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Echinococcus multilocularis (rdvens dvargbandmask) ar
en bandmask som kan ge upphov till en mycket allvar-
lig leversjukdom (alveolar ekinokockos). I Sverige har
tidigare enbart enstaka fall av infektionen upptéckts.
De senaste tva aren har dock totalt sex patienter som
forfattarna kdnner till, fyra i Lund/Malmé samt varde-
ra en i Linképing och Stockholm, diagnostiserats med
E multilocularis-infektion, varfér en 6kad uppmark-
samhet pa sjukdomen ar pakallad - sarskilt for radio-
loger, patologer och kirurger. Nedan foljer en 6versikt
om sjukdomen samt en beskrivning av de sex svenska
fallen.

Livscykel

E multilocularis har rdven som huvudvard och lever i
dess tarm.Agg produceras av den vuxna bandmasken,
utsondras med ravens avforing och fortars sedan av
mellanvirden, oftast en sméagnagare. I mellanvirden
klacks agget i tarmen, och larven penetrerar tarm-
vaggen och fors med portaflédet till levern. I levern
utvecklas ett larvstadium i form av en multicystisk
tumor, som kallas metacestod. Cirkeln sluts genom
att gnagarens lever éts upp av en riv, och fran larv-
stadiet utvecklas en vuxen bandmask i ravens tarm.
Den vuxna bandmasken bestar av ett huvud (scolex)
samt 2-6 segment (proglottider) och ar inte langre &n 7
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@ Echinococcus multilocularis (ravens dvargband-
mask) ar en bandmask med livscykel hos rav och
gnagare.

e Manniskan kan bli accidentell mellanvard och da
utveckla en levertumor (alveolar ekinokockos) med
allvarlig prognos utan behandling.

o Fran att mycket sillan ha diagnostiserats tidigare har
under de senaste tva aren sex fall av infektion med E
multilocularis pavisats i Sverige.

e Leverforandringen misstolkas ofta radiologiskt sasom
en malign tumor.

o Diagnosen stalls med hjélp av radiologi och serolo-

gi men kan bekraftas med histopatologi och PCR av
vavnad.

e Behandlingen &r kirurgisk och medikamentell.
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mm.Aggen ar 30-40 pm och kan inte sdrskiljas morfo-
logiskt fran andra bandmaskarters dgg [1]. De 4r mot-
standskraftiga mot yttre paverkan och kan vara in-
fektiosa i mer dn ett ar i lagom fuktig och varm miljo.
De dor av torka och hég varme (60-80 °C i 5 minuter)
men overlever i manader i en vanlig hushallsfrys (-18
°C). Daremot avdddar frysning ner till -83 °C dggen
inom ett par dagar [2].

Experimentella studier har visat att mardhundar
och domesticerade hundar ar val sa goda huvudvar-
dar som ravar, daremot inte katter [3].

Minniskan kan accidentellt agera mellanvird, det
vill sdga i gnagarens stille, genom att fa i sig dgg fran
en infekterad huvudvird. Det kan ske genom direkt-
kontakt med en riv eller hund. En annan vag ar ge-
nom 4gg ifoda eller vatten.Agg kan spridas passivt via
flugor fran plats till plats [1].

E multilocularis ska sérskiljas och inte forvaxlas
med Echinococcus granulosus (cystisk ekinokockos),
som ockséd dr en bandmask men har en helt annan
livscykel, vanligen mellan far och hund, och som ger
andra kliniska symtom med stora cystor i foretrades-
vis levern.Vid infektion med E granulosus ses radiolo-
gisktilevern en vilavgriansad rund-oval cystbildning,
vars vagg kan ha en dubbelkontur. Innehéllet varierar
efter cystans alder. Cystor i tidigt stadium innehaller
homogen vitska.Senare bildas sa kallade dottercystor
i den ursprungliga cystan, vilket ger ett multivesiku-
lart utseende. Gamla cystor blir heterogent tatare,och
kan till slut till storre delen forkalkas [4].

Epidemiologi

E multilocularis férekommer framst pa det norra halv-
klotet. Omraden med kédnd forekomst i Europa inklu-
derar bland annat Frankrike, Tyskland, Schweiz, Tjeck-
ien, Osterrike, Polen, Ryssland, Turkiet och Baltikum.
I centrala Europa rapporteras ca 100-150 fall av infek-
tion hos ménniska arligen, och prevalensen hos ravar
kan vara upp till 50 procent [5]. Incidensen i europeis-
ka hogendemiska omraden, saisom sédra Tyskland och
norddstra Frankrike, ar 5-8 fall per 100 000 invanare/
ar [6]. Hogendemiska omraden utanfér Europa ar cen-
trala Asien, Iran, Kina inkluderande Tibet, Mongoliet,
Korea,Japan, Kanada, Alaska och nordcentrala USA [7].

1 en fall-kontrollstudie av 40 fall fran Tyskland var
riskfaktorer for infektion med E multilocularis att
vara lantbrukare, dga jakthund, odla gronsaker, ata
oskoljda jordgubbar samt ha for vana att tugga pa
grasstran. Man bor dock ndmna att den totala riskok-
ningen var lag for dessa faktorer med tanke pa sjukdo-
mens sillsynthet [8].

I Sverige har E multilocularis sedan 2011 pavi-
sats hos bade rivar och gnagare i ringa omfattning
(<1 procent) i Sméland, vastra Gotaland, Soderman-
land och Dalarna [9,10]. Fall dar manniska drabbats ar
mycket fa, hittills 9 fall sedan 2012. Men de senaste tva
aren har fall diagnostiserats diar det kan misstdnkas
att Sverige varit smittolandet [11].

Klinik

Huvudlokalisationen foér metacestodstadiet ar nédstan
alltid levern, vanligtvis hogra leverloben - troligen
pa grund av dess storre blodtillfléde. Metacestodsta-
diet ger dar upphov till en infiltrativ och destrueran-
de tumor av varierande storlek (upp till 20 cm), ibland
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Figur 1. DT-undersékning av lever med E multilocularis-in-
fektion i form av en oregelbundet begrénsad levertumor,
84 x 74 mm stor, med forkalkningar (a). DT-undersokning
av buken hos samma patient somi(a) 7 ar tidigare, med
mindre férkalkad leverférandring, 5 x 8 mm stor, pa
platsen fér den senare diagnostiserade E multilocularis-in-
fektionen (b).

med central nekros. Spridning fran levern kan ske
till i forsta hand lungorna men aven i undantagsfall
till andra organ sadsom mjalte, hjarna och skelett. Tid
fran smitta till symtom anges i litteraturen till 5-15
ar. Sjukdomen uppticks i ca tva tredjedelar av fallen
under utredning av kolestatisk ikterus eller buksmar-
tor. I en tredjedel av fallen upptéicks den accidentellt
vid rontgenundersékning. SR kan vara f6rhdjd, troli-
gen pa grund av hyperimmunglobulinemi. Eosinofili
forekommer som regel inte [1].

Primar extrahepatisk infektion med E multilocula-
ris, det vill siga utan nagon samtidig levertumor, an-
ses mycket ovanlig.

Obehandlad ar akomman ofrankomligt dodlig 10-15
ar efter diagnos, men med modern behandling &r prog-
nosen betydligt battre. I en schweizisk langtidsstudie
fran 2008 innebar diagnosen genomsnittligt enbart tre
ars minskning av forvantad livslangd [12]. Troligen kan
spontanldkning ske med degeneration och kalcifiering,
men hur ofta detta sker ar oklart [1]. Immunférsvaret
spelar en stor roll for att halla parasiten i schack, och
vid immunsuppression sker snabbare progress [13].

Diagnostik
Diagnostiken vilar i huvudsak pa tre ben: radiologi,
serologi och histopatologi (PAD).

Flera radiologiska modaliteter kan anvandas for dia-
gnostik av leverforandringen [14]. Skiktrontgen utan
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Figur 2. MR-undersokning av lever (T2-viktad) med E multi-
locularis-infektion i form av en tumords druvklaseliknande
leverférandring, 38 x 45 mm stor.

SR
Figur 3. Ultraljud av lever med E multilocularis-infektion i
form av en rundad, daligt avgransad férandring, 6 x 7 cm
stor, med heterogent ekogena partier och en del sméacys-
tiska omraden.

kontrast visar en oskarpt begriansad tumoérliknande
forandring med heterogena inre strukturer med eller
utan forkalkningar (Figur 1). Latt kontrastuppladdning
kan ses i periferin. Hypodensa nekrotiska omraden kan
dven ses centralt. MR visualiserar inte de karakteristis-
ka forkalkningarna lika vil, men de sma cystorna fram-
trader battre. De riktigt sma cystorna representerar
vesiklar av metacestodstadiet, medan storre cystbild-
ningar bestar av likvifierade nekroser (Figur 2). Pa ul-
traljud ses leverforandringen med heterogena ekogena
partier med eller utan férkalkningar (Figur 3). PET-DT
anvinds framfor allt som uppféljande undersokning
efter behandling. Upptag av fluor-18-fluorodeoxiglukos
har foreslagits antyda viabilitet och ses i periferin av le-
sionen, men beror troligen mer pa vardens inflamma-
toriska reaktion an parasiten i sig [15,16].

Patoanatomiskt ses makroskopiskt en alveoldr
struktur med oregelbundna cystor i storleken 1-30
mm (Figur 4). Pa grund av nekrosbildning kan halrum
ses med flytande till fast nekrotiskt material. Mikro-
skopiskt innehaller cystorna ett tunt PAS (perjodsy-
ra-Schiff)-positivt lamelldrt membran, ibland dven
ett tunt germinallager (Figur 5). Protoscolices, forsta-
dier till bandmaskhuvuden, (Figur 6) ses mycket sil-
lan, <1 procent.Cystorna dr omgivna av nekroser. Kal-
cifiering och kronisk inflammation med frimmande-
kroppsreaktion kan ocksi ses [1].

Serologi for att pavisa antikroppar utfors av Folk-
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Figur 4. Makroskopisk bild av E multilocularis-infektion, Figur 5. Mikroskopisk bil.dl
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ofter nalbiopsi:  Figur 6. Mikroskopisk bild med langd- och

motsvarar bilden i Figur 1. Notera den smamulticystiska E multilocularis med PAS-positiva mem-  tvarsnittade protoscolices (forstadier till

bilden. Skalaicm.

bran omgivna av nekroser, ca 04 x 0,6 bandmaskhuvuden). I langdsnitt ca 140 um.

mm stor i utbredning. Forstoring x 200. Forstoring x 400.

hilsomyndigheten med bade ELISA och western
blot-teknik och har hog kanslighet (>95 procent).
Bada metoderna ar positiva ocksa vid infektion med
E granulosus, men bandmoénstret vid western blot vi-
sar ofta ett artrelaterat monster. Vid positiv serologi
skickas provet vidare till utlindskt laboratorium for
karakterisering av subklasser av antikroppar. Efter ra-
dikal kirurgisk behandling blir nagra subklasser ofta
negativa och kan anvindas som beddmningshjilp vid
uppfoljningar [17].

Nalbiopsi avrads av vissa forfattare da den kan med-
fora risk for spridning. Detta har visats vara majligt
i djurexperiment, men samtidigt har nalbiopsier pa
manniskor utforts i studier utan konstaterad sprid-
ning [18,19].

Pa senare tid har dven PCR-teknik pa vdvnad ut-
vecklats for diagnostik av ekinokockos, och under-
sokningen kan utféras vid utlindskt laboratorium
via Folkhalsomyndighetens forsorg. Sekvensering av
PCR-produkten ger ofta sdker artbestimning [20].

Behandling

Behandlingen ar kirurgisk och medikamentell. WHO
har publicerat en stadieindelning av alveoldr ekino-
kockos till hjilp f6r behandlingsbedémning [20]. Om
mojligt ska leverforandringen tas bort radikalt med
minst 2 cm marginal sisom vid en malign tumoér. Om
detta inte 4r mojligt bér man undvika tumérreduce-
rande kirurgi [21].

Efter radikal operation ges antihelmintisk behand-
ling i form av albendazol under 2 ar. Albendazol &r i
Sverige ett licenspreparat. Om tillstandet inte ar ope-
rabelt ges albendazol livslangt. Albendazolkoncentra-
tionen bor kontrolleras. I séllsynta fall utfors lever-
transplantation [20].

Sex svenska fall

De senaste tva aren har infektion med E multilocula-
ris diagnostiserats hos sex patienter, som artikelfor-
fattarna kénner till. Medelaldern vid diagnos var 61 ar
(spridning 44-87 ar) och fem av patienterna var kvin-
nor.Fem patienter hade svenskt ursprung och en hade
ursprung i ett E multilocularis-endemiskt land, men
hade bott i Sverige i 30 ar utan att ha varit tillbaka i

sitt forna hemland. Var och hur de smittats gar inte
med sdkerhet att avgora.Samtliga hade gjort kortvari-
ga resor till E multilocularis-endemiska omraden, si-
som Centraleuropa, inom rimlig inkubationstid.

I samtliga fall uppticktes en levertumor under ut-
redning av buksmartor. Tre av dem bedéomdes sasom
misstiankta cystadenokarcinom respektive kolangio-
karcinom, och i dessa fall genomgick patienterna di-
rekt leverresektion dédr diagnosen sedan stélldes via
PAD postoperativt. I ett fall genomfordes en diagnos-
tisk laparoskopi och diagnosen stilldes peroperativt
med fryssnitt. I tva fall gjordes en mellannélsbiopsi
och diagnosen stilldes via PAD.I ett av dessa fall krav-
des upprepad biopsi for diagnos, da den initiala biop-
sin bedomdes som enbart nekrotisk. Eftergranskning
visade dock att typiska membran fanns redan i den
forsta biopsin. Inte i nagot av fallen forelag misstan-
ke om E multilocularis-infektion fére operation eller
biopsi.

1 tva fall noterades vid eftergranskning av dldre un-
dersokningar att det funnits en leverférandring pa
platsen for aktuell E multilocularis-infektion vid ti-
digare DT-unders6kningar, 3 respektive 7 ar fore dia-
gnos.

Radiologernas utlatanden om levertumorerna in-
kluderade ospecificerad malignitet, intrahepatiskt
kolangiokarcinom, fibrolamelldr hepatocelluldr can-
cer, fibrotiserande jiattehemangiom, angiosarkom och
cystadenokarcinom. I enbart tva fall inneholl utlatan-
det att férdndringen ocksé skulle kunna vara férenlig
med E multilocularis-infektion, vilket dock inte ledde
till ndgon vidare specifik diagnostik som serologisk
unders6kning fore operation eller biopsi.

Samtliga patienter hade positiv serologi for E mul-
tilocularis.

I fem fall bekrédftades diagnosen genom att E mul-
tilocularis-DNA kunde pavisas med PCR-teknik. I fem
av fallen utfordes analysen pa formalinpreserverad
vavnad, i det sjétte pa farsk vidvnad.I ett av de forma-
linfixerade proven forelag inhibition av PCR, det vill
sdga att det inte var laboratorietekniskt mojligt att fa
ett resultat.

En patient avled i orelaterad sjukdom innan nagon
behandling av E multilocularis-infektionen paborjats.
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Fyra patienter har genomgatt kurativt syftande kirur-
giska ingrepp med efterfoljande albendazolbehand-
ling. En patient bedémdes inoperabel och behandlas
med albendazol. vid hittills langsta uppfdljning pa
dryga tva ar har inget recidiv pavisats hos de kirur-
giskt behandlade.

DISKUSSION

Infektion med E multilocularis har varit en ytterst
séllsynt diagnos i Sverige, varfor kunskapen om sjuk-
domen kan tdankas vara 1ag. Detta belyses av ovan rap-
porterade fall. I de sex svenska fallen har diagnosen
stillts forst efter kirurgi eller biopsi utan foregaen-
de klinisk misstanke. Radiologiskt har E multilocula-
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SUMMARY

Echinococcus multilocularis infection - six cases
during two years in Sweden

Alveolar echinococcosis (AE) caused by the fox
tapeworm Echinococcus multilocularis is a zoonosis
presenting with focal liver lesions and has a poor
prognosis without treatment. The disease is common
in Central and Eastern Europe but has been highly
unusual in Sweden. A suspicion of AE usually arises
through radiology and the diagnosis may be confirmed
by histology and/or serological antibody detection. AE
is treated with radical surgery in combination with anti-
helminthic drug therapy. During the last two years six
cases of AE have been diagnosed in Sweden. In no case
was AE suspected clinically before biopsy. A heightened
awareness of AE is needed among Swedish physicians,
including radiologists, surgeons and pathologists.
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ris endast uppméarksammats differentialdiagnostiskt
vid tva tillfillen. Upprepade biopsier har kravts vid
ett tillfalle. Hos tva patienter sigs leverforandring for-
enlig med E multilocularis-infektion 3-7 ar fore dia-
gnos utan atgird. Det ska betonas att diagnosen ar
svar dven i endemiska ldnder med upp till en tredjedel
av patienterna initialt felbehandlade [22]. Vaksamhe-
ten pa diagnosen bor dock héjas da vi aven fortsatt-
ningsvis maste rikna med fall i Sverige, bade till f61jd
av smitta under utlandsvistelse och for att inhemsk
smitta inte langre sidkert kan uteslutas. O
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