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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-Jakobova nemoc
* Felinni spongiformni (CJD)

encefalopatie * Variantni forma Creutzfeld-

* Bovinni spongiformni Jakobovy nemoci (vCID)

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

&yt * Vyskyt mezi 60. a 70.
Hans Gerhard Creutzfeld rokem VEkU Hans Maria Jakob
(1885 - 1964) (1884 - 1931)

. , ) némecky neurolo
némecky psychiatr y g

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 (vCJD); tez nova forma CJD

e Klinicky obraz zameénitelny 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 produktu (speciality; mozek, micha) v obdobi pred 10
lety

* Diagnostika: funkéni diagnostika a zobrazovaci metody, definitivni prukaz post-mortem v
mozku

* Inkubacni doba zfrejmé vice nez 10 let

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

* Vyskyt: 95 % celosvétové diagnostikovanych pfipadt 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

@ 60
g » I variant Creutzfeldt-Jakob disease N
|:] sporadic Creutzfeldt-Jakob disease
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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 neprirozeného 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 ¢asové
souvislosti se zmirnénim
pozadavku na vyrobku
masokostni moucky

3000 |
2000

logg |

* V CR pfipady u zvitat po
roce 2001

X (. .| R P R PR ¥ 5 T
e vCRodr. 1962 se B B g o o o o

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

pozadavek na
autoklavovani masokostni
moucky nikdy nezmirnil.



https://en.wikipedia.org/wiki/Bovine_spongiform_encephalopathy
https://creativecommons.org/licenses/by-sa/3.0/
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BSE - vySetieni v okresech od 01.02.2001 do 31.12.2023
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endogenous PrPC

spontaneous
generation of PrPSC

conversion of mutant
PrP into PrPSC¢

inoculation of PrPSC¢

Teorie vzniku a

\"AV A4

Sireni prlonu
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*conversion of PrP into PrpSC¢
™ %
e

W accumulation of PrPSC¢

J nteraction
between

PrP¢ and
PrpsC¢

PRION = PRoteln ONly

Zatim nekompletné popsana struktura
Neobsahuje nukleovou kyselinu, proto se ziejmé nemze replikovat klasickou proteosyntézou.
Ma zménénou prostorovou strukturu molekuly, kterd se fetézové kopiruje

*  Spontdnni mutace?

* Mutace po napadeni jinym patogenem (virem)?

* Epigenetické vlivy?

* Dysbalance/deficience esencidlnich prvkd jako Fe, Cu, Zn...., které zplsobuje nebo
ovliviiuje zménu prostorové orientace bilkoviny? (Presher, Louckd aj.)

Moznost pfenosu infekéniho prionu prokazana experimentalné.
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Velikost prionu

Bacteria
Spirochete

L
2

Gram positive coccus

Tapeworm ram negative
| apé o e %@% hokd Gra ,ega e rod
R\ { REN QOO  (hyphae) S
Q. L XP DG - om
. Yeast Plasmodium in red
Ascaris N (spores) blood cell (malaria)
filaria ¢ ')
N/ * AIDS virus
*Prion  *Amino
* Worms *Fungi *Amebae - Bacteria acid
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Virus

Bakterie
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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

A

Nerozklada se plsobenim protedz

Nevyvolava 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 tkane

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
|éCba.

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

Possible

Probability

Unlikely

Rare

Minimum Risk

Minimum Risk

Minimum Risk

Minimum Risk

Low Risk Moderate Risk High Risk

Low Risk Moderate Risk High Risk High Risk

Low Risk Low Risk Moderate Risk High Risk

Minimum Risk

Low Risk Moderate Risk High Risk

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

* Divodem pro utraceni vrstevniks
nemocného kusu je divodné
podezreni na konzumaci téze sarze
zavadného krmiva.
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Slintavka a kulhavka

Hand-Mouth-Foot Disease
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Puvodce nakazy

e Virus slintavky a kulhavky (SLAK, resp. HMFD virus)

* Picornavirus, Rod Aftoviridae
* Maly neobaleny RNA virus
* Druhove specificky
» skot, ovce, kozy, prasata, buvol
* Volné zijici zvér: srnci, danci, mufloni aj. sudokopytnici
* 6 sérovarl, bez schopnosti navozovat zkfizenou imunitu

e Zivotni cyklus viru
* Vstup do bunky pres receptory nebo endocytdzou

* Interakce s bunécnou mRNA
* Replikace viru v ribozomech
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Projevy onemocneéni

e U zvirat

* Puchyfnaté onemocnéni kize a sliznic pfechazejici v bolestivé
eroze. Hoji se spontanne asi 7. den, muze byt komplikovano
bakterialni infekci

* Provazeno slinotokem a kulhanim, v zavislosti na lokalizaci
erozi

* Klesa uzitkovost
* Inkubacni doba 1 az 14 dni, nejcasteji 2 az 6 dni
* Laboratorni diagnostika

e U lidi
* Neni primarné lidskym patogenem!

* V malém procentu pfipadd u lidi vyskyt nezavaznych aftd
nebo kozni vyrazky hlavné u déti a lidi vimunosupresi

* Asymptomatické pribéhy u lidi nejsou zdokumentovany
* Celosvétové popsano asi 40 pripadl u lidi

CDC.gov
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Epidemiologie

* Endemicky vyskyt
* VVlysoka nakazlivost (u vnimavych zvirat az blizko 100 %)

* Cesta prenosu: primy i neprimy kontakt, vC. prenosu vzduchem na velke
vzdalenosti
* Nici bézny zahrev
* Tepelna Uprava Zivocisnych produktl, vC. pasterace mléka

Conjectured FMD
status (WRLFMD)

- Endemic g
Sporadic
Free with vaccination
- Free without vaccination

WRLFMD.org
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Opatreni

* Preventivni opatreni
* Nouzovou vakcinaci lze povolit vyjimecné v okoli ohniska nakazy.
* Nenavozuje zkrizenou imunitu
* Snizuje obchodovatelnost hovéziho masa
e Utraceni zvirat v ohnisku nakazy (sniZzeni velikosti vnimavé populace)

* Represivni opatreni
 Omezeni prepravy zvirat, vyjimecné i osob (uzavrené oblasti), karanténni opatreni

* Ohniskova dezinfekce

* Louh sodny, kyseliny (kyselina peroxyoctova), jodové preparaty: vysoka ucinnost, ale vysoce
korozivni

* Chlorové preparaty: ucinnost snizuje kontakt s organickou hmotou
* Fenolické slouceniny: velmi ucinné i v pritomnosti organické hmoty, toxicita
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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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Porovnani problematiky BSE a slintavky a
<ulhavky

PGvodce prion virus

Historie Kratka (asi 30 let) Dlouh3d

Sireni obtizné snadné
Dasledky na zdravi Objektivné velké Objektivné malé

Opatireni prijimana statni spravou  rozsahla rozsahla
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Ponauceni z
BSE

Onemocnéni se vyskytuje vzacne, ale
muze mit katastrofické nasledky, vc.
hospodarskych nasledkd

Existuji patogenni agens, o nichz nevime
zdaleka vse, aneb viry to nekonci.

Mezidruhova bariéra 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.



