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VARIANS CREUTZFELDT-JAKOB BETEGSEG VALOSZINU ESETE
AZ EGYESULT ALLAMOKBAN - FLORIDA, 2002

2002. aprilis 18-an a Floridai Egészségugyi Hatdésag és a CDC egy 22 éves floridai
lakos "valoszin(" varians Creutzfeldt-Jakob (vCJ) megbetegedését hozta nyilva-
nossagra. Ez a kdzlemény 6sszefoglalja az eset kivizsgalasat és felhivja az orvo-
sok figyelmét, hogy azon betegeknél, akiknél az alabbiakban leirt klinikai tinetek
el6fordulnak és rovidebb-hosszabb ideig bovin spongiform encephalopathia (BSE)
endémias terlleten éltek, diagndzisuk felallitasanal gondoljanak a varians
Creutzfeldt-Jakob-betegségre (vCJB) is.

A floridai beteg 2001 novemberének elején fordult el6szér orvoshoz depresszié
és emlékezéképességének megromlasa miatt, amely mar a munkavégzését is
befolyasolta. A haziorvos ekkor paciensét pszicholégushoz utalta. 2001 decembe-
réenek elején els6bbségadas elmulasztasa miatt kdzlekedési birsagot szabtak ki a
betegre. 2001 decemberének kézepén akaratlan tulmozgas, jaraszavar, valamint
oltozkodési nehézségek Iéptek fel a betegnél és inkontinenssé valt, ezért
2002 januarjaban a helyi slirg6sségi osztalyon megkezdték kivizsgalasat. A kopo-
nya CT vizsgalata nem mutatott elvaltozast, a klinikai képet panikbetegségként
azonositottak és szorongasgatlo kezelést javasoltak.

2002 januarjanak végén a beteg Nagy-Britanniaban €l6 édesanyja gyermekét Ang-
lidba vitte, ahol az elkbévetkez6 harom hénapban folytatédott kivizsgalasa. A beteg
emlékezbképessége tovabb romlott és ezen id6 alatt egyéb idegrendszeri tlinetei is
sulyosbodtak. Tobb alkalommal elesett és kisebb séruléseket szenvedett,
nehézséget okozott szamara a zuhanyozas és az 6ltézkddés, nem volt képes ott-
honi telefonszamara visszaemlékezni, vagy pontosan szamolni. Azutan zavartta
valt, hallucinalt, mozgasa lelassult, tovabba beszédzavar és az izmokban ténus-
fokozédas |épett fel. A beteget neurolégushoz utaltak, akiben felmerult a vCJB
gyanuja, és ezért paciensét a brit Nemzeti Prion-Klinikara kuldte szakvizsgalatra.
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Az itt folytatodd kivizsgalas soran az EEG lelet normalis alfaritmust jelzett, de az
agy MRI vizsgalatanak eredménye a normalistol eltérd jeleket mutatott a pulvinar
és a metathalamus terlletén, és ez a vCJB-re utalt. A betegnél tonsilla biopsziat
végeztek, és a szévetminta Western-blot vizsgalata a vCJB-re jellemzd, proteaz-
rezisztens prion protein (PrP-res) jelenlétét igazolta. Az immunhisztokémiai
vizsgalat, amely szintén e fehérje jelenlétét hivatott kimutatni, ugyancsak alata-
masztotta a vCJB diagndzisat.

A prion protein gén elemzése soran mutaciét nem detektaltak, és a 129 kodon
metionin homozigéta volt. Ez a lelet megegyezik mind a 105, Nagy-Britanniaban
vizsgalt, vCJB-ben szenvedd személy leletével. A beteg harom hénapig kisérleti
jelleggel quinacrin kezelésben részesult.

2002. szeptember végén a beteg agyhoz kototté valt, testsulya jelentésen csok-
kent, amely miatt sebészileg behelyezett tapszonda valt sziukségessé. Tobbé nem
volt képes csaladtagjaival kommunikalni. A Nagy-Britannidban hasznalatos eset-
definicio alapjan a fent leirt tinetegyuttes a "valészini" vCJB-nek felel meg.

A beteg 1979-ben Nagy-Britanniaban sziletett és 1992-ben koltozott Floridaba.
Soha nem adott és nem kapott vért, plazmat, illetve szervet, és human névekedési
hormonnal sem kezelték. Csaladi anamnézisében CJB nem szerepelt. 2001
oktoberében, megbetegedését megel6zéen kihuztak egy bdlcsességfogat, de az
anamnézis alapjan ez nem jart jelentés sebészeti beavatkozassal.

Az els6 vCJ megbetegedést 1996-ban jelentették Nagy-Britanniabdl, ahol az
1980-as évek elejétdl kezdve a szarvasmarhak kozott BSE-jarvany zajlott. A labo-
ratoriumi és epidemioldgiai bizonyitékok arra utaltak, hogy a vCJB és a BSE
ok-okozati kapcsolatban all egymassal. Bar nem azonositottak olyan jellegzetes
ételeket/élelmiszereket, amelyek kdzvetitésével a BSE-prion az allatrél az emberre
atvihetd, els6sorban azokat az élelmiszereket gondoltak az atvitelért felel6snek,
amelyek fert6zott szarvasmarha szovetet (pl. agyvel6t, gerincveldt) tartalmaznak.
2002 oktéberéig a vilagon 6sszesen 138 vCJB esetet tartottak nyilvan, beleértve az
ebben a kozleményben ismertetettet is. Annak megfelel6éen, hogy a BSE-prion a
felelés a vCJB kialakulasaért, a vCJB eseteket legnagyobb szamban Nagy-Britan-
niaban regisztraltak (n=128), ahol a legtébb BSE megbetegedés fordult elé a szar-
vasmarhak kdzaott.

A kézleményben ismertetett eset az Egyesiilt Allamok lakosai k6zott eléfordult
elsé "valészini" vCJ megbetegedés. A beteg Nagy-Britanniaban nétt fel, abban
az id6ében, amikor a BSE-jarvany Kkiteljesedett, és amikor a BSE-prion human
k6zott tobb alkalommal volt lehetésége arra, hogy a BSE-prionnal fert6z6djon,
mielétt az Egyesiilt Allamokba koéltézott, ezért a betegség lappangasi ideje mini-
mum 9, maximum 21 év lehetett. Ez az inkubacids id6 megfelel a human prion be-
tegségek, mint pl. a kuru vagy a CJB betegbdl szarmazé névekedési hormon altal
kivaltott megbetegedés lappangasi idejének.
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Mivel a beteg nem esett at olyan sebészeti beavatkozason, amely ismerten fert6-
mindennapi érintkezéssel sem terjed, igy nem valdszinl, hogy atadta a betegséget
masoknak. Ha a vCJB-ben szenveddknél invaziv beavatkozast végeznek, be kell
tartani a megfelel6 infekcidkontroll szabalyokat. Bar vannak olyan nézetek, hogy a
vCJB vértranszfuzioval atvihetd egyik emberrél a masikra, ennek lehetésége csak
teoretikus, és ez a beteg soha nem adott vért vagy szerveket. Amikor 1999-ben
felmerllt az elméleti lehetésége annak, hogy a vCJB kéros prionnal fert6zott vérrel
atadhaté, az Egyesiilt Allamokban a véraddéallomasok donorszelekcios eljarast
vezettek be. Ennek soran kizarjak azokat, akik fokozott fert6zési veszélynek voltak
kitéve, azaz 1980-1996. kozott tobb mint 6 honapig (a késébbi valtoztatasok sze-
rint tdbb mint 3 hénapig) Nagy-Britanniaban éltek, vagy utazas alkalmaval ott tar-
tozkodtak. 2001-ben ezt a donorszelekcios eljarast kiterjesztették azon donorokra
is, akik 1980 utan mas eurodpai orszagokba utaztak hosszabb idére.
Osszehasonlitva az Egyesiilt Allamokban hagyomanyosan eléfordulé klasszikus
CJB-vel, a vCJ betegeknél szokatlanul fiatalon kezdédnek a tinetek (az atlag-
életkor 26 év, szemben a klasszikus CJB-nél szamitott 68 évvel). A jelentett vCJB
esetekben — egy kivételével — a betegség kezdete és az elhaldlozas a beteg
55 éves kora el6tt tortént, szemben a klasszikus CJB-vel, ahol a fiatal esetek ara-
nya kb. 10% volt. A vCJB-ben szenved6knél a megbetegedés kezdeti szakasza-
ban altaldban korai és allandosuldé pszichiatriai tunetek, koéztik szorongas,
depresszid, és magatartaszavar, tovabba folyamatosan fennallé fajdalom |ép fel,
utobbi dysesthesia és/vagy paraesthesia alakjaban.

Nagy-Britanniaban az els6 100 vCJ megbetegedés klinikai lefolyasanak elemzése
azt mutatta, hogy a nyilvanvalé neuroldégiai tunetek (pl. jaras-, illetve beszéd-
zavar, tremor) megjelenése altalaban csak hénapokkal a betegség kezdetét
kovetéen figyelhet6 meg. A tobbi neurologiai tunet (pl. chorea, dystonia,
myoclonus) rendszerint a betegség kés6i szakaban alakul ki.

Az MRI vizsgalat soran a vCJB-ben szenved6k tobbségénél a T2 sulyozott és/vagy
protondenzitasos felvételeken szimmetrikus jelintenzitas-fokozédast figyeltek meg a
pulvinarban. Azoknal a betegeknél, akiknél a fent emlitett klinikai és radioldgiai
elvaltozasok jelentkeznek, mas, kézenfekv6bb magyarazat hianyaban a vCJB
diagnodzisra is gondolni kell. Az ilyen betegek anamnézisében szerepl6, BSE-en-
démias terlleten tortént tartdozkodas tovabb erdsiti a vCJB klinikai és radioldgiai
vizsgalatok alapjan felallitott diagnézisanak gyanujat. A CJB mas formajaban nem,
de a vCJB esetén klulondsen érintettek a lymphoreticularis szovetek. A betegséget
okozo koros prion protein jelenlétét igazold, tonsilla biopsziat koveté Western-blot
és immunhisztokémiai vizsgalat segithet a vCJB diagndzis megallapitasaban.
A vCJB-ben szenvedd betegnél elvégzett EEG vizsgalat jellemz&en normalis képet
vagy nem specifikus eltéréseket mutat. Nagy-Britannidban a prion protein gén
129 kodon polimorfizmusanak vizsgalata soran mind a 105 vCJB beteg metionin
homozigotanak bizonyult (R. Will, Western General Hospital, Edinburgh, Skécia,
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szemeélyes kozlés, 2002). A klasszikus CJB-ben és a vCJB-ben szenvedd betegek
quinacrinnal tortén6 kezelése meg csak kisérleti jellegl, hatasossaganak kiérté-
kelése folyamatban van.
Az Egyesiilt Allamokban az orvosok kételesek jelenteni a vCJB gyanujat a helyi és
orszagos egészségugyi hatésagnak. Mivel a vCJB-ben szenvedd betegek klinikai
tinetei és kormegoszlasuk a klasszikus CJB esetekkel atfedést mutathat, ezért
minden ilyen esetben el kell végezni az agy vizsgalatat ahhoz, hogy a gyanus
vagy diagnosztizalt vCJ megbetegedést a klasszikus CJB-t6]l meg lehessen
kilonboztetni. A neuropatoldgiai értékelés amellett, hogy segit igazolni a diagno-
zist, segithetne mas, potencialisan felbukkan6 human prionbetegség azonosita-
saban is. A gyanus vagy diagnosztizalt human prionbetegségek neuropatologiai
tanulmanyozasanak elésegitésére a CDC az Amerikai Neuropatoldgiai Tarsasaggal
egyutt létrehozta a Prionbetegségek Nemzeti Patholdgiai Surveillance Koézpontjat.
Az orvosokat arra 0sztdonzik, hogy hasznaljak a patolégiai kézpont ingyenes
szolgaltatasait a gyanus vCJB vagy klasszikus CJB esetek diagndzisanak
megeroisitésére.
Forras: Probable Variant Creutzfeldt-Jakob Disease in a U.S. Resident — Florida, 2002.
CDC. MMWR 2002; 41:927-929.
A tajékoztatast adta: Dr. Molnar Zsuzsanna féorvos, OEK Jarvanylgyi osztaly

Szerkesztoségi megjegyzes: A varians Creutzfeldt-Jakob betegség detektalasara is
alkalmas, a fert6zé spongiform encephalopathiakra vonatkoz6 surveillance 2001
Jjuniusa oOta gydjtétt adatai szerint Magyarorszagon 2003. januar 24-ig nem diag-
nosztizaltak vCJ megbetegedést.

A fert6z6beteg jelentési rendszer keretében a 2001. évben 27 CJB-gyanus esetet
Jjelentettek be. Az elvégzett diagnosztikus vizsgalatok 13 betegnél igazoltak a CJB
diagnozisat. Az eseteket az orszag nyolc megyéjében regisztraltak. Egy 40 éves,
O6réklé6dé CJB-ben elhunyt beteg kivételével valamennyi eset sporadikus CJB-nek
bizonyult, és a betegek 50 évesnél idésebbek voltak. Orvosi beavatkozas (transz-
plantacio, névekedési hormonkezelés) utan kialakult CJB nem fordult elé.

A 2002. év folyaman kilenc megyébdél 13 CJB gyanus esetet jelentettek. 2003. ja-
nuar 24-ig 12 beteg meghalt, két esetben kizartak, hétben pedig igazoltak a CJB-t.
Harom esetben a koérszévettani vizsgalatok még folyamatban vannak. A legfiata-
labb beteg 43, a legid6sebb 73 éves vollt.

A HAZAI JARVANYUGYI HELYZET ALTALANOS JELLEMZESE

A 2003. januar 13-19. kozotti idészakban bejelentett fert6z6 megbetegedések
alapjan az orszag jarvanyugyi helyzete az alabbiakban foglalhaté dssze: A 2. heti,
feltehet6en mesterséges okok miatt kiugréan magas bejelentési gyakorisagot kdve-
téen ezen a héten a regisztralt esetek szama egy atlagos hétre jellemzéen alakult.

Az enteralis fert6z6 betegségek kozul a salmonellosis és a dysenteria jarvany-
ugyi helyzete igen kedvez6 volt. A campylobacteriosis és az enteritis infectiosa
bejelentések szama meérsékelten meghaladta az el6z6 év azonos hetében regiszt-
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raltat. A campylobacteriosis esetek felét a févarosban diagnosztizaltak, az enteritis
infectiosa megbetegedések szama Pest és Veszprém megyében volt a
legmagasabb.

A héten kilenc jelent6sebb gastroenteritis jarvanyrol érkezett jelentés, koézuluk
kett6 rendezvény résztvevoit érinté jarvany volt. A tovabbi jarvanyok gyermekin-
tézményekben, idések otthonaiban és egészségugyi intézményekben fordultak eld.
Budapesten, egy cég jubileuma alkalmabdl januar 17-én 2 500 f6 részvételével
fogadassal egybekotott Unnepséget tartottak. Januar 22-ig a résztvevék kozul
89 személy szamolt be arrdl, hogy néhany 6ras lappangasi id6t kdvetéen 3-4 alka-
lommal jelentkezett hasmenése. Az elsé adatok szerint az esetek a févaros
(52 beteg) mellett Miskolcon (31 beteg) és Veresegyhazan (6 beteg) fordultak elé.
Budapest XX. keruletében januar 11-én este, 400 f6 részvételével lezajlott ren-
dezvény résztvevdi kdzul robbanasszerl jelleggel 12-én éjszaka 40 fénél jelent-
kezett igen erés hasi gorcs, hanyas, néhany esetben hasmenés ill. 1az.

A két rendezvényhez tartozé betegek székletének diagnosztikus vizsgalata meg-
kezd6dott. E két rendezvény soran a fertézés feltehetéen étel atjan terjedt, de
laboratériumi vizsgalat céljara csak a jubileumi rendezvényen feltalalt néhany étel
mintaja all rendelkezésre.

A bejelentett virushepatitisek szama a felét sem érte el az 1997-2001. évek azo-
nos hetét jellemz6 mediannak. A 15 esetbél hat Borsod-Abauj-Zemplén megyében
fordult el6.

A léguti fert6z6 betegségek kozul a scarlatina jarvanyugyi helyzete joval kedve-
z6bb volt, mint a korabbi években. A varicella bejelentések szama kozel 20%-kal
meghaladta a 2002. év 3. hetében regisztraltat. Az els6 harom hétben negyedével
tobb baranyhimlé esetet jelentettek, mint az el6z6 év azonos id6szakaban.
Egy morbilli-gyanu kerilt a nyilvantartasba, a 27 éves magyar allampolgarnal a
szeroldgiai vizsgalat megkezdddott. Pertussist nem jelentettek, és csak egy
rubeola és négy mumpsz megbetegedést regisztraltak.

Egy févarosi korhaz egyik részlegében (48 apolt, 20 dolgozd) januar 12-17. k6z6tt
influenzaszerli esetek halmozddasat észlelték. A 16 apolt és 9 dolgozd meg-
betegedésének legjellemzébb tliinete a 39-40°C laz, az izomfajdalom és a kbhogés
volt. A megbetegedett apoltak 65 évesnél id6ésebbek voltak. Gyorsdiagnosztikus
modszerekkel (PCR, direkt antigénkimutatas IF eljarassal) az influenza A ill. B,
a parainfluenza vagy az RS virus kéroki szerepe nem volt bizonyithato.

Az idegrendszeri fert6z6 betegségek kozil a 3. héten nyolc gennyes meningitist
regisztraltak a fert6zébeteg nyilvantartdasban, négy esetben a koérokozé még
ismeretlen. Januar 1-22-ig négy teruletr6l négy invaziv meningococcus esetet
jelentettek, harom megbetegedésért a B, egyért az Y szerocsoportu N.meningitidis
volt a felel6s. A meningitis serosa és encephalitis infectiosa esetek 1-3. heti
kumulativ szama nem haladta meg az 1997-2001. évek elsé harom hetét jellemzé
kdozépértéket.
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EGESZSEGUGYI, SZOCIALIS ES MINISTRY OF HEALTH,
CSALADUGY! MINISZTERIUM SOCIAL AND FAMILY AFFAIRS
Eng.sz.: 87104/1975 OF THE HUNGARIAN REPUBLIC

Bejelentett fert6z6 megbetegedések Magyarorszagon (+)
Notified cases of communicable diseases in Hungary (+)

3/2003.sz.heti jelentés (weekly report) (2003.01.13 — 2003.01.19.)

a 3. héten (week) az 1 - 3. héten (week)

B & ‘s ‘s

etegseg 200301.13- 200201441 MOS1AN | o [Mean

2003.01.19.| 2002.01.20., 2001 2001

Typhus abdominalis - - - - 1 -
Paratyphus - - - - - -
Salmonellosis 54 66 192 276 292 585
Dysenteria 2 3 8 12 12 33
Dyspepsia coli - 3 2 1 5 10
Egyéb E.coli enteritis 1 2 . 3 3 .
Campylobacteriosis 79 69 . 405 299 .
Yersiniosis 1 3 . 5 10 .
Enteritis infectiosa 769 685 . 2233 1415 .
Hepatitis infectiosa 15 13 35 39 39 125
AIDS - - - 1 - 1
Poliomyelitis - - - - - -
Acut flaccid paralysis - - . 2 1 .
Diphtheria - - - - - -
Pertussis - - - - - -
Scarlatina 36 73 117 90 147 324
Morbilli 1 - - 2 - 1
Rubeola 1 2 3 2 6 10
Parotitis epidemica 4 3 3 11 7 14
Varicella 956 807 . 3411 2735 .
Mononucleosis inf. 29 30 18 74 66 54
Legionellosis 2 - . 5 2 .
Meningitis purulenta 8 11 . 30 27 .
Meningitis serosa 2 1 3 3 2 9
Encephalitis infectiosa 4 - 2 4 2 7
Creutzfeldt-J.-betegség - - . - 2 .
Lyme-kor 2 6 . 13 11 .
Listeriosis - - . - - .
Brucellosis - - - - - -
Leptospirosis - - - 1 2 4
Tularemia - 3 - 1 10 9
Tetanus - - - - - -
Virusos haemorrh. laz - - . - - .
Malaria* - - - 1 1 -
Toxoplasmosis 4 3 8 16 14 25

(+) el6zetes, részben tisztitott adatok (preliminary, partly corrected figures)
(*) importalt esetek (imported cases)
(*) nincs adat (no data available)

A statisztika készités ideje: 2003.01.21.
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A ,,Johan Béla” Orszagos Epidemiolégiai K6zpont (OEK) kiadvanya.

A kiadvanyban szerepl6é kdzlemények szakmai egyeztetést kdvetéen jelennek meg,
ennek megfeleléen az orszagos jellegl Osszeallitasok, illetve a szerkesztdségi
megjegyzésben foglaltak az Orszagos Epidemiolégiai Kozpont és az orszagos
tisztiféorvos szakmai véleményét és javasolt gyakorlatat tartalmazzak.

A kiadvanyt a ,Johan Béla” Orszagos Kézegészségligyi Intézet és a Centers
for Disease Control and Prevention (CDC) a Magyar-Amerikai K6zés Alapnal
elnyert palyazat altal biztositott egylittmikédés révén fejlesztették ki.

Az Epinfo minden héten pénteken kerll postazasra és az Internetre.

Internet cim: www.antsz.gov.hu/oek

A kiadvannyal kapcsolatos észrevételekkel, kozlési szandékkal sziveskedjék az
€pinfo f6szerkesztéjéhez fordulni:

,Johan Béla” Orszagos Epidemiolégiai Kézpont

1966 Budapest, Pf. 64. Telefon: 476-1153, 476-1194
Telefax: 476-1223
E-mail: epiujsag.oek@antsz.gov.hu

A heti kiadvanyban szereplé anyagok szabadon masolhatok és felhasznalhatok,
azonban a kiadvany forrasként valé hasznalatanal hivatkozni kell az alabbi modon:
Orszagos Epidemiologiai Kozpont. A kozlemény cime. Epinfo a megjelenés éve;
a kiadvany szama:oldalszam. (PI.: Orszagos Epidemiologiai Kozpont. 10 éves az Epinfo.
Epinfo 2003;1:1-3.)

Megbizott orszagos tisztiféorvos:
Prof. dr. Ungvary Gyorgy
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