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Avmagringssjuka hos hjortdjur
(Chronic wasting disease, CWD)

BAKGRUND

Avmagringssjuka hos hjortdjur (Chronic wasting disease,
CWD) édr en prionsjukdom, &dven kallad transmissibel
spongiform encefalopati (TSE), som drabbar hjortdjur.
Sjukdomen upptécktes och beskrevs forsta gdngen i Colorado
1967 och1978 konstaterades att sjukdomen orsakades
av prioner. Sedan dess har spridning skett och CWD
dr nu bekriftad i minst 32 delstater i USA och fyra
kanadensiska provinser. I vissa omraden ar forekomsten hog
och hjortdjurspopulationer paverkas negativt. Genom export
av levande hjortdjur har CWD ocksa spridits till Sydkorea.

Sjukdomen forkommer i olika varianter, dels en variant
som dr tydligt smittsam mellan hjortdjur med spridning
via kroppsvitskor sa som urin, saliv, trick och blod, samt
via kadaver frén smittade djur. Dels en relativt nyupptéckt
variant av sjukdomen med sporadisk forekomst som tros vara
spontant uppkommen och dér sjukdomen utvecklas hos vissa
individer utan att djuren har exponerats for smitta.

Fore 2016 hade CWD inte rapporterats i Europa,
men varen 2016 upptiacktes det forsta fallet i Europa
hos vildren (Rangifer tarandus tarandus) i Nordfjella,
Norge. Som en konsekvens av detta fynd intensifierades
overvakningen i Norge och detta har hittills (april 2024)
resulterat i att sjukdomen upptéckts hos 21 renar i tvé olika
vildrensomraden. Renarna i Norge uppvisar likheter med
de fall som hittats i Nordamerika med flera djur drabbade
i samma flock, positiva fall hos unga individer och med
lymfknutor som é&r positiva vid analys. Epidemiologiskt
ses ett smittsamt monster liknande det som beskrivits
i Nordamerika. Dock ska pépekas att den CWD som
pavisats pa vildren i Norge inte ar identisk med CWD som
forekommer i Nordamerika.

Vidare har CWD sedan 2016 pétraffats hos 12 &dldre
dlgar (Alces alces) och hos tre kronhjortar (Cervus elaphus)
pa olika platser i Norge. Efter upptickten av CWD i
Norge blev 6vervakning av CWD obligatorisk i flera EU-
medlemsstater, inklusive Sverige under perioden 2018-2021
(se avsnitten ”Lagstiftning” och “Overvakning”).  mars 2018
konstaterades det forsta fallet av CWD pé élg i Finland,
och ytterligare tva fall upptécktes 2020 och 2022. I Sverige
uppticktes de tre forsta fallen av CWD under 2019 och ett
fjarde fall uppticktes 2020, samtliga dessa fall var pa dldre
dlgar.

Fallen hos élg och kronhjort i Norden skiljer sig markant
fran CWD hos hjortdjur i Nordamerika och vildren i Norge,
da de forekommer sporadiskt hos dldre individer och prioner
har inte pavisats i lymfknutor. Dessa nordiska fall antas kunna
uppsta spontant hos dldre djur utan att de har exponerats for
smitta frén en annan individ.

SJUKDOM

Den gillande teorin om TSE, eller prionsjukdomar, &r
att de smittar genom prioner (aggregerade kroppsegna
prionproteiner med onormal strukturell konformation), det
vill siga de orsakas inte av mer vanliga smittimnen som virus,
bakterier eller parasiter. Prionerna inducerar en strukturell
omvandling av normala prionproteiner i kroppen och nya
prioner bildas som sedan aggregerar, det vill sdga klibbar
ihop och bildar klumpar. Prioner ansamlas i kroppsvéivnader,
sdrskilt 1 hjarnan dar skador kan observeras mikroskopiskt.
Inom TSE-gruppen finns det sjukdomar dér prioner utséndras
i kroppsvitskor (t.ex. klassisk scrapie, och varianter av
CWD) och som dirmed kan vara direkt smittsamma fran
individ till individ via kroppsvatskor. Prionerna kan ocksé
finnas kvar linge i miljon och smitta kan dé ske via
betesmark. Det finns emellertid ocksa prionsjukdomar som
forefaller uppsté spontant (utan kénd orsak) da de kroppsegna
prionproteinerna bdrjar strukturomvandlas och aggregera
utan att individen har utsatts for smitta frdn en annan
individ. Dessa varianter forekommer hos dldre individer,
t.ex. hos far (atypisk scrapie/Nor98), ndtkreatur (atypisk
bovin spongiform encefalopati, atypisk BSE), och sporadisk
Creutzfeldt-Jakobs sjukdom (CJD) hos ménniskor. Aven om
man vid dessa varianter inte ser en direkt smittsamhet mellan
djur sa kan de experimentellt Gverforas fran en individ till en
annan.

Fram till 2016 var CWD sa som den beskrivits
frin Nordamerika den enda kinda varianten av CWD
och beskrivning av kliniska symptom och antaganden
om smittsamhet utgick frén den erfarenhet och kunskap
som fanns i Nordamerika. Kort efter att de forsta fallen
konstaterats pa dlg i Norge sag man dock skillnader jamfort
med de fall som var kéinda i Nordamerika, bland annat den
tydliga skillnaden att prioner pavisades i hjarnan, men inte
fanns utspridda i kroppen vilket man har sett i Nordamerika.
Hypotesen vécktes att detta kunde rora sig om en variant
som uppstér spontant liknande atypisk scrapie/Nor98, atypisk
BSE eller CJD och det finns alltmer stdd for denna hypotes.
Det mesta tyder pé att det inte sker utsondring av prioner
i kroppsvitskor och ddrmed dr sSCWD inte direkt smittsam
under naturliga forhallanden.

Inkubationstiden for prionsjukdomar &r ldng. For
den CWD som har beskrivits frdn Nordamerika &r
inkubationstiden ofta mer an ett ar. Sjukdomen sprids
antingen genom direktkontakt mellan djur eller genom
saliv, trick, urin eller kadaver som kan kontaminera miljén
och betet med prioner. Den langa inkubationstiden innebar
att spridningen &r langsam och det kan ta lang tid innan
den uppticks. Sjukdomen ger inga tydliga forédndringar
i vivnaden utan man madste undersdka den i mikroskop
eller med speciella tester vilket ocksa paverkar mojlighet
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till upptéckt. De dominerande kliniska symtom é&r nir
hjarnskadorna har utvecklats och gett beteendeforéndringar,
forandrad rorelseférmaga och forsdmrad kroppskondition.
Sjukdomen ar alltid dodlig. For de fall som pavisats hos
dlg har ocksé neurologiska symptom iakttagits, bland annat
cirkelgang, vinglighet och beteendeforindring, men flera av
fallen har pavisats doda utan att djuren har kunnat iakttas da
de levde.

P& grund av likheterna med BSE galna ko-sjukan”, en
sjukdom som &r kopplad till varianten Creutzfeldt-Jakobs
sjukdom hos ménniskor, och det kénda faktum att ménga
TSE-fall experimentellt kan overforas mellan olika arter,
har det funnits en oro for att CWD kan vara zoonotisk.
For nirvarande finns det inte tillrdckligt med data for att
helt utesluta att CWD kan vara zoonotisk, men risken
bedoms vara mycket 1ag. I omrdden dar CWD ar endemisk
rekommenderas ménniskor att inte konsumera djur som
uppvisar kliniska symtom som 6verensstimmer med CWD,
eller djur som har testats positivt for CWD. Oron att CWD
kan vara zoonotisk ar ocksa en faktor som ligger bakom
reglering och provtagningskrav pa EU-niva.

LAGSTIFTNING

CWD ér en anmaélningspliktig sjukdom vid klinisk misstanke
enligt STVFS 2021:10 (K12) och omfattas av epizootilagen
(SFS 1999:657, med éndringar). CWD regleras ocksé genom
Europaparlamentets och radets forordning (EG) nr 999/2001
om faststéllande av bestimmelser for forebyggande, kontroll
och utrotning av vissa typer av transmissibel spongiform
encefalopati.

OVERVAKNING

Passiv 6vervakning

Sedan 2016 har man arbetat for att 6ka medvetenheten
hos jégare, rendgare och &dgare till hidgnade hjortar att
reagera och rapportera misstinkta kliniska symtom pa CWD.
Detta har uppmuntrats dven fran 2022, efter att det aktiva
overvakningsprogrammet avslutades. Utdver provtagning
av kliniska misstankar frén féltet kan vuxna hjortdjur som
skickas till Statens veterindrmedicinska anstalt (SVA) for
obduktion provtas, om inkomna uppgifter ger misstanke om
CWD eller om djuret dr vuxet och utmérglat utan uppenbara
orsaker

Aktiv 6vervakning
Under 2023 skedde ingen aktiv dvervakning.

Intensifierad aktiv 6vervakning
Under 2023 skedde ingen intensifierad 6vervakning.

Diagnostik

Alla prover analyseras vid SVA, som ocksa &r nationellt
referenslaboratorium (forordning (EG) 999/2001) for
TSE. For analys under 2023 screenades hjarnstams- och
retrofaryngeala lymfknuteprover med HerdChek® BSE-
Scrapie Antigen Test kit (IDEXX Laboratories, Westbrook,
Maine, USA). Om resultaten blir positiva eller ofullstindiga
anvinds Bio-Rad TeSeE ™ Western blot-kit for bekriftelse.

Testresultaten rapporteras till Europeiska myndigheten for
livsmedelssékerhet (Efsa) av Jordbruksverket, baserat pa data
fran SVA.

RESULTAT
Antalet prover som testades fran 2016 till 2023 beskrivs i
tabell 6.

Ar 2023 provtogs 47 hjortdjur pa grund av en rapporterad
klinisk misstanke om CWD (41 ilgar, 1 dovhjort, 2 radjur
och 3 renar). Inga positiva fall konstaterades under 2023.

Tabell 6: Antal djur som testats for CWD per ar i Sverige
2016-2022, inklusive nationell o&vervakning och
intensifierad provtagning.

Ar Alg  Kronhjort Radjur Dovhjort Ren
2016 74 6 14 0 2
2017 191 6 13 8 21
2018 157 13 15 0 15
2019 854A 31 73 5 1965
2020 248B 84 71 4 991¢
2021 433B 290 63 3 2527¢
2022 40 100 4 0 502¢
2023 41 0 2 1 3

A Den stora &kningen av provtagningen under 2019 berodde
pa den intensifierade provtagningen i Norrbottens |an som
pabdrjades samma ar.

B 98 och 283 av de dlgar som provtogs 2020 respektive
2021 provtogs inom den intensifierade provtagningen i
Vasterbottens l&n.

C 896, 1485 och 502 av renarna som provtogs 2020,
2021 respektive 2022 provtogs inom den intensifierade
provtagningen i Norrbottens lan.

DISKUSSION

Erfarenheten frdn Nordamerika &r att CWD ar mycket svart
att utrota eller kontrollera, och att tidig upptdckt medan
prevalensen fortfarande &r 1&g &r en forutsittning. Om en
CWD-typ med smittsamma egenskaper skulle forekomma
eller introduceras i Sverige skulle det potentiellt fa stora
negativa konsekvenser for renar, vilda hjortdjurspopulationer
och hédgnade hjortdjur. Foljaktligen kan sjukdomen ocksé fa
stora konsekvenser for manniskor som lever av eller deltar i
aktiviteter relaterade till dessa arter.

Norge har gjort stora insatser for att bekdmpa och
begrinsa CWD hos vildren, men det &r for tidigt att veta
hur framgingsrik denna bekdmpning kommer att bli. I
forlangningen kan forekomst av CWD hos vildren i Norge
ocksé innebira ett hot mot hjortdjurspopulationer i Sverige,
bade mot tamren som &r samma art som vildrenen och for
andra hjortdjursarter.

Aven for CWD med smittsamt monster gor sjukdomens
langa inkubationstid och spridningssétt att det inledningsvis
endast dr enstaka individer som insjuknar och dor. Detta gor
att CWD kan finnas lénge i en population innan den upptécks.
Man behover darfor aktivt leta efter CWD f6r att uppticka
forekomst. For att ha ett dvervakningssystem som ar kansligt
nog att uppticka sjukdomen i ett tidigt skede nér férekomsten
ar vildigt lag krdvs stora provvolymer. For upptickt ar
det mer effektivt att undersoka hjortdjur som &r sjuka eller
hittas doda. Samtidigt dr dessa djur ofta svara att hitta och
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logistiken for att provta det enskilda djuret dr utmanande
och kostsam. Provtagning i samband med jakt eller slakt
innebdr att ett storre antal djur kan provtas, samtidigt ar vardet
av det enskilda provet ldgre och éven i dessa sammanhang
kan logistiken vara utmanande pa grund av avstéand och att
provsvar dr ndodvandigt innan godkdnnande av slaktkropp.
Overvakningen bir dirfor pa en hel del utmaningar jimfort
med tex scrapie och BSE dir stora volymer prover kan tas
pa kadaverhanteringsanlaggningar.

Vad giller sCWD sa har dessa fall sporadisk forekomst
hos enstaka ildre individer. Aven om sCWD forst pavisades
2016 sa kan fall sannolikt ha forekommit tidigare, men de
har inte upptickts eftersom man inte har letat aktivt. Det
kan inte uteslutas, utan dr snarare sannolikt, att sidana fall
ocksa finns i andra ldnder och hos andra hjortdjursarter, men
det krivs Overvakning for att upptdcka dem. I den form
sCWD upptréder hos enstaka dldre individer har sjukdomen
ingen populationspaverkan, men det kan inte uteslutas att
sporadiska fall kan utgdra ett mgjligt ursprung for utveckling
av smittsamma varianter. | sammanhanget kan ndmnas att det
inte dr kant hur CWD forst uppstod vare sig i Nordamerika
eller bland vildrenar i Norge.

Den provtagning som genomfordes inom ramen for den
aktiva dvervakningen inom EU utvérderades av Efsa och
resultaten publicerades i en rapport 2023. I denna diskuteras
utmaningarna med dvervakningen och alternativ presenteras
for framtida dvervakningsinsatser. I nulédget har vi inte nagra
indikationer pa hur Efsa:s rapport kommer att tas vidare av
EU-kommissionen och om det kommer att komma négra nya
forslag om obligatorisk dvervakning eller inte.

For Sveriges del har vi pavisat sCWD hos éldre dlgar,
men vi har inte pavisat ndgra andra fall av CWD. Déremot
ar den 6vervakning som har genomforts heterogen, i vissa
omraden har ménga djur undersokts och i andra omridden
farre vilket gor att det finns stor variation i med vilken
sikerhet vi kan dra slutsatsen att CWD med smittsamt
monster forekommer eller inte. En anledning till den stora
variationen ir att intensifierad 6vervakning genomfordes i
omraden dér positiva fall pavisats, men denna gav ocksé
stod till de antaganden som sedan har kunnat goras géllande
CWD.
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