm (hypoklorsyre) eller 5000 ppm (hypoklorit). Se
i gvrigt NIR Rengaring og NIR Desinfektion.*”48

4.4 Handtering af affald

¢ Instrumenter, kanyler, etc. bortskaffes som klinisk risikoaffald (dvs. emballering i kliniske
risikoaffaldsbeholdere og efterfaglgende transport til forbreending pa godkendte anlaeg).
Speciel meaerkning er ikke ngdvendig.

e Afdeekninger, engangssugeglas o. lign., der har haft kontakt med hgj- eller lavinfektigst
vaev eller vaesker, bortskaffes som klinisk risikoaffald.

e Hgj- og lavrisikoveev bortskaffes som veevsaffald i beholdere til klinisk risikoaffald.

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

Ved forbraending i forbraendingsanlaeg, der er godkendt til forbraending af klinisk risikoaffald, opnas
sa hgje temperaturer, at prioner inaktiveres og ikke lsengere udger en smitterisiko, jf.
Miljgstyrelsens vejledning nr. 4, 1998, “Handtering af klinisk risikoaffald”.4°
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5 Infektionshygiejniske forholdsregler - patienter og procedurer

5.1 Pleje og social kontakt

Pleje, ikke-invasive undersg@gelser og social omgang med CJD-patienter udger ikke en risiko for
sundhedspersonale, pargrende eller andre. Der er derfor ingen grund til at udsaette eller afvise
indlzeggelsen/modtagelsen af en person med CJD pa sygehuse, plejehjem eller i hjemmeplejen.
Isolation af CJD-patienter er ud fra en infektionshygiejnisk viden/infektionsrisiko ikke nadvendig.
Som ved al anden patientpleje, skal de generelle infektionshygiejniske retningslinjer falges, se NIR
Generelle. 234350

5.2 Graviditet

Prionsygdom transmitteres med vor nuveerende viden ikke fra mor til barn i graviditetsperioden
eller i forbindelse med fadslen. Der skal ikke tages seerlige forholdsregler, safremt en kvinde med
bekreeftet eller mistaenkt prionsygdom bliver gravid. Under fgdsel tages almindelige hygiejniske
forholdsregler. Ved invasive indgreb falges de retningslinjer, der er angivet for andre invasive
indgreb hos individer med mistaenkt eller bekreeftet prionsygdom (figur 1).

5.3 Stik og skaereuheld, staenk og sprgijt

Sundhedspersonale bar 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. Safremt retningslinjerne i denne NIR fglges, vil smitterisikoen vaere meget lille.
Der er ikke foraget smitterisiko for CJD ved hud/slimhindekontakt med vaev/vaesker fra patienter
med CJD. Hos patienter med vCJD kan der veere en minimal risiko for smitteoverfgrsel ved
vaevskontakt med slimhinder. Der er imidlertid kendskab til et sandsynligt tilfeelde af
erhvervsmeessigt overfart vCJD til mennesker i forbindelse med stikuheld under
laboratoriearbejde.30*
Anbefaling ved uheld er:
e Kontaminering af intakt hud:
o Vask med seebe og rigeligt vand (undga at skrubbe), skyl og ter
e Stik eller skeereleesioner:
o Vask med saebe og rigeligt vand (undgé at skrubbe), skyl, ter og tildeek med
vandtaet forbinding
e Steenk og sprgjt i gjne eller mund:
o Skyl med saltvand (gjne) eller vandhanevand (mund).

Med hensyn til valg af veernemidler henvises til NIR Generelle.®
| gvrigt falges geeldende retningslinjer for stik- og skaereuheld. Uheld skal anmeldes som
arbejdsskade efter geaeldende regler til Arbejdsskadestyrelsen og Arbejdstilsynet.

5.4 Lumbalpunktur

Lumbalpunktur indebaerer uanset patientens aktuelle sygdom en risiko for staenk og sprait til
personalets gjne og @vrige slimhinder, og derudover ogsa en risiko for, at man kan pafgre
patienten en infektion. Derfor skal denne undersggelse udferes med brug af veernemidler i form af
kirurgisk maske (type IIR) og gjenbeskyttelse/visir samt overtreekskittel og i @vrigt som en aseptisk
procedure med brug af bl.a. sterile handsker.

Spinalvaeske er kategoriseret som lav-risiko materiale. Der er ikke for naerveerende kendskab til
situationer, som har indebaret smitte med CJD fra patient til personale ved lumbalpunktur.
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5.5 Neurokirurgi

Neurokirurgiske operationer udger et seerligt omrade, idet en del af indgrebene indebeerer direkte
eksposition af CNS, som i denne sammenhaeng ud over hjerne og rygmarv ogsa omfatter
posteriore del af gjnene. Herudover udggr cerebrospinalvaeske et lavrisikomateriale. Der henvises
til Tabel 3 vedrgrende infektigsitetskategori.
Generelt ber det ved neurokirurgiske indgreb pa patienter med mistaenkt prionsygdom tilstraebes
at:

¢ Indgrebet udfgres pa operationsstue

e Involvere sa lidt personale som muligt

¢ Anvende engangsudstyr/materiale

¢ Anvende engangsoperationskittel med barriere

e Anvende to szt operationshandsker

¢ Anvende kirurgisk maske (type IIR) samt visir

¢ Behandle alt affald (beskyttelsesudstyr/beklaedning/afdaekning/linned, flydende og solidt

affald) i henhold til retningslinjer herfor, se afsnit 4.4 om bortskaffelse af risikoaffald
e Prgver markeres "smitsomt prionmateriale”.

5.5.1 Forberedelse

Der skal veere lokale infektionshygiejniske retningslinjer for handtering af CJD-patienter.

Inden operation pa en patient med mistaenkt eller bekraeftet prionsygdom, bar operationsgangen
orienteres, saledes at man kan forberede alt involveret personale. Herunder skal personalet have
mulighed for at saette sig ind i de specielle forholdsregler pa omradet.

Det kan anbefales at planleegge indgrebet som afslutning pa dagens operationsprogram.
Operationsgangens renggringsafdeling orienteres dagen for indgrebet, safremt det er muligt.

5.5.2 Operation

e Alt udstyr, som ikke direkte er pakraevet for det planlagte indgreb, ber sa vidt muligt fiernes
fra operationsstuen

e Operationsleje redes op med plastikunderlag samt papirafdeekning

o Der opseettes affaldssaek meerket "klinisk risikoaffald”

¢ Ved behov for harfiernelse anvendes engangsbarbermaskine eller klippemaskine med
engangshoved, se NIR Operativ®?

e Der anvendes engangsinstrumenter i sa vid udstreekning som muligt. Aerosoldannelse skal
undgas

¢ Der anvendes engangssugeglas

¢ Instrumenter holdes fugtige indtil evt. genbehandling

o Eventuelle prgver maerkes "smitsomt prionmateriale” og dobbeltemballeres

e Flergangsinstrumenter soigneres - steenk og sprejt skal undgas. Bakke og instrumenter
genbehandles iht. afsnit 4

o Affald, herunder engangsinstrumenter, bortskaffes som klinisk risikoaffald.

5.5.3 Renggring af operationsstue

Ved spild og sprgjt foretages overheeldning med 2M natriumhydroxid (NaOH) eller frisk fremstillet
natriumhypoklorit (NaOCI). Dette henstar i 1 time. Rengaringspersonalet anvender vaernemidler
som det gvrige personale pa stuen. | gvrigt rengares operationsstuen som ved slutrengering, se

NIR Operativ.5?
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5.6 Anastesi

5.6.1 Generel anaestesi

Prionsygdomme smitter ikke via luftvejene. Det anbefales dog, at instrumenter med direkte kontakt
med mund, pharynx, tonsiller eller luftveje behandles som angivet i figur 1. Ikke-genanvendeligt
udstyr bortskaffes som klinisk risikoaffald.*®

5.6.2 Lokal anaestesi

Nale kasseres og bortskaffes som klinisk risikoaffald.*®

5.7 Endoskoper

571 CJD

Endoskoper er instrumenter pa linje med andre instrumenter. Der er ikke beskrevet overfarsel af
CJD ved endoskopi, men neurologiske/neurokirurgiske endoskoper, som kommer i kontakt med
hgjrisikoveev, kan potentielt overfgre prioner til en anden patient. Der anbefales sa vidt muligt
engangsudstyr. Hvis ikke dette er muligt, fglges algoritmen mht. kassation eller genbehandling af
instrumenter, afhaengigt af om der har vaeret kontakt med hgj- eller lavrisikoveev (figur 1).234¢

5.7.2 vCJD

vCJD prioner er pavist i flere vaev end CJD og kan potentielt smitte via fx neurologiske eller
gastrointestinale endoskopier. Der anbefales sa vidt muligt brug af engangsudstyr, alternativt at
endoskopet kasseres efter brug.

5.8 Oftalmologi

Der er rapporteret om fa mulige tilfaelde af CJD transmission i forbindelse med
corneatransplantation.' Der er ikke avrige rapporter om overfgrsel af prioner i forbindelse med
gjenkirurgi. Man har pavist store maengder prionprotein i retina og N. opticus hos patienter med
CJD og vCJD, men ikke i cornea eller gvrige praver fra gjet. Man har i Storbritannien valgt at
risikostratificere gjenveev fra retina og N. opticus som hgjrisikoveev, og alle andre gjenvaev som
lavrisikoveev.?® Ved gjenoperationer pa patienter med mulig eller pavist CJD, falges algoritmen i
figur 1.

5.9 Tandbehandling

Epidemiologiske undersggelser peger ikke pa risiko ved tandbehandling hos patienter med CJD.
Hvis tandlaeger falger de generelle infektionshygiejniske retningslinjer, anses der ikke at veere
risiko ved at behandle patienter med prionsygdomme. Ved en patient med pavist vCJD anbefales
engangsudstyr.2353.54
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6 Definitioner og forkortelser

Amyloid Aflejringsmateriale - ophobning af protein

Ataksi Koordinationsforstyrrelse

Bioptering | Veevsprovetagning

BSE Bovin Spongiform Encefalopati (kogalskab), den hos kveeg forekommende prionsygdom

CJD Creutzfeldt-Jakob disease

CNS Centralnervesystemet

Csv Cerebrospinalvaeske

EEG Elektroencephalogram

FFI Fatal Familiger Insomni

GSS German-Straussler-Scheinker sygdom

CT Computer tomografi

FLAIR Fluid Attenuated Inversion Recovery

HCOOH Myresyre

latrogen Skadelig virkning ved laegelig behandling

Insomni Sogvnlgshed

Kodon Tre pa hinanden felgende baser i DNA-molekylet, som koder for én aminosyre

M Molaer (koncentration udtrykt som mol/l)

MEP Motorisk evokerede potentialer (registrering af musklernes reaktion pa hjernestimulation)

MR Magnetisk resonans

Myoklonier | Ufrivillige rykvise muskeltreekninger

NaOCI Natriumhypoklorit

NaOH Natriumhydroxid

Nosokomiel | Infektionssygdom erhvervet pa sygehus

Olfaktorisk | Med relation til 1. hjernenerve, lugtenerven.

PET Positron emission tomografi (billeddiagnostisk undersggelse)

Plaque "Plet” — degenerationsprodukt af ganglieceller samt amorfe nedbrydningsprodukter

Polymorfi En (DNA)-sekvens variation

Ppm Parts per million

Prion Kort form for proteinlignende infektigs partikel

PrP Prionprotein

Prp¢ Det normale celluleere prionprotein

Prpse Den abnormt foldede og sygdomsfremkaldende isoform af prionproteinet

PSWC Periodic sharp and slow wave complexes ved EEG-undersggelse

rCBF Regional cerebral blood flow

RT-QuIC Real-time quaking-induced conversion (RT-QulIC) — en laboratoriemetode, der resulterer i
mange kopier af prionet og dermed forsteerker signalet

Scrapie Den hos far optreedende prionsygdom

SPECT Single photon emission computer tomografi

Spongiform | “Svampeagtig” — Det forhold, at hjerneveevet ved mikroskopisk undersggelse fremtraeder
med talrige "huller” (vakuoler)

TSE Transmitterbar spongiform encefalopati

uv Ultraviolet

vCJD Variant Creutzfeldt-Jakob disease

WHO World Health Organization - Verdenssundhedsorganisationen
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Bilag 1. Sammenfattende vejledende retningslinjer for pleje,
undersogelse og behandling af patienter med mistankt eller verificeret

prionsygdom

Tabellen tager udgangspunkt i patient-risikoniveau. Den refererer kun til misteenkt eller verificeret
CJD bortset fra anbefalinger i forbindelse med endoskopi, som indbefatter en potentiel risiko for

vCJD (eksponerede patienter fra Storbritannien).

For valg af veernemidler henvises til afsnit 5.4 og 5.5 samt NIR Generelle og NIR Supplerende.®%°

Indgreb, procedure

Kontakt med
vavstype

Personaleforholdsregler

Instrumenthandtering efter
brug

Pleje i hjemmet, pa institution
eller sygehus

Almindelig kontakt,
sekreter, ekskreter

Som ved alle andre
patienter (generelle
forholdsregler)

Som ved alle andre patienter

Undersggelse/ Spinalvaeske Engangsafdaekning og brug | Engangsudstyr
Diagnostik af veernemidler (Handsker,

vaeskeafvisende

overtraekskittel, maske,

gjenbeskyttelse/visir)
Blodprgvetagning Blod Som ved alle andre Engangsudstyr

patienter (generelle
forholdsregler)

Operative indgreb

Hjernevaev, dura, gje

Engangsafdaekning og brug
af vaernemidler

(2 saet handsker,
engangsoperationskittel
med barriere, maske,
gjenbeskyttelse/visir)

Engangsudstyr eller kassation
(karantaene ved mistaenkt
CJD), jf. figur 1

Operative indgreb

Veev i kontakt med
spinalvaeske

Engangsafdaekning og brug
af veernemidler (handsker,
engangsoperationskittel
med barriere, maske,
gjenbeskyttelse/visir)

Engangsudstyr eller kassation
(karantaene ved mistaenkt
CJD), jf. figur 1

Operative indgreb inkl.
tandleegebehandling og
muskelbiopsi

Lymfoidt veev (tonsiller,
lymfe- knuder),
tandpulpa, andet vaev

Engangsafdaekning

Veernemidler som ved
almindelig tandbehandling

Kassation, alternativt
genbehandling

Endoskopi

Lymfoidt vaev mm.

Afhaengig af om der er tale
om lavrisikoveev eller
hgjrisikovaev (se ovenfor)

Engangsudstyr eller kassation
(karantaene ved mistaenkt
CJD), jf. figur 1

Neurofysiologiske undersggelser | Subcutis og/eller Som ved alle andre Engangsudstyr
som EEG (med naleelektroder), muskulatur med patienter (generelle
nervestimulationsundersagelser perifere nerver forholdsregler)

Akupunktur o. lign. Subcutis og/eller Som ved alle andre Engangsudstyr

muskulatur med
perifere nerver

patienter (generelle
forholdsregler)

Ikke-invasiv behandling eller
diagnostik

Hud eller slimhinder

Som ved alle andre
patienter (generelle
forholdsregler)

Almindelig renggring/
desinfektion
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https://hygiejne.ssi.dk/NIRgenerelle
https://hygiejne.ssi.dk/NIRsupplerende

Bilag 2. Patologi

Post mortem forholdsregler og obduktion

Flytning af afdede patienter med sandsynlig eller sikker prionsygdom, fra hospital, plejehjem eller
hjem udfgres som flytning af andre patienter.

Forholdsregler ved handtering af afdgde patienter, uden obduktion

Afskedskys og tilsvarende mindre bergringer fra pargrende til afdede anses ikke for at udgere
nogen smitterisiko. Der er ingen saerlige hensyn mht. kisteleegning, begravelse el. kremering.

Obduktion ved mistanke om prionsygdom

Eksvisceration

Det vigtigste ved obduktionen er at fremskaffe en sikker endelig diagnose. Det er derfor
tilstreekkeligt i de fleste tilfeelde at begraense obduktionen til udtagning af hjernen. Dette kan gares
sikkert pa enhver sektionsstue, kraever ikke specielle sikkerhedsfaciliteter og udsaetter ikke det
involverede personale for risiko, forudsat at felgende procedurer bliver udfert korrekt.
o |deelt deltager 3 mennesker i obduktionen: Patologen, en assisterende tekniker og
yderligere en person, som kan handtere praeparatglas m.m.
e De deltagende personer bgr veere informeret om sygehistorien og fuldt informeret om
procedurerne for autopsien
e Autopsien kan forega i ethvert autopsirum, men hvis en smittestue forefindes, kan denne
benyttes
e | den grad det er muligt, benyttes engangstgj og -udstyr, herunder dobbelthandsker og
kirurgisk maske (type IIR) og visir
e Personalet skal undga penetrerende sar ved at baere beskyttelsesudstyr som ved andre
obduktioner, herunder sikkerhedshandsker (metalhandsker)
e Kontaminering af obduktionsbordet bar undgas ved hjaelp af et ikke permeabelt
engangsplastikunderlag e.l.

Udtagning af hjerne

Hovedet placeres som normalt med et tykt lag sugende papir nedenunder. Kraniet abnes med en
handsav, der efterfalgende desinficeres med NaOCI eller NaOH. Hvis der benyttes elektrisk sav,
bar den indesluttes i en aerosolbegraensende plastpose, med mindre personalet benytter
ventilerede hjelme med tilhgrende filter.

Hjernen fjernes fra kraniet og anbringes i en teetlukkende plastikbatte med 10% formalin (1 del
37% formaldehyd og 3 dele vand tilsat glycerol, til hjernen flyder) til neuropatologisk undersggelse.
Bade hjerne og fiksativoplgsningen er stadig infektigse og skal meerkes i overensstemmelse
hermed. Hjerne og spand anbringes i en starre spand eller plastikpose og bringes til det
neuropatologiske laboratorium. Hvis det gnskes, kan interne organer inspiceres, og veev kan
udtages, uden at organerne fijernes fra kropshulen.
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Afslutning af obduktion

Snit i huden lukkes med engangshaeftemaskine eller cyanoacrylat (super-glue/lim). Huden kan
eventuelt afvaskes med NaOCI. Hvis der siver vaeske fra hudsnittene “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. Alle
genbrugsinstrumenter, save, knive osv. anbringes i natriumhypoklorit (NaOCI) eller
natriumhydroxid (NaOH) og desinficeres. Forurenede overflader afvaskes med NaOCI eller NaOH.
Hvis et laboratorium foretager mange sektioner pa patienter misteenkte for prionsygdom, kan det
anbefales at dedikere et seerligt saet veerktgj eller engangsudstyr, der kasseres efter brug, til dette
arbejde.

Stiklaesion og anden udseettelse for smitsomt materiale eller kontamineret affald skal registreres og
anmeldes. Det bemaerkes, at listen over ansatte, der udsaettes for det pagaeldende biologiske
agens (i form af direkte kontakt) skal opbevares i 40 ar efter den sidste kendte eksponerings
ophgr.%®

Neuropatologisk procedure

Der bruges engangsudstyr, -tgj, kirurgisk maske (type 1IR) og visir. Den formaldehydfikserede
hjerne udskaeres pa et bord daekket med engangsplastikafdeekning og et lag af sugende materiale.
Dette og engangsinstrumenter bortskaffes som klinisk risikoaffald ved forbraending, jf. afsnit 4.4.
For at forebygge prionsmitte anbefales det at lade vaevsblokkene til histologi (ikke mere end 5 mm
i tykkelse) behandle i koncentreret (95-100%) myresyre (HCOOH) i en time, efterfulgt af frisk 4%
formaldehyd i 48 timer. Uden dette skridt kan vaevet i paraffinblokkene stadig vaere smitsomt.

Alle flergangsinstrumenter, som har veeret i kontakt med det potentielt smitsomme materiale, skal
desinficeres i natriumhypoklorit (NaOCI) eller natriumhydroxid (NaOH). Veevsrester, debris og
kontamineret formaldehydvaeske bortskaffes i en teetlukket plastbeholder som klinisk risikoaffald til
forbraending.

Anden histopatologisk undersggelse

Veaev fra CNS er det smittefarlige materiale ved sporadisk CJD. Ved vCJD sygdom er der mulighed
for, at ogsa andet vaev kan smitte; specielt lymfatisk vaev som tonsiller og milt. Som tidligere naevnt
er fixering med formaldehyd ikke tilstraekkeligt til helt at eliminere vaevets evne til frembringe
infektion. For at ggre dette behandles vaevsblokke under 5 mm tykkelse med koncentreret
myresyre (HCOOH) i 1 time, derefter med 4% frisk formaldehyd i 48 timer. Herefter kan vaevet
behandles pa vanlig vis.

Hvis vaevet ikke er behandlet med HCOOH, anbefales det at benytte vaeskebade,
vaevsprocessorer og andre instrumenter specifikt til dette formal. Veesker, der er kontamineret med
ikke-myresyrebehandlet veev, bar efter brug bortskaffes som klinisk risikoaffald.

Histologiske snit, lavet fra blokke, som er behandlet med HCOOH, kan betragtes som smittefrie.
Histologiske snit, lavet fra blokke, som ikke er myresyrebehandlede, kan farst behandles uden
seerlige forholdsregler, efter at der er lagt deekglas pa, dette er forseglet og glasset desinficeret
kemisk. Sddanne glas bar meerkes som smittefarligt materiale.

Beholdere, som er blevet brugt til opbevaring af formalinfixeret, ikke-myresyrebehandlet vaev, skal
maerkes "smitsomt materiale” og opbevares separat, fx i en forseglet plastikpose eller en stgrre
spand. Hvis yderligere vaev er ngdvendigt, kan beholderen tages op og seettes pa vandskyende
engangsmatter. Efter at vaevet er lagt tilbage kan containeren igen stilles i en plastikpose for fortsat
opbevaring og destrueres i henhold til afsnit 4.4.
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Forholdsregler ved handtering af afdgde patienter, efter obduktion

Hvis kraniet har veeret abnet, anbefales det, at afdede placeres i en lukket “body-bag”, som det
normalt ggres ved kendt infektionsrisiko, og at seekken fores indvendig med absorberende
materiale som cellstof o.l.

Udlevering af afdade bgr forega i denne “body-bag”. Ved kisteleegning afdeekkes bordplader o.
lign. med engangsplastik. Personalet baerer engangshandsker, plastforkleede og eventuelt kirurgisk
maske (type lIR)/visir (for at forebygge kontakt med slimhinder under proceduren) samt holder
fokus pa handhygiejne.

Der er ingen seerlige hensyn mht. begravelse el. kremering.

Afsked med afdgde ber sa vidt muligt foretages inden obduktion.
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