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TSE / BSE

m TSE
transmisibilni spongiformni encefalopatie

m BSE
bovinni spongiformni enecefalopatie



Prionové nakazy zvirat

m Scrapie
onemocneni ovci a koz— 1738 —
Velka Britanie, Francie
1946 vyskyt v souvislosti s ockovanim
OVCI
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Prionové nakazy zvirat

m Transmisivni encefalopatie norku
1964 — onemocnéni norku, chovanych
na farmach v USA a krmenych
masokostni mouckou

m Chronicka kachektizujici choroba jelenu a
lost - 1980 — Severni Amerika

m Felinni spongiformni encefalopatie - 1990
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Prionové nakazy zvirat

m BSE
Velka Britanie — 1986

ve VB od 1986 do 2000 diagnostikovano
180 000 pozitivnich nalezu u skotu
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Prionové nakazy zvirat

m Klinicky obraz BSE

neklid, podrazdenost, strach

poruchy koordinace pohybu, slabost zadnich
koncetin, zachvaty kopani a zivani, nutkavé
hrabani jednou nohou, napadani jinych kusu

snizeni dojivosti, neklid pri dojeni
hubnuti, spavost, trvalé ulehnuti, ochrnuti
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Prionové nakazy zvirat

m Klinicky obraz BSE
neni zvysena teplota
netvori se protilatky —
— nakazu nelze serologicky prokazat
onemochéni trva 2 tydny az 6 mésicu
uhyn mladych zvirat 50%, starsich mene



Prionové nakazy zvirat

m Klinicky obraz scrapie
(scrapie = skrabani)
nakaza ovci a koz—- VB — 1738

intenzivni Skrabani na kuzi
neklid, drazdivost
poruchy koordinace pohybu, neschopnost stat



Prion

m proteinaceous infectious particles
m vlastni protein hostitele pozmeneny mutaci

m pravdepodobne nema zadnou nukleovou
Kyselinu

prionova teorie — protein only

X

virova teorie — protein + NK
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Je prion agens nebo ne?

m Prionova teorie odporuje elementarnim
zakonum termodynamiky (entropie).

m Je to prvni nepotvrzena hypoteza, za niz
byla udelena Nobelova cena.

1976 — Gajdusek a Blumberg — za objev ,noveho
mechanismu a druhu infekéni choroby”

1997 — Stanley Prusiner — za definici prionu



Prion

m normalni prionovy protein PrP¢ (celularni)
m gen kodujici PrP¢je na 20. chromozomu
m PrP°¢ produkovan nervovymi bunkami
= mutace PrPc  mm)

schopnost menit strukturu molekuly PrP¢
mm)  vznik patologického Prpscrapie




Prion
m zmeéna vlastnosti:

protein PrPscrarie ge stane infekEnim
schopnost prekonat mezidruhovou barieru

vysoka odolnost vucéi proteolytickym
enzymum
vysoka odolnost vuéi bézné dezinfekci



Charakteristika prionovych onemocneni

m dlouha inkubacni doba
m chybi zanetliva reakce
m chybi imunitni reakce
— protein je identicky s bilkovinami
vlastnimi — netvori se protilatky




Patogeneze prionovych onemocneéni

m vakuolarni degenerace neuronu
(kumulace prionu v neuronech ve forme
amyloidnich plaku)

m apoptdza neuronu
(geneticky determinovany zanik bunek)



Rezistence zvirat

m druhova variabillita
m plemenna variabilita



BN
Prionova onemocneéeni lidi

m Creutzfeldt — Jakobova nemoc 1920,1921

m GSS syndrom
Gerstmann-Straussler-Scheinkeruv sy
1936  poruchy jemné motoriky

m kuru 1957 Nova Guinea

m FF| = fatalni familiarni insomnie
poruchy rytmu spanku a bdeni
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Prionova onemocneéeni lidi

Kuru

m etnikum Fore v Nové Guinei

m ritualni kanibalismus

m tres, psychické poruchy

m dlouha inkubacni doba

m Uspesny experimentalni prenos na Simpanze



BN
Prionova onemocneéeni lidi

m Creutzfeldt — Jakobova nemoc
degenerativhi onemocneni CNS
dlouha inkubacni doba
zmeny chovani, poruchy (kratkodobé) pameti,
dezorientace v Case a prostoru, apatie

m nova varianta CJN — vCJN - 1996
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Podminky vzniku BSE

m zmena technologie vyroby masokostni
moucky z ekologickych duvodu ve VB
(nizkotlaka technologie pfi 90° C)

m nedodrzovani prijatych preventivnich
opatreni
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Rizikoveé tkané hovéziho puvodu

m mozek
m micha
m Oko

m strevo
m brzlik

Svalovina a mléko rizikoveé nejsou.



Preventivni opatreni proti BSE

Opatreni zavazna pro EU

m 1988 povinné hlaseni vyskytu BSE

m 1989 zakaz importu zivéeho skotu z VB

m 1990 stanoveni podminek bezpecne
likvidace hoveéziho odpadu

m 1991 zakaz zkrmovani masokostni
moucky



Preventivni opatreni proti BSE

m 1996 totalni embargo importu z VB
(vC. spermatu a embryi)

m 1996 zprisnéni parametru zpracovani
kafilerniho odpadu:
teplota 133°C, tlak 3 bary, 30 minut
(v CR platné od r. 1961 stéale)



Preventivni opatreni proti BSE

m 2000 zakaz importu masokostni moucky
do CR ze v3ech statli EU
zakaz importu skotu, masa a
masnych vyrobku ze zemi s
vyskytem BSE

m 2001 zavedeni rychlych testd - SVU
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Represivni opatreni proti BSE

tzn. pri pozitivnim zachytu

m zakaz presunu dobytka

m utraceni ,vrstevniku“ a potomstva -
vysetreni postmortalnim testem

m likvidace v asanacnim podniku ChotyCany
(JC kraj) - specifikovany rizikovy material
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Incidence BSE

= zachyt pozitivnich vzorku u skotu

m VB 700 pozitivnich/10 tisic vysetreni
m CR 0,28 pozitivnich/10 tisic vySetieni



Incidence lidskych onemocneni

m CJN 1 pripad/1 000 000 obyvatel
m GSS sy 1 pripad/2 000 000 obyvatel
m kuru vyhasina
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Nova varianta CJN - vCJN

m prenos prionu na Clovéka neni objasnen

m VCJN se vyskytuje jen ve statech s
vysokou incidenci BSE u hovéziho
dobytka

m priony v CNS I v perifernich lymfatickych
uzlinach
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nova varianta CJN

m podstatne mladsi pacienti

m kratsi inkubacni doba

m odlisna symptomatologie:
psychiatrické priznaky, bolesti koncetin,
normalni EEG

m v CR nebyla dosud diagnostikovana
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latrogenni prenos prionu

m podavani somatotropninho hormonu
(rustovy hormon) — do 1985

m transplantace rohovky a dura mater

m neurochirurgickym instrumentariem

m transfuze???



Mate strach z prionu?



