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  Scrapie känd sedan 1700-talet 
  ”slow virus” 

  Kuru (lokalt ord för darra/skaka) 
  Överförbar till schimpanser 
  Kuru och CJD: PAD snarlikt (1960-talet) 

  Prion : Stanley Prusiner 1982 
  Två Nobelpris: 

  Gajdusek 1976 
  Prusiner 1997 

  CJD: incidens ≈ 1/106 

  BSE bovine spongiform encephalopathy 
  vCJD 

Transmissibla spongiforma encefalopatier (TSE) 
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PrP (prion-relaterat protein) 

  PrPC (control) finns hos oss alla 
  PrPSc: felveckat 
  Ger ej upphov till inflammation eller immunsvar  -- kroppen reagerar normalt ej på 

kroppsegna proteiner 
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  Creutzfeldt Jakob sjukdom (CJD)  
  incidens ≈ 1/106 

  Schweiz 3 ggr så vanligt 
  Sefardiska judar: 30 ggr så vanligt 

  sporadisk  85% av all CJD 
  familjär  ca 10 % 
  överförbar CJD: 

  iatrogen resp. vCJD 

  Gerstmann Straussler Scheinker syndrome (GSS) 
  Fatal familjär insomnia (FFI)  (ej spongiform) 
  Kuru 

Mänskliga prionsjukdomar 
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Atypiska egenskaper hos TSE 

  Lång inkubationstid 
  Ingen remission eller tillfrisknande, alltid dödlig 
  Progressiv degeneration 
  Ingen antigenicitet  -  inget inflamatoriskt svar 
  Ingen effekt av immunosupressiv behandling 
  ””Proteinaceous infectious agent”” - prion 
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PrPC 

PrPSc 

Conformational change: 

          PrPc         PrPSc 

Aggregation  

of  PrPSc 

Amyloid plack 
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From Ermias Belay 

Spongiform encefalopati 
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Pat född 1921 

  01-10-30: Söker akut: 
konfusion samt 
gångrubbning 
  Frisk förutom fibromyalgi 
  Anamnestiskt: ”ryckningar” 

både arm och ben 
  Inkomststatus: ”sprittig”, 

myoklonier i hö arm, anisikori. 
Nedsatt språkförståelse samt 
anomi 

  Gångstörning 
   S-Na: 130 

  EEG x flera: 9 Hz, ej CJD 
utseende. Kraftigt försämrat jan 
-02 men ej CJD. 

  Hashimotoencefalopati utesluts 
liksom HIV, Lues, neg. herpes ak. 
Ingen expansivitet, inga CVL-
rester men vitsubstanssjuka 

  LP: 
  14-3-3: neg 
   tau: 5300 

  Klinsikt: CJD 
 

  02-01-29: ad mortem 
 
PAD: CJD 
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Läkartidningen 2005;102:986-61  Zetterberg, H et al. 
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Antal säkra fall av sporadisk CJD i Sverige 

1998 1999 2000 2001 2002 2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 

Män 4 7 7 4 6 6 5 5 9 5 9 3 

Kvinnor 7 4 7 6 4 5 8 8 6 3 4 8 

Totalt 11 11 14 10 10 11 13 13 15 8 13 11 

Smittskyddsinstitutet 2013-02-13 
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