Nytt afbrigdi ridu.

Nor98 rida - smitandi eda sjalfsprottinn sjukdomur?

Arid 1998 greindist dvenjuleg tegund ridu i saudfé i Noregi, sidar kollud Nor98 rida, en hin
reyndist ad morgu leyti 6lik hinni hefdbundnu ridu sem lengi hefur verid vandamal hér a landi. petta
nyja afbrigdi ridu hefur na fundist i flestum I6ndum Evropu, par & medal islandi. Nor98 ridutilfellin
greinast yfirleitt i eldra fé, oft an sjukdémseinkenna og i flestum tilvikum er bara ein kind sem
greinist i hverri hjord. Ymislegt bendir til ad hér geti verid um sjalfsprottinn sjikdom ad reda p.e. an
utanadkomandi smits. Hér & eftir verdur farid yfir helstu atridi sem einkenna Nor98 ridu og hun borin
saman vid hefdbundna ridu, sem til einféldunar er hér ad jafnadi eingdngu nefnd rida.

Sjukdémurinn og smitefnid

Rida i kindum er smitandi taugahrérnunarsjukdomur og er einn af svokdlludum
prionsjukdomum, en til peirra teljast einnig Creutzfeldt-Jakob sjukdomur i ménnum, kuarida i
nautgripum og svipadir sjukdémar finnast i minkum og hjartardyrum. Pessir sjakdomar eru
6leknandi, med langan medgongutima og ekkert pekkt boluefni er til. Prionsjukdémar eru taldir vera
af voldum smitandi préteins, en eru ekki haeggengir veirusjukdémar eins og lengi var talid.
Prionpréteinid finnst & edlilegu formi i 6llum spendyrum en vid smit raedst prionproteinid &
umbreyttu formi & prionprotein hysils og breytir pvi i sina mynd. Vid pad verdur kedjuverkun og
uppsofnun & 6edlilegu prionproteini i heilavef. Hid ummyndada protein er einstaklega polid og stenst
t.d. 6ll hefdbundin hreingerningar- og sétthreinsiefni, en polir hins vegar ekki sudu undir prystingi
eda medhondlun med klor eda natriumhydroxidi. betta mikla pol smitefnisins er jafnframt asteedan
fyrir langlifi pess i umhverfinu og geeti utskyrt sum tilfelli ridu sem hafa greinst a beejum par sem fé
hefur verid skorid nidur vegna sjukdémsins.

Prionsjukdomar i saudfe hafa hingad til eingéngu verid taldir smitandi en i ménnum geta peir
einnig verid erfoasjukdomar af voldum stokkbreytinga i priongeni en stor hluti tilfella sem greinast i
monnum eru af 6pekktum toga. Erfdauppbygging saudfjar er talin mikilveeg fyrir smitneemi og hefur
st vitneskja vida verid nytt vid kynbeetur til varnar sjukdomnum. Vissar arfgerdir af priongeninu eru
algengari i ridufé en i heilbrigdu fé og hafa ahattu- og verndandi arfgerdir verid skilgreindar. pad eru
brir stadir i prionproteininu sem skipta mestu mali i sambandi vid smitnemi, en komid hefur i ljos ad
mikilvaegi peirra er mismunandi eftir fjarkynjum og riduafbrigdum. Arid 2002 var komid &
skyldupréfun innan Evrépusambandsins & arfgerdum priongensins til ad kanna tioni mismunandi
arfgerda i mikilveegustu fjarkynjum hvers lands og til ad skilgreina ahattu- og verndandi arfgerdir.
Meelt er med ad hvert land skipuleggi kynbatur med hlidsjon af tidni arfgerda i hverju kyni, en
almennar krofur eru peer ad dhattuarfgerdum skal Utrymt og auka skal tidni verndandi arfgerda.

Aukid eftirlit og neemari prof

Eins og &dur segir greindist nytt afbrigdi af ridu i Noregi 1998. bad sem vakti athygli
visindamanna par var ad sjukdémseinkenni pessara tilfella voru ekki einkennandi fyrir ridu og
ennfremur ad pau syndu annars konar dreifingu vefjaskemmda og smitefnis i heila. Fyrst var talid ad
tilfellin veeru einskordud vido Noreg en sidar kom i 1j6s ad sams konar eda mjog svipud tilfelli finnast
i flestum l16ndum Evrdpu og vidar. Til ad mynda hafa nylega greinst slik tilfelli & Nyja-Sjalandi og i
Astraliu, en badi I6ndin voru adur talin laus vid ridu. Athyglisvert er ad nokkur gémul ridusyni i
Skotlandi flokkast sem éhefdbundin tilfelli sem bendir til ad pessi gerd ridu hafi verid til lengi an
pess ad greinast.

Fjoldi greindra Nor98 tilfella hefur aukist mjog fra arinu 2002, en pa var sett a laggirnar virkt
eftirlit med ridu i Evropu sem ma rekja til 6tta vid hugsanlegt kGaridusmit i saudfé. Rida i saudfeé var
lengi vel ekki talin vandamal nema i 6rfaum I6ndum en na eru 61l 16nd innan Evrépusambandsins



skyldug til ad skima reglubundid fyrir ridu i saudfé med pad fyrir augum ad utryma sjukdémnum.
Aukid eftirlit vard til pess ad rida greindist i Iondum sem aldrei h6fdu pekkt pennan sjukdém en oft
var eingdngu um ad reeda tilfelli sem liktust Nor98 og reyndar er petta riduafbrigdi stor hluti allra
ridutilfella sem nG greinast i Evropu. A sama tima og eftirlit med ridu var aukid komu einnig fram
nemari og hradvirkari adferdir, sem byggjast & einangrun smitefnis Ur heilavef og melingu pess med
onamisprofi, og toku paer vid af hefdbundinni vefjalitun vid skimun slaturhisasyna.

Olik birtingarmynd Nor98 ridu

Nor98 rida finnst ad jafnadi i eldri kindum, 4 vetra eda eldri, en paer kindur sem greinast med
ridu eru yfirleitt 2-5 vetra. Einkenni hja Nor98 kindum, ef einhver eru til stadar, geta verid
margvisleg, svo sem tin, skert jafnveegi og breytt hegdun. bekkt einkenni ridu eins og kladi, svar vid
klori og skjalfti (rida), sést hins vegar ekki. Vefjaskemmdir og uppséfnun & smitefni i kindum med
Nor98 ridu koma helst fram i litla heila og heilaberki, en samsvarandi sveedi fyrir ridu eru
manukylfa og heilastofn. Auk pess finnst smitefni ridu oft i eitilvef en pad er hins vegar ekki raunin
med Nor98. Ad lokum ma nefna ad adhetta tengd erféum snyst vid, p.e. Nor98 rida finnst i kindum
sem bera arfgerdir sem adur hafa verid tengdar vid vernd gegn ridu.

Pessi gerd ridu virdist litid eda ekkert smitandi og yfirleitt finnst bara eitt tilfelli i hverri
hjord. Svo virdist sem pad séu ekki meiri likur & ad finna fleiri jakveedar kindur i hjéréum par sem
hefur greinst Nor98 rida heldur en ef tekid er tilviljanakennt Urtak ar hopi heilbrigdra kinda. bekktir
aheettupeettir ridu, eins og flutningur & dyrum og nain samskipti milli dyra, virdast heldur ekki eiga
vid um Nor98 ridu. Ymislegt bendir til ad parna geti verid um ad raeda nokkurs konar sjalfsprottinn
sjukdom, p.e. an utanadkomandi smits, svipad og i tilviki Creutzfeldt-Jakob sjukdéms i ménnum.
Pess ber p6 ad geta ad smittilraunir hafa synt ad haegt er ad smita dyr med Nor98 ridu p6 ymislegt
bendi til ad pad gerist ekki vid nattirulegar adsteedur.

Stadan 4 Islandi

A lslandi er stadan 6lik pvi sem lyst hefur verid fyrir Evrépu hvad vardar eftirlit med ridu.
Hér hefur verid virkt eftirlit med ridu i saudfé fra 1978 pegar settar voru & laggirnar adgerdir til ad
stemma stigu vid Utbreidslu sjakdomsins. Rida er talin hafa borist til landsins seint & 19.61d, en
tbreidsla og tidni sjukdémsins nadi hins vegar hdmarki um midjan niunda aratug sidustu aldar en pa
hafdi hann breidst at um mest allt land. Varnargirdingar, sem reistar voru fyrir midja sidustu 6ld til
atrymingar & maedi-visnu, urdu pess valdandi ad nokkur landsvaedi sluppu vid ridu. betta eru
Strandir, Snafellsnes, Orafi og Pistilfjoréur sem enn eru ridulaus. Sidan 1986 hefur stefna
stjornvalda verid ad Utryma sjukdomnum, og er 6llu fé fargad & bajum, par sem rida greinist. Eftir
sotthreinsun fjarhasa og tvo til prju fjarlaus ar geta beendur endurnyjad fjarstofn sinn, en eingéngu
med fé fré ridulausum sveedum. Ridutilfellum hefur feekkad mikid en ekki hefur enn tekist ad utryma
sjukdémnum en undanfarid hafa einungis greinst 6rfa tilfelli ar hvert. Athyglisvert er ad i sumum
tilvikum er um endurtekna ridu ad raeda, p.e. sjukddémurinn er ad koma upp aftur eftir sétthreinsun og
fjarskipti.

Nor98 greind & islandi

A Tilraunastodinni ad Keldum hafa syni ur slaturhtsum verid skimud fyrir ridu fra 1978,
fyrst med vefjaskodun en fr4 2005 med elisuprofi, ofurneemri adferd til ad greina ridusmitefnid.
Arlega eru profud nokkur pusund heilasyni Gr fullordnu fé sem slatrad er, auk syna ur kindum sem
syna einkenni og aheettuhdpum. bessar rannsoknir eru gerdar i samstarfi vio Matveelastofnun sem fer
med eftirlitsskyldu med sjukdémnum.

Notkun nyrra skimunarprdfa hér & landi hefur leitt til greiningar & nokkrum tilfellum af Nor98
ridu, sem hefur nu greinst & fjorum bajum. Fyrsta tilfellid greindist vid skimun & heilbrigdu slaturfé
haustid 2004, en nastu tvo tilfelli greindust 2007 og 2008 i kindum med sjukdémseinkenni. Sidasta
tilfellio greindist i janGar a pessu ari vid skimun a slaturhisasynum. Fyrstu tvo tilfellin voru innan
ridusveeda & Sudurlandi, pridja tilfellid var i Midfjardarholfi, par sem rida hafdi ekki greinst &dur, en
sidasta tilfellid var & Jokuldal og tilheyrir Héradsholfi sem hefur verid ridulaust i 15 ar. Eftir
nidurskurd var skimad fyrir ridusmitefninu i prem fyrstu riduhjorounum og fannst eitt jakveett syni til
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vidbatar i fyrstu hjordinni. Skodun arfgerda priongensins syndi ad islensku Nor98 tilfellin baru
arfgerd sem er einkennandi fyrir slik afbrigdi ridu, en hefur hins vegar verid tengd poli gagnvart
hefdbundinni ridu i islensku fé. Sa arfgerd sem hefur synt mesta vernd gegn ridu i erlendum
saudfjarkynjum og notud er til kynbota, finnst ekki i islensku fé, sem geeti stafad af einangrun
islensks saudfjarstofns i gegnum tidina. islensku Nor98 tilfellin eru lik svipudum tilfellum sem
finnast erlendis, baedi hvad vardar arfgerdir priongensins og birtingarmynd smitefnisins. Hins vegar
er sjaldgeeft ad finna tvo tilfelli i somu hjordinni i pessari gerd ridu eins og raunin var hér i einu
tilfelli. Pad geeti verid visbending um smit, en einnig geeti verid um tilviljun ad raeda, en pess ber ad
geta ad hjordin var frekar stor.

Lokaord

Nor98 rida er um margt frabrugdin peirri ridu sem vid pekkjum og ymislegt bendir til ad hér
geti verid um sjalfsprottinn sjukdom ad raeda, p.e. ad ekki sé um utanadkomandi smit ad reeda sem
valdi sjukdémnum. 1 1j6si upplysinga um eiginleika og faraldsfraedi pessa nyja afbrigdis pa ma atla
ad porf sé & ad endurskoda vidbrogd vid pessum tilfellum er pau greinast og veeri pad i samraemi vid
pad sem tidkast i 6drum I6ndum.
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