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Transmisivni spongiformni encefalopatie

Zvirata Lidé
e Klusavka ovci e Kuru

* "nemoc smejicich se lidi" - kuru,

L _ Papua-Nova Guinea, nasledek
* Transmisivni encefalopatie kanibalismu

norku

* Chronické chradnuti jelent

* Creutzfeld-Jacobova nemoc
* Felinni spongiformni (CJD)

encefalopatie * Variantni forma Creutzfeld-

* Bovinni spongiformni Jacobovy nemoci (vCJD)

encefalopatie (BSE)
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Creutzfeld- Jacobova
nemoc u lidi

Sporadicka forma

Popsana v roce 1920

Chronické degenerativni
onemocnéeni mozku s
ubytkem mozkovych funkci

* Deprese, poruchy
koordinace pohybd, ,
demence, smrt

 Rocni incidence cca 1
pfipad/1 milion obyvatel

4 ey | * Vyskyt mezi 60. a 70.
Hans Gerhard Creutzfeld rokem VEkU Hans Maria Jacob
(1885 - 1964) (1884 - 1931)

. , ) némecky neurolo
némecky psychiatr y &

Tato fotka od autora Neznamy autor s licenci CC BY-SA


https://fr.wikipedia.org/wiki/Hans_Gerhard_Creutzfeldt
https://creativecommons.org/licenses/by-sa/3.0/
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Variantni forma CJD (vClD); tez nova forma CJD

* Klinicky obraz zaménitelny se sporadickou CJD, ale bez charakteristického obrazu EEG pro
CID

e Postihuje mladsi osoby (20 — 40 r.) a ma rychlejsi pribéh

* VV anamnéze konzumace hovézich produktl (speciality; mozek, micha) v obdobi pred 10
lety

* Diagnostika: funkcni diagnostika a zobrazovaci metody, definitivni prikaz post-mortem v
mozku

* Inkubacni doba zrejme vice nez 10 let

* Lécba: zatim symptomaticka, perspektiva ve vyuziti nanocastic pusobicich jako
transportni médium pres hematoencefalickou bariéru

* Vyskyt: 95 % celosvétové diagnostikovanych pfipadu ve Velké Britanii, kolem 180
zemrelych osob v mladém véku, v CR zatim zadny potvrzeny pripad u lidi.
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CJD x vCJD:
vyskyt ve

vekovych
skupinach

o 60
E - - variant Creutzfeldt-Jakob disease -
|:| sporadic Crautzfeldi-Jakob disease
40
30
20
10
o L] L] D | [ =
1014 1519 204 T34 B9 04 459 W4 B4 859 T4 7RO B4 BED 904

Age (years) at onset of iliness

Brown, P. (2001): Bovine spongiform encephalopathy and variant Creutzfeldt-Jakob
disease. BMJ, 322(7290):841-4
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BSE u zvirat

* Projevy a priznaky

e U kusu starsich 30 mésicl
Neklid, strach, poruchy koordinace pohybu, agresivita
Snizena uzitkovost
Chybi vseobecna zanétliva reakce organismu
Chybi odpovéd imunitniho systému (tvorba protilatek)
* Neni zvySena teplota ani horecka

* Diagnostika: post-mortem odbérem vzorku mozkové tkané

* ProcC asi nemoc vznikla?

e Zfejmé jako ndsledek zkrmovani masokostni moucky, biologicky nepfirozeného zpUlsobu
krmeni prezvykavcl za ucelem zvyseni uzitkovosti, za prolomeni mezidruhové bariéry.

e Masokostni moucka: bilkovinné krmivo, produkt zpracovani Ziv. odpadu
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Vyskyt BSE u
zZvirat

Murrber ofcases of bovine spongiforn encephalo pathy(BSE)
reported inthe UK {1887-2008)

4000

* Poroce 1986, v casové
souvislosti se zmirnénim
pozadavku na vyrobku
masokostni moucky

3000 |
2000

logg |

* V CR pfipady u zvifat po
roce 2001

e vCRodr. 1962 se P
pozadavek na

autoklavovani masokostni

moucky nikdy nezmirnil.

Tato fotka od autora Neznamy autor s licenci CC BY-SA


https://en.wikipedia.org/wiki/Bovine_spongiform_encephalopathy
https://creativecommons.org/licenses/by-sa/3.0/

= =
me&s
o=

Statni
veterinarni
BSE - vySetieni v okresech od 01.02.2001 do 31.12.2021 sprava
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Statni
veterinarni

Pozitivni nalezy BSE v Ceské republice sprava
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Teorie vzniku a Sireni prionu

* PRION = PRoteln ONly
e Zatim nekompletné popsana struktura

* Neobsahuje nukleovou kyselinu, proto se zrejmé nemuze replikovat klasickou
proteosyntézou.

 Ma zmeénénou prostorovou strukturu molekuly, ktera se retézove kopiruje
e Spontanni mutace?
* Mutace po napadeni jinym patogenem (virem)?
* Epigenetické vlivy?

» Dysbalance/deficience esencialnich prvkl jako Fe, Cu, Zn...., které zpUsobuje
nebo ovliviiuje zménu prostorové orientace bilkoviny? (Presher, Loucka aj.)

* Moznost prenosu infekéniho prionu prokazana experimentalné.



endogenous PrPC

O % O PrPSC
o O

spontaneous
generation of PrPSC¢

conversion of mutant
PrP into PrPSC¢

inoculation of PrPS¢

interaction
between
PrP€ and

=13 PrpSC
i

* conversion of PrP into PrPSC

e
accumulation of PrpsS¢
gy
(a)



https://courses.lumenlearning.com/microbiology/chapter/viroids-virusoids-and-prions/
https://creativecommons.org/licenses/by/3.0/
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Velikost prionu

Pribl. velikost

Bacteria
Spirochete
G Prion 25 nm
Gram positive coccus
Worms Fl.ll'lgl “ .
Tapeworm ) ol Gram negative rod Virus 20-300 nm
; 1 <. 0
R @ NHN 8%% (hyphae) P 4 e
& L X9 DI - e
' Yeast Plasmodium in red .
Frm—— \.‘ : (spores) blood cell (malaria) Bakterie 0,3 —-300 pum
filaria ¢ —— ° )
N * AIDS virus
St * Prion *Amino
. . . Worms & ‘Funga ;Amebae ‘Baclerla . i & .amd Niz&i houby desitky mm az cm
10° 107 10 108 10+ 10 10 107 10 10* ™
One meter Centimeter Millimeter Mircometer Nanometer Angstrom
METERS
(Log scale) helminti az metry

(tasemnice az 13
m)
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Vlastnosti infekéniho
proteinu

Nerozpustny v béznych rozpoustedlech

Nepodléha denaturaci pri béznych teplotach (kolem 100 st. C) ani
pUsobenim UV zareni

* Parametry sterilizace rizikového chirurgického instrumentaria zvySeny na 134 st. C pfi
pretlaku 205 kPa pfi expozici 60 minut

Jinak 121 st. C 20 minut anebo 134 st. C 4, 7 nebo 10 minut

Nerozklada se plsobenim protedz

Nevyvoldva tvorbu imunoglobulin(

Informace o ném zpUsobuje znacné hospodarské a ekonomické ztraty.
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Prenos nakazy

Konzumaci rizikovych produktu

e Rizikové produkty: mozek, micha, brzlik,
strevo, oko, kulinarni tepelna uprava zrejmé
nezajisti ochranu

e 7Za rizikové se nepovazuji maso ani mléko

e FalSované doplnky stravy, zfrejmé s obsahem
anabolickych hormonu (zakdzano, ale...)

latrogenneé

e Chirurgické a neurochirurgické
instrumentarium

e Krevni transfuze
e Drive téZ injekce animalnich hormond



Rizikové tkané

Micha Mozek

Oko

Strevo

Bézna tepelna uprava nestaci, Pro
potraviny pozadovano 130 — 140 st.
C pri pretlaku 300 kPa, expozice 30
minut.

Bézné tlakové hrnce v domacnosti
provozni pretlak kolem 200 kPa.

Lymfaticka a endokrinni
tkan (brzlik)

eznamy autor s licenci CC BY-SA


https://en.wikipedia.org/wiki/Specified_risk_material
https://creativecommons.org/licenses/by-sa/3.0/
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Odhad
rizika

* Probability-Impact Matrix
(matice pravdépodobnosti
a nasledku)

* Onemocnéni BSE neni
Casté, ale ma extrémné
zavazné nasledky, protoze
neexistuje specificka
|é¢ba.

Risk Management Matrix Showing Probability and Impact and High Low Risk

Impact

Risk Management
Matrix

Neglibile Marginal Moderate Catastrophic

Almost Certain Low Risk Moderate Risk High Risk

Likely Minimum Risk Low Risk Moderate Risk High Risk

£
g Possible Minsrum. Risk Moderate Risk High Risk High Risk
o
Unlikely Minimum Risk Low Risk Moderate Risk High Risk
Rare b AG S Rl A Low Risk Moderate Risk |  High Risk

This slide is 100% editable. Adapt it to your needs and capture your audience's attention.



= ==
me

O =

Opatreni: obnovit duveru spotrebitelu v

hovezi maso!

Preventivni
* Povinné hlaseni vyskytu BSE u
zZvirat
* V CR asi 20 pfFipadd

e Zakaz masokostni moucky

* Po cela destileti uzivany zpUtsob
likvidace uhynulych zvirat

e Rychlotesty u zvirat po porazce

Represivni

e Zakaz presunu dobytka v pripadé
vyskytu nakazy (karanténa)

e Utraceni vrstevniku nakazeného
kusu s rizenou likvidaci v
asanacnim podniku

* Didvodem pro utraceni vrstevniks
nemocného kusu je divodné
podezreni na konzumaci téze sarze
zavadného krmiva.
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Koncept OneHealth

* Jednotny pfistup k vyvazenému udrzeni zdravi lidi,
zvirat a ochrany a tvorby Zivotniho prostredi
* Umoznuje
* Prevenci nemoci
» Vcasnou detekci Sifeni nemoci (surveillance)
* VCasné zahdajeni akci k odvraceni hrozby

* OneHealth v managementu BSE
* Lidé: v€asna diagnostika a |écba

* Zvirata: prevence zavleceni nemoci,
bezpeclnost krmiv

* Prostredi: ztrata biodeverzity pfi Utlumu
chovu skotu
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Ponauceni z
BSE

Onemocneni se vysk tuLe vzacné, ale mulze
mit katastrofické nasledky

Existuji patogenni agens, o nichz nevime
zdaleka vse, aneb viry to nekonci.
Mezidruhova bariéera je jen relativni, jeji
prolomeni muze byt necekané snadné.

* Zvysovani uzitkovosti hospodarskych zvirat

musi mit své hranice. Zvysovani uzitkovosti
"za kazdou cenu" muze ohrozit zdravi lidi i
zvirat a navic je neetické: uvedomme si, ze
masokostni moucka je neprirozené zkrmovani
bilkovin vlastniho zivocisného druhu.

Zakaznik diky poZzadavkum na povinné
oznacovani hoveziho masa ziskal jistotu o
tom, co nakupuje.



