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1. Hvad er prioner og tidligere udbrud  
Prioner er selvpropagerende proteiner, der f.eks. kan føre til fatal transmisibel spongiform encephalopati 
(TSE) i både dyr (f.eks. bovin spongiform encephalopati (BSE), chronic wasting disease, scrapie) og 
mennesker (f.eks. Creutzfeldt-Jakob’s disease (CJD), Kuru, fatal familiær insomnia) (Jankovska et al., 2021; 
Nyström and Hammarström, 2014). Spongiform encephalopati fører til degenerativ nedbrydning af 
centralnervesystemet og skyldes et misformet proteinstykke – prion – der kan replikere sig selv og 
aggregere, hvilket fører til spongiforme ændringer, gliose (forøgelse af gliaceller i hjernen) og tab af neurale 
funktioner (Beisel and Morens, 2004; Zerr and Parchi, 2018). Hos mennesker kan sygdommen være 
erhvervet (Kuru, variant CJD (vCJD)), nedarvet (f.eks. familiært CJD, Gerstmann-Straussler-Scheinker 
syndrom, fatal familiær insomnia) eller sporadisk (f.eks. CJD, fatal insomnia) (Mead, 2006; Puoti et al., 
2012).  
Mens oprindelsen af nedarvet TSE menes at skyldes mutationer (Watson et al., 2021), er oprindelsen af 
sporadisk TSE stadig ikke fuldt fastlagt, og en zoonotisk oprindelse er endnu ikke blevet udelukket (Zerr and 
Parchi, 2018). Erhvervet TSE kan være af human oprindelse, som var tilfældet med Kuru-epidemien i Papua 
Ny Guinea mellem 1920-1950 (Collinge et al., 2006; Watson et al., 2021). Kuru smittede igennem ritualistisk 
kannibalisme af døde slægtninge hos Fore-stammen, og siden forbuddet mod kannibalisme i 1950’erne, 
døde epidemien ud, selvom der stadig har været få tilfælde årtier senere, grundet en lang inkubationstid 
(Collinge et al., 2006; Watson et al., 2021). Erhvervet TSE kan dog også være zoonotisk og kan føre til vCJD, 
som set med BSE-udbruddet i England i 1980-1990’erne, med efterfølgende udbrud af vCJD startende i 
1995-1996 (Beisel and Morens, 2004; Watson et al., 2021). BSE-udbruddet menes at have startet i kvæg 
allerede i 1970’erne igennem fodring af kødaffaldsprodukter og har derefter smittet mennesker gennem 
indtagelse af inficeret kød (Smith and Bradley, 2003; Watson et al., 2021). I England blev der efterfølgende 
nedlagt forbud mod fodring af ruminant-protein til ruminanter, og dette forbud blev udvidet til et total 
forbud mod fodring af mammalsk protein til husdyr i 1996, hvorefter det i 2001 blev udvidet til at omfatte 
hele EU (Smith and Bradley, 2003). Incidensen af vCJD synes at være nedadgående siden indførslen af 
kontrolforanstaltninger i bekæmpelsen af BSE (Watson et al., 2021). Dog kan TSE sygdomme have en lang 
inkubationstid på op til flere årtier, og det er derfor ikke til at sige, hvor mange mennesker, der kan have 
været smittet pga. BSE-epidemien i England (Smith and Bradley, 2003; Watson et al., 2021).  
Inkubationstiden på prionsygdomme afhænger meget af genetik, hvilken art, der er udsat for prionet, 
prionsubtype-barrierer, individets levetid og størrelse, hvor stor en dosis individet har været udsat for samt 
måden, hvorpå prionet er erhvervet (Bae et al., 2012). I nogle tilfælde kan inkubationstiden strække sig 
over årtier (Collinge et al., 2006; Watson et al., 2021). Hos mennesker ser det ud til at polymorfisme på 
codon 129 (c129) i prion-proteinets gen, der koder for enten methionin (M) eller valin (V), har en betydning 
for modtagelighed såvel som inkubationstid. De fleste mennesker diagnosticeret med vCJD har genotypen 
MM på c129, med kun få tilfælde af vCJD hos personer med genotype MV (Mok et al., 2017). Disse sidste 
tilfælde har dog været i nyere tid – omkring 2016, hvilket har ført til bekymringer om, hvorvidt personer 
med polymorfisme på c129 har længere inkubationstid end personer med MM, og at der derfor måske vil 
komme en 2. bølge, som følge af BSE-udbruddet i 1980-1990’erne (Watson et al., 2021). Dette bliver brugt 
som et af argumenterne for at fortsætte overvågningen af CJD globalt (Watson et al., 2021). Diagnoser med 
Kuru fra 1996-2004 på Papua Ny Guinea menes også at være grundet lang inkubationstid, og at individerne 
faktisk blev smittet, før forbuddet mod kannibalisme trådte i kraft i 1950’erne. Ud af 10 tilfælde var 8 af 
dem heterozygote på c129, hvilket ydermere indikerer, at polymorfisme kan føre til lang inkubationstid – i 
dette tilfælde 39-55 år (Collinge et al., 2006; Watson et al., 2021). Over 90% af mennesker fra Østasien har 
MM genotypen, hvorimod dette tal er ca. 40% for mennesker af europæisk oprindelse, med ca. 50% 
heterozygote for MV (Watson et al., 2021).  



Der findes TSE-sygdomme i 26 arter af dyr, bl.a. geder, mink, katte og vilde drøvtyggere (Lee et al., 2013). 
Indtil videre er BSE den eneste prion-sygdom, der beviseligt er zoonotisk, dog synes BSE ikke at smitte 
imellem kvæg, men kun gennem foder (Miller et al., 2004; Nemani et al., 2020). Scrapie – en prionsygdom 
hos geder og får - og Chronic Wasting Disease (CWD) – en prionsygdom, der rammer hjorte - smitter 
gennem direkte kontakt mellem dyr og gennem smitte fra miljøet (Comoy et al., 2015). Scrapie har været 
kendt siden det 18. århundrede, og tilfælde er blevet rapporteret over hele verden (Detwiler and Baylis, 
2003). Scrapie menes at smitte gennem placentaen og placentale sekretioner (Detwiler and Baylis, 2003), 
dog er der blevet isoleret prioner i mundhulen hos inficerede får (Maddison et al., 2010), samt i mælk 
(Konold et al., 2008). Der er ikke fundet nogle indikationer på at scrapie kan smitte til mennesker (Detwiler 
and Baylis, 2003). CWD blev først opdaget på hjortefarme i Colorado i slutningen af 1960’erne og har siden 
spredt sig til vildtlevende- og farmede hjorte i 26 stater, 3 canadiske provinser, Norge, Finland, Sverige og 
Sydkorea (i Sydkorea var det et resultat at importerede hjorte) (Watson et al., 2021). I modsætning til 
scrapie er CWD-prionet blevet isoleret fra spyt, urin, fæces og kadavere af inficerede dyr, men som andre 
prioner, kan det overleve i miljøet i op til flere år (Miller et al., 2004; Watson et al., 2021). CWD-prionet er 
også blevet fundet i kød hos inficerede hjorte, hvilket har vakt bekymringer mht. mulig smitte til mennesker 
(Nemani et al., 2020; Watson et al., 2021). CWD er det mest infektiøse og smitsomme af alle 
prionsygdomme (Nemani et al., 2020), dog er der indtil videre ingen beviser for, at CWD kan føre til 
humane prion-infektioner (Waddell et al., 2018), men da inkubationstiden for nogle typer af erhvervet vCJD 
kan være årtier, er det noget, der forudsætter overvågning gennem længere tid (Watson et al., 2021). 
Forekomsten af nye CWD subtyper i Norge har ydermere bidraget til bekymringen om, hvorvidt disse nye 
subtyper kan sprænge den tilsyneladende artsbarriere (Hannaoui et al., 2017; Nonno et al., 2020). Andre 
nyopdagede prionsygdomme såsom Camel prion disease er blevet diagnosticeret i de senere år, og 
bidrager yderligere til bekymring om potentiel smitte til mennesker (Babelhadj et al., 2018; Watson et al., 
2021).  
 
2. Håndtering og bekæmpelse  
Indtil videre er der er intet, der tyder på at prioner kan smitte gennem direkte menneske-til-menneske 
kontakt, men kræver oral indtagelse af inficerede animalske produkter (Gough and Maddison, 2010). Dog 
har forskere fundet, at scrapie-prioner kan overføres aerosolt til mus i laboratoriet (Haybaeck et al., 2011; 
Stitz and Aguzzi, 2011), og at CWD-prioner kan overføres aerosolt til virginiahjorte (Odocoileus virginianus) 
in vivo (Denkers et al., 2013). Dog er det ikke er bevist, at prioner kan smitte aerosolt under naturlige 
forhold (Stitz and Aguzzi, 2011). Dette betyder, at ved eventuelle prion-udbrud er det meget vigtigt at 
undervise i biosikkerhed mht. håndtering af inficerede produkter i laboratoriet, på slagterier eller i felten 
(Stitz and Aguzzi, 2011).  
Prionsygdomme kan være meget svære at kontrollere, især for nogle prionsygdomme som CWD pga. 
persistens i miljøet (Hannaoui et al., 2017) men også pga. deres lange inkubationstid (Watson et al., 2021). 
På trods af forvaltningsmæssige tiltag hos farmede hjorte gennem karantæner og aflivning, har det vist sig 
umuligt at kontrollere CWD pga. prion-persistensen i miljøet (Hannaoui et al., 2017). Kontrol af fritlevende 
hjorte er derfor næsten umuligt, selvom Norge i deres forsøg på kontrol aflivede mere end 2000 rensdyr 
(Rangifer tarandus) i 2018 og efterfølgende har forsøgt at forhindre migration ind i det afficerede område 
(Mysterud and Rolandsen, 2018). Indtil videre er aflivning og sikker bortskaffelse af inficerede dyr den 
anbefalede metode for kontrol, og indenfor EU er der specifikke regulativer omkring testning af dyr under 
mistanke for TSE (EFSA, 2020). Siden 1998 har der inden for EU-medlemslande været overvågning af TSE. 
Hvert EU-medlemsland skal årligt overvåge for TSE, både aktiv overvågning (test uden forudgående 
mistanke) og passiv overvågning (test af klinisk mistænkte dyr identificeret af dyrlæger/landmænd), hvilket 
gælder for både kvæg, får og geder. Overvågningsprogrammet skal sikre at ingen BSE-tilfælde bliver slagtet 
til konsum samt giver et overblik over udviklingen og forekomsten af TSE-sygdomme i EU (“EU, European 
Commission,” 2021).  

 



For at forhindre at en prionsygdom igen forårsager en epidemi blandt mennesker svarende til BSE, er det 
vigtigt løbende at overvåge modtagelige arter, hvor prionsygdomme er forekommende (Hannaoui et al., 
2017; Watson et al., 2021). Det kunne også være en fordel at udvikle nye non-invasive og prækliniske 
diagnostiske værktøjer, så man kan inddæmme områder med infektion i vilde dyr såvel som produktionsdyr 
(Hannaoui et al., 2017). Mere forskning indenfor prioner er nødvendigt, da der stadig er manglende viden 
om, hvordan prioner smitter afhængigt af subtyper – hvilket besværliggør prædiktioner for risiko af smitte 
til mennesker (Hannaoui et al., 2017). I skrivende stund findes der ingen behandling eller effektive vacciner 
mod prionsygdomme (Ludewigs et al., 2014; Mabbott, 2014), dog er der kommet nye og bedre metoder til 
at diagnosticere CJD inden for de seneste årtier (Watson et al., 2021). 
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