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Alveolaire echinokokkose Richtlijn

Blaasworm Vossenlintworm

Samenvatting

Verwekker: Parasiet: Echinococcus multilocularis (lintworm vos).

Besmettingsweg: Oraal: echinococcus-eitjes, bijvoorbeeld via door vossenfeces
gecontamineerde grond, rauw voedsel of water.

Incubatietijd: Maanden tot vele jaren.

Besmettelijke periode: Niet van mens op mens overdraagbaar.

Symptomen: Vaak asymptomatisch. Symptomen en beloop afhankelijk van de grootte en
lokalisatie van de dunwandige en grillig gevormde cyste (lever, nier, CZS), de groeisnelheid en
het aantal cysten.

Doel en doelgroep

Deze richtlijn is ontwikkeld voor zorgprofessionals werkzaam binnen de infectieziektebestrijding.
De primaire doelgroepen zijn GGD- en LCI-professionals. De richtlijn beschrijft duidelijke
adviezen, taken en verantwoordelijkheden en vormt een basis voor het nemen van
geinformeerde beslissingen en het maken van beleid in de praktijk. De zorgprofessional kan de
richtlijn ook gebruiken voor het bijhouden en vergaren van kennis. De uitvoering van de richtlijn
overstijgt institutionele en professionele domeingrenzen en is bedoeld voor het gebruik binnen
diverse sectoren van de gezondheidszorg. Voor meer informatie zie Totstandkoming LCI-

richtlijnen.

Versiebeheer

Vastgesteld LOI: 17 december 2024.
Diagnostiek: de opgenomen conceptversie wordt naar verwachting vastgesteld door
subcommissie diagnostiek in samenwerking met NVMM: 22 januari 2025

Wijzigingen sinds vaststelling:

e 14 januari 2025: Herziene richtlijn gepubliceerd (op 17 december 2024 vastgesteld door
het LOI). De richtlijn is herzien door drs. Florien Dusseldorp, LCI, RIVM met uitzondering
van het hoofdstuk Diagnostiek en de veterinaire paragrafen. Veterinaire paragrafen
herzien door Joke van der Giessen en Titia Kortbeek (LCI, RIVM).

Nieuw en anders in deze richtlijn ten opzichte van de oude richtlijn: De oude richtlijn
Echinokokkose is opgesplitst in twee richtlijnen: Cysteuze echinokokkose en Alveolaire
echinokokkose. Alle hoofdstukken zijn gelipdatet. Er zijn geen significante wijzigingen
doorgevoerd in de (preventieve) maatregelen.

Ziekte & Besmettelijkheid
Verwekker
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Echinococcus multilocularis is een kleine lintworm die in de dunne darm van wilde carnivoren
zoals vos, wolf en wasbeerhonden, en in mindere mate ook bij honden en sporadisch bij katten,
het volwassen stadium (de lintworm) kan bereiken. In de ontlasting van een geinfecteerde wilde
carnivoor komen infectieuze eitjes voor die op vegetatie (waaronder groente of fruit) kunnen
komen en door kleine knaagdieren kunnen worden opgegeten (Beerli, 2017). In deze
tussengastheren bevindt E. multilocularis zich in het larvale stadium. Dit presenteert zich als een
blaasworm (hydatide). Als wilde carnivoren geinfecteerde knaagdieren eten ontwikkelt zich in de
dunne darm uit deze cysten weer een lintworm en is de cyclus rond.

Naast eindgastheer kan de hond ook tussengastheer zijn, door zichzelf te besmetten als hij zelf
eitjes uitscheidt (auto-infectie) of door het eten van besmette vossenfeces. In dat geval ontwikkelt
zich net als bij knaagdieren het blaaswormstadium. Ook de mens is een tussengastheer en kan
na inname van eitjes het blaaswormstadium ontwikkelen, de mens is dan tevens een ‘dead-end
host'. Zie figuur 1 voor de levenscyclus van E. multilocularis.
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Figuur 1: Levenscyclus van E. multilocularis. Bron: ESCAPP BeNeLux.

Pathogenese

De mens raakt geinfecteerd met de vossenlintworm (E. multilocularis) na ingestie van eitjes. E.
multilocularis vormt onregelmatige holtes gelijkend op longalveoli (vandaar de naam alveolaire
echinokokkose) zonder vrije scolices erin (nieuwe lintwormen). Er is sprake van centrale necrose
met holtevorming, sterk lijkend op een invasieve tumor, zonder cystenwand. Dit kan een beeld
van een pseudocyste geven bij beeldvorming. Door deze andere structuur dan de duidelijke
cysten bij cysteuze echinokokkose (CE), zie je maar zeer zelden acute allergische reacties bij
alveolaire echinokokkose (AE).

Omdat het larvale stadium langzaam progressief doorgroeit in het weefsel in de aangedane
organen, heeft een infectie met E. multilocularis een uitgesproken kwaadaardig beloop. In 92-
100% van de gevallen groeit de parasiet destructief in het leverparenchym. Hematogene
metastasering naar longen, skelet, ogen en hersenen kan optreden (10% van de patiénten).

Incubatieperiode
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De incubatieperiode varieert van maanden tot jaren afhankelijk van de lokalisatie en
groeisnelheid van de parasiet. Bij immuungecompromitteerden kan het verloop sneller zijn (Kern,
2011).

Ziekteverschijnselen

E. multilocularis veroorzaakt het ziektebeeld alveolaire echinokokkose (AE). Aanvankelijk
ontwikkelt het larvale stadium van E. multilocularis zich bijna exclusief in de lever, vooral in de
rechter leverkwab en groeit door alle structuren heen (door het diafragma naar de longen) of
door hematogene verspreiding naar verder gelegen locaties (botten, spieren hersenen etc.).
Primaire locaties buiten de lever zijn zeldzaam: 97% van de gevallen heeft een primaire laesie in
de lever (Kern, 2003). Het merendeel van de infecties met E. multilocularis betreft waarschijnlijk
een abortieve infectie waarbij alleen een serologisch litteken en mogelijk een kleine verkalkte
laesie in de lever te zien is (Gottstein, 2001; Bresson-Hadni 1995).

De mortaliteit bij onbehandelde patiénten met een actieve infectie is hoog. Onbehandeld is de
mortaliteit na 10 jaar >90% (Kern, 2011). In Europa is de levensverwachting bij het stellen van de
diagnose door behandeling verschoven van 3 jaar in 1970 naar 20 jaar in 2005 (Torgerson,
2010).

Natuurlijke immuniteit

Er is tot nu toe geen bewijs dat tussengastheren (zoals de mens) in staat zijn een re-infectie met
oncosferen (het larvale stadium) te weerstaan. Er zijn wel aanwijzingen dat herhaalde
blootstelling aan echinococcuseitjes de immuniteit tegen een herhaalde infectie stimuleert. Deze
immuniteit geldt niet voor de al aanwezige metacestoden.

Reservoir
De mens is geen reservoir, zie Dierlijke reservoirs in de bijlage Veterinaire informatie.

Besmettingsweg

De mens wordt besmet door het eten van echinococcuseitjes, bijvoorbeeld door ingestie van
door vossenfeces gecontamineerde grond, rauwe groenten of zachtfruit en besmet water.
Lintwormeitjes kleven aan schoenzolen of aan de haren van besmette eindgastheren en kunnen
zo worden verspreid. De mens wordt niet besmet door het eten van geinfecteerd vlees.

Een recent Europees pilotonderzoek naar besmetting van slasoorten en zachtfruit met
Echinococcus toonde E. multilocularis-DNA aan bij aardbeien en bosbessen uit Zuid-Limburg (
MEmE: Multi-centre study). Dit betekent echter niet dat hiermee daadwerkelijk infectieuze eitjes
zijn aangetoond. Tot voor kort werd het eten van ongewassen zachtfruit uit endemische
gebieden als een theoretische risicofactor voor het oplopen van E. multilocularis infectie gezien,
deze pilot laat zien dat dit inderdaad een mogelijkheid is. Het RIVM doet onderzoek om meer
inzicht te krijgen wat de rol is van zachtfruit als mogelijke besmettingsroute.

Besmettelijke periode
De mens is voor zijn omgeving niet besmettelijk(theoretisch via orgaantransplantatie mogelijk).

Besmettelijkheid

Zelfs in hoogendemische gebieden met hoge prevalenties bij vossen (>30%) worden relatief
weinig infecties bij patiénten gezien. De meeste infecties zijn waarschijnlijk abortief, slechts 1 op
100 infecties leidt tot ziekte (Gottstein, 2015).
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Diagnostiek
Met medewerking van de NVMM.

Zie ook het Diagnostisch Vademecum Infectieziekten tabel.

Microbiologische diagnostiek

Directe diagnostiek

De parasiet kan vaak niet worden aangetoond door middel van microscopisch onderzoek van
materiaal uit de cyste doordat de haken en protoscolices veelal ontbreken. De cyste bestaat
meestal uit tumorachtig weefsel met verkalkingen, necrose en holtevorming. Histopathologisch
onderzoek laat parasitaire blaasjes zien, afgebakend door een Periodic-Acid-Schiff (PAS)
positieve gelamineerde laag. Rondom de parasiet ligt een granuloom dat bestaat uit
epitheelcellen met daarin parasitaire blaasjes, macrofagen, (myo)fibroblasten, reuscellen en
allerlei cellen van de niet specifieke immuunrespons met daaromheen lymfocyten. Er is
bovendien collageen aanwezig en andere extracellulaire eiwitdeposities (Brunetti 2010).
Biopsiemateriaal uit de laesie kan worden gebruikt om met moleculaire technieken DNA van de
parasiet aan te tonen en ook te bepalen om welke soort het gaat. Aspiratie van cystemateriaal
pro diagnosi geeft substantieel risico voor de patiént en wordt bij voorkeur pas gedaan na een
korte (2-4 weken) albendazolkuur (zeker bij verdenking op een virale parasiet).

Indirecte diagnostiek

Er zijn verschillende serologische methoden beschikbaar, waaronder ELISA en immunoblot,
maar er is slechts een klein aantal beschikbaar op de Europese markt. Er zijn antigenen
beschikbaar die specifiek zouden zijn, maar in de praktijk valt de specificiteit lager uit dan in de
literatuur. De specificiteit van de serologie wordt bij alle methoden beperkt door kruisreacties met
bijvoorbeeld E. granulosus (>20%), Taenia solium en sommige andere worminfecties.
Bevestiging van een positief resultaat met een andere methode is noodzakelijk.

In Nederland wordt de serologie verricht door het RIVM. Indien de diagnostiek niet sluitend is,
kan materiaal ter confirmatie naar een Europees referentiecentrum gestuurd worden.

Typering voor bron- en contactonderzoek

Verschillende markers worden gebruikt voor de genetische typering van E. multilocularis
(Umhang 2021; Santoro, 2024). Umhang et al heeft de genetische diversiteit van Eurasiatische
stammen vergeleken met een microsatelliet marker. Hieruit blijkt dat de Europese stammen
voortkomen en zich verspreid hebben vanuit Azié. Santoro suggereert dat er drie verschillende
genetische clusters bestaan in Europa, regionaal te verdelen in west, midden en oost. De
typering is echter nog niet bruikbaar om individueel bron en contactonderzoek te doen.

Niet-microbiologische diagnostiek

Beeldvormende technieken: echo, rontgenfoto, CT-scan of MRI. Bij alveolaire echinokokkose
worden in 70% van de gevallen hyper- en hypo-echogene gebieden gezien in een pseudotumor,
met irregulaire randen en verspreid liggende calcificaties. Er lijkt sprake te zijn van een
pseudocyste omgeven door grote gebieden van centrale necrose die zich presenteert als een
onregelmatige hyperechogene ring. Bij een minderheid (30%) is sprake van minder typische
kenmerken zoals 1) hemangioom-achtige hyperdense knobbeltjes als initiéle afwijking en 2)
kleine verkalkte laesies door een dode of zich nog ontwikkelende parasiet (Bresson-Hadni 2006).
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Teneinde actieve laesies van de parasiet op te kunnen sporen is het soms aan te bevelen om
naast genoemde beeldvormende technieken een F18-fluorodeoxyglucose-positron emission
tomography (FDG-PET) te laten verrichten (Bresson-Hadni 2006).

Risicogroepen

Immuungecompromitteerde patiénten hebben mogelijk een verhoogde incidentie van AE, vaak
een meer progressief ziektebeeld en tevens kans op een vertraagde diagnose door atypische
presentatie (Chauchet, 2014).

Verhoogde kans op infectie

Door de lange incubatietijd is het aanwijzen van risicofactoren erg lastig. In hoogendemische
gebieden blijkt er een relatie te zijn met landbouwers en jagers. Daarnaast laat een meta-analyse
uit 2017 naar de risicofactoren van AE ook zien dat onder andere het hebben van een kat of
hond als huisdier, direct contact met vossen en het hebben van een moestuin een verhoogd
risico geeft op de ziekte in hoog-endemische gebieden (Conraths, 2017).

Verhoogde kans op ernstig beloop
Immuungecompromiteerden hebben een hoger risico op meer progressief ziektebeeld bij
diagnose (Chauchet, 2014).

Epidemiologie

Verspreiding in de wereld

E. multilocularis komt alleen voor op het noordelijk halfrond. De parasiet geeft wereldwijd een
aanzienlijke ziektelast met meer dan 18.000 gevallen per jaar en een geschatte last van 660.000
voor DALY’s (Torgerson, 2010). In Europa is de humane incidentie van E. multilocularis-infecties
significant gestegen sinds 2000, maar het overgrote deel van de humane casussen (ruim 90%)
bevindt zich in China (Torgerson, 2010).

In Zwitserland, Oostenrijk, Zuid-Duitsland, Belgi&, Luxemburg, Oost-Frankrijk en Oost-Europa
komt de vossenlintworm al langere tijd voor bij vossen. Het verspreidingsgebied van de parasiet
breidt zich uit richting het noorden inclusief Belgié, Nederland, Denemarken en Zweden en de
Baltische Staten, maar ook naar Noordoostelijke gebieden zoals centraal Duitsland, Slowakije,
Hongarije en Roemenié (Gloor, 2001). In Europa is de humane incidentie van E. multilocularis
infecties gestegen sinds 2000. In Zwitserland werd een tweevoudige stijging van de jaarlijkse
incidentie gezien in de periode tussen 1993-2000 (10-15 casussen per jaar) en 2001-2005 (20-
30 casussen per jaar) (Schweiger, 2007). Ook in Frankrijk en Oostenrijk is de incidentie
gestegen. Sinds 1999 zijn er ook autochtone casussen gerapporteerd in Oost-Europese landen
zoals in Litouwen, Slowakije, Slovenié, Roemeni&, Tsjechié en Polen en in Noordwest Europese
landen zoals Nederland en Belgié. De humane casuistiek ligt daarmee zoals verwacht redelijk in
liin met de distributie van E. multilocularis-geinfecteerde vossen, hoewel daar vertraging in kan
zitten gezien de lange incubatietijd van alveolaire echinokokkose bij mensen.

In Alberta in Canada is een recente toename van AE-casussen gerapporteerd, mogelijk
geassocieerd met een toename van gelrbaniseerde coyotes (Housten, 2021). In de VS zijn
autochtone gevallen van menselijke AE historisch beperkt tot St. Lawrence Island, waar een
spillover heeft plaatsgevonden vanuit de spitsmuis naar gedomesticeerde honden. Daarnaast
zijn er in de VS enkele casus in het noorden van het vasteland van Alaska en één geval in de
continentale VS (Davidson, 2016). In de voormalige Sovjet Unie worden besmette vossen in
bijna alle gebieden gevonden, met
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name in de vallei van de Wolga, in het Oeralgebergte en in Siberié. In Rusland zijn meerdere
humane AE-casussen gerapporteerd in de Altai republiek (welke grenst aan Aziatische landen).
In Azié komt E. multilocularis historisch vooral voor in Noord-Azié met de meeste casussen in
China en Japan, maar een toename van AE wordt ook gezien in Zuid-Siberié en Kyrgyzstan.

Voorkomen in Nederland

In Nederland is in 1997 een eerste geval van geimporteerde E. multilocularis gemeld bij een
patiént uit Zwitserland (Raasveld, 1997). In 2008 en 2011 zijn in totaal 3 patiénten met alveolaire
echinokokkose vastgesteld, waarbij de infectie vermoedelijk in Nederland is opgelopen. Daarna
zijn er nog enkele casussen vastgesteld in Nederland waarbij het onzeker is of de infectie in
Nederland of het buitenland is opgelopen.

Preventie

Immunisatie
Geen.

Algemene preventieve maatregelen

Echinococcuseitjes kunnen maandenlang overleven in de omgeving, zelfs bij
omgevingstemperaturen onder het vriespunt. In water van 4°C kunnen eitjes anderhalf jaar
infectieus blijven. Droogte wordt minder goed verdragen. E. multilocularis-eitjes zijn niet meer
besmettelijk na koken of verhitten tot ten minste 60 °C gedurende 60 minuten.
Echinococcuseitjes zijn niet bestand tegen temperaturen van -80°C gedurende 48 uur (Eckert
2001, Veit 1995, Federer 2015).

Voor honden en katten die in endemische gebieden wonen of zijn geweest en de mogelijkheid
hebben om knaagdieren te eten, is het advies om deze te ontwormen met een praziquantel-
houdend ontwormmiddel gedurende twee dagen (zie paragraaf Verspreiding in de wereld bij
dieren). Tot twee dagen na het ontwormen moet de ontlasting van de hond/kat worden
opgeruimd tijdens het uitlaten of uit de tuin. De ontlasting mag niet bij het GFT of de
composthoop worden gegooid, ter voorkoming van besmetting van de omgeving.

De volgende preventieve maatregelen/risico’s zijn alleen van toepassing op gebieden
waar E. multilocularis endemisch (in Nederland betreft dit Zuid-Limburg en Noord-Oost
Groningen) voorkomt:

¢ Draag bij voorkeur handschoenen als je met aarde in de natuur en de tuin werkt. Was
daarna goed je handen.

¢ Spoel zelf geplukte bosvruchten en paddenstoelen, noten, valfruit en groenten altijd goed
af. Kook enkele minuten, of verhit tot ten minste 60 °C gedurende 60 minuten,deze
producten voordat je ze eet. Thuis invriezen helpt niet, de eitjes gaan pas dood bij -80°C.

¢ Draag handschoenen wanneer het aanraken van vossen (levend of dood) of vossenfeces
onvermijdelijk is. Vervoer dode vossen in afgesloten plastic zakken.

e Ontworm honden en katten maandelijks met praziquantel of epsiprantel om de
aanwezigheid van volwassen E. multilocularis (en daarmee de eiproductie) te voorkomen.
Dit geldt zeker voor jachthonden of honden waarvan bekend is dat zij knaagdieren
vangen.

¢ Was de handen goed na contact met honden of katten. De eitjes kunnen vastkleven aan
de vacht.

Reiniging, desinfectie en sterilisatie
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Conform de standaardmethoden beschreven in de richtlijn Reiniging, desinfectie en sterilisatie in
de openbare gezondheidszorg.

Echinococcuseitjes zijn resistent tegen desinfectiemiddelen met fenol, aldehyden en ethanol.
Echinococcuseitjes kunnen worden gedood door blootstelling aan 3,75% natriumhypochloriet
gedurende 10 minuten (CFSPH 2020, Krauss 2005, Gokge 2023).

Maatregelen
Meldingsplicht

Geen.

Inschakelen van andere instanties
De Nederlandse Voedsel en Waren Autoriteit (NVWA) bij 0.a. verdenking op dierlijke
hoogrisicobron.

Bronopsporing

Bronopsporing door de GGD kan zinvol zijn als er aanwijzingen zijn dat er meer mensen
blootgesteld zijn aan eenzelfde (hoogrisico)bron. Inventariseer handelingen en praktijken die tot
infectie kunnen leiden. Identificeer mogelijke import.

Contactonderzoek

Wonen in een endemisch gebied

Screenen van de algemene bevolking woonachtig in een endemisch gebied is niet nodig. De
kans om besmet te raken met E. multilocularis is zeer laag (Gottstein 2015). Ook voor mensen
die (beroepsmatig) veel in de natuur verblijven zoals boswachters, levert screening niet veel op.
De kans om echinokokkose t.g.v. E. multilocularis te ontwikkelen is klein, een positieve
serologische testuitslag betekent niet dat er werkelijk ziekteverschijnselen zullen ontstaan.
Daarnaast is de kans op een foutpositieve serologische testuitslag aanwezig vanwege de laag
positief voorspellende waarde, waarbij vervolgtesten en echografie nodig zijn (Hadni 1996). Dit
zorgt voor hoge kosten en onnodige ongerustheid die niet opweegt tegen het lage risico op
ziekte. In China lijkt het risico op AE bij blootgestelden consistent hoger te zijn dan in Europa,
maar nog steeds relatief laag (Torgerson 2010). Serologische diagnostiek kan ingezet worden
als mensen erg ongerust zijn. Het kan zijn dat dit niet wordt vergoed door de zorgverzekering.

Na contact met een hoogrisicobron

Diagnostiek kan een meerwaarde hebben voor personen die contact hebben gehad met een
hoogrisicobron, bijvoorbeeld met een dier dat bewezen E. multilocularis uitscheidt, of blootstelling
aan dezelfde bron als een patiént met echinokokkose. Serologische diagnostiek kan worden
gedaan bij het RIVM. Het doel van dit onderzoek is om vroegtijdig een besmetting met eitjes van
de lintworm te herkennen en te behandelen. In de volgende situaties wordt aanvullende
diagnostiek en follow-up daarom wel aanbevolen:

Na contact met een (huis)dier die bewezen E. multilocularis-eitjes heeft uitgescheiden

¢ Verwijzing naar de huisarts voor serologisch onderzoek op dag 0 en herhalen na 12
maanden

¢ Bij positieve serologie, verwijzing naar de tweede lijn voor aanvullende diagnostiek en
follow-up
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Na blootstelling aan een hoogrisicobron op een onbekend moment in het verleden
(bijvoorbeeld dezelfde aannemelijke bron als een patiént met alveolaire echinokokkose, of een
huisgenoot van een patiént)

¢ Verwijzing naar de huisarts voor eenmalig serologisch onderzoek
¢ Bij positieve serologie, verwijzing naar de tweede lijn voor aanvullende diagnostiek en
follow-up

NB. Het is belangrijk om betrokkenen van tevoren duidelijk te maken dat een positieve serologie

niet altijd duidt op een actieve infectie. Nadere diagnostiek met beeldvormende technieken is
vereist. Daarnaast sluit een negatieve serologie een infectie niet uit.

Voor onderbouwing van het contactonderzoek, zie Bijlage Onderbouwing.

Maatregelen ten aanzien van patiént en contacten
Behandeling, voorts: geen.

Wering van werk, school of kinderdagverblijf of consultatiebureau
Echinokokkose is niet van mens op mens overdraagbaar. Wering is niet van toepassing.

Profylaxe & Behandeling

Profylaxe
Geen.

Behandeling

De WHO-IWGE (WHO informal working groups on Echinococcosis) heeft een classificering voor
AE ontwikkeld ter ondersteuning voor behandelaren voor de meest geschikte behandeling. Het
stadium van AE is gebaseerd op 3 belangrijke factoren 1) locatie en uitbreiding van de primair
parasitaire laesie in de lever, 2) betrokkenheid van naburige organen, 3) aan- of afwezigheid van
metastase (PNM-classificering) (Kern, 2006). Indien technisch mogelijk, verdient radicale
chirurgische verwijdering de voorkeur.

Medicamenteuze behandeling met albendazol (mebendazol als albendazol onvoldoende
aanslaat) beperkt de morbiditeit en mortaliteit. Inoperabele patiénten die jarenlang met
mebendazol of albendazol werden behandeld, hebben een goede overlevingskans (Husmann,
2022). Voor verdere informatie over de behandeling van AE kan ‘De therapierichtlijn Parasitaire
infecties’ van de Nederlandse vereniging voor parasitologie worden geraadpleegd.

Historie
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