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PRIONOVE CHOROBY CLOVEKA (SO ZRETELOM
NA CREUTZFELDT-JAKOBOVU CHOROBU)

Vlastimil Mayer
Slovenska zdravotnicka univerzita, vedeckovyskumna zakladna, Bratislava

Prionové choroby - prenosné spongioformné encefalopatie, sii skupinou letalnych neurodegenerativnych chordb ¢loveka a niektorych
zvierat. Prionové choroby su transmisibilné (nie vS§ak kontagiézne) a sti€asne kontrolované genetickou predispoziciou. Mutacie prionové-
ho génu hrajui vyznamnu ulohu pri vzniku a vyvoji genetickych foriem ochorenia. V teréovom ustrojenstve, centralnom nervovom systéme,
vznika a replikuje sa prion, patologicka izoforma prionového proteinu, fyziologicky pritomného v membrane nervovych buniek. Priony st
neoby¢ajne odolné vo€i vonkajSim vplyvom, vratane beznym sposobom sterilizacie. NajvyznamnejSou z prionovych chordb je Creutzfeld-
tova-Jakobova choroba, vyskytujlica sa v troch formach: sporadickej (idiopatickej), genetickej a iatrogennej. Pocas rozsiahlej epizodcie
novoopisanej bovinnej spongioformnej encefalopatie, doslo vzacne k prenosu ochorenia z postihnutych krav na fudi. Jeho klinicky obraz
sa opisuje ako novy variant Creutzfeldtovej-Jakobovej choroby.
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PRION DISEASES OF MAN (WITH EMPHASIS ON THE CREUTZFELDT-JAKOB DISEASE)

Prion diseases - transmissible spongiform encephalopathies form a group of lethal neurodegenerative ailments of man and some animal
species. Prion diseases are transmissible (but not contagious) and simultaneously controlled by genetic predisposition. The prion gene
mutations play an important role in the development of the genetic form of the disease. In the target system, the central nervous system
emerges and replicates the prion, the pathologic izoform of the prion protein, physiologically present in the membrane of nervous cells.
Prions are extraordinary resistant against the exogennous influences, including the conventional sterilization. The most important prion
disease is the Creutzfeldi-Jakob disease, known to occur in three forms: sporadic (idiopathic), genetic and iatrogennic. During a large
epizootic the newly described bovinne spongioform encephalopathy, were observed rare cases of the disease transmissions from cows

to man. Its clinical picture is described as the variant Creutzfeldt-Jakob disease.
Key words: prions, diseases, man, genetics, iatrogennic transmission.
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Ovod

Prenosné spongioformné encefalopatie (PSE),
tvoria osobitnu skupinu fatélnych degenerativnych
chordb centralneho nervového systému (CNS) fudi
a niektorych druhov cicavcov. Oznacuju sa tiez ako
prionové choroby, nakolko v teréovom Ustrojenstve
PSE, vznika prion, patologicka izoforma prionového
proteinu, normalnej komponenty buniek hostitela.
PSE sa v experimente prena$aju suspenziami vyso-
ko purifikovaného nervového tkaniva, ktorych infek¢-
nost koreluje s koncentraciou prionov.

Pocas rozvoja choroby vznikaju v CNS typické
histopatologické zmeny bez pritomnosti zapalovej
reakcie. Pozoruju sa spongioformné Struktury, vy-
razny ubytok nervovych buniek, zretelnd proliferacia
astrocytov a v niektorych pripadoch aj tvorba amylo-
idnych lozisk v sivej hmote mozgu.

V&etky PSE st prenosné, ¢im sa zasadne odliSu-
ju od inych degenerativnych ochoreni CNS s uklada-
nim amyloidnych depozitov, napr. od. Alzheimerovej
choroby.

Ludské PSE vznikaju:

a) prirodzenym sposobom a to ako forma sporadic-
ka a forma geneticka,
b) ako choroby ziskané v dosledku Cinnosti alebo

zasahu Cloveka (tabufka 1).

PSE su chorobami zriedkavymi. NajCastejSia
forma PSE ¢loveka, sporadicka Creutzfeldtova-Ja-
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kobova choroba (CJch) sa v globdlnom meritku
vyskytuje v pomere priblizne 1 pripad na milion oby-
vatelov ro¢ne (incidencia v jednotlivych krajinach
moze kolisaf), pricom napr. vyskyt Gerstmannovho-
Strauslerovho-Scheinkerovho syndrému je az 1000-
nasobne vzacnejsi.

Sporadickd forma CJch postihuje najéas-
tejSie fudi vo vekovom rozmedzi 55 - 75 rokov.
Vlychadzajuc zo Studia experimentélnych prenosov,
odhaduje sa dévodne, e dizka inkubaénej doby
CJch moze varirovat vo velmi irokom rozmedzi —
od viacerych mesiacov az po niekolko desatrodi.
Akondhle sa vSak objavia klinické priznaky, choroba
rychlo napreduje. K exitu potom dochadza obvykle
v priebehu jedného roku. To znameng, ze nejestvuje
ucinny sposob profylaxie, ani spofahlivé laborator-
ne skusky pre diagnézu PSE v predklinickom Stadiu
a zatial nie je k dispozicii Specificka liecba. Pri¢inny
agens PSE nevyvoldva u postihnutych klasicku imu-
nitnd odozvu.

Skér ako u fudi bolo opisané podobné prenos-
né neurodegenerativne ochorenie oviec, neskor aj
u niektorych inych druhoch cicavcov. Vznika bud
prirodzene (scrapie oviec a koz, chronicka kachexia
jelenej zveri a losov), alebo ako désledok expozicie
vnimavych druhov zvierat k materidlom, kontamino-
vanym tkanivom CNS chorych zvierat, napr. transmi-
sibilnd encefalopatia noriek alebo bovinna spongio-

formnd encefalopatia (BSE), potvrdend v r. 1986 ako
nova SPE zvierat. Je zndma spongioformnd encefa-
lopatia domdcich maciek alebo vzécnych mackovi-
tych zvierat (v zoologickych zahradach). Hoci pévod
BSE nie je jednoznaéne objasneny, spdsob prenosu
méasovo-kostnou muckou (sticast kimnych zmesi)
sa efektivitou bezpe¢nostno-preventivnych opatreni
potvrdil. Tym by sa vysvetlilo, napr. rychle rozSirenie
epizodcie BSE v Spojenom kralovstve, kedy v prie-
behu niekolkych rokov ochorelo vySe 180 000 kusov
hovadzieho dobytka.

Etiolégia

Hoci prenosnost ochorenia scrapie je pri ov-
ciach znama vyse 200 rokov, snahy identifikovat
infekény agens ostavali bezvysledné. Podobne aj
pri PSE ¢loveka. Napadna rezistencia hypotetické-
ho pdvodcu PSE vodi inaktivacii chemickymi alebo
fyzickymi metddami, a¢innymi voci zndmym mikro-
bom, ako aj histopatologicky nalez bez zapalovych
zmien v mozgu postihnutom PSE, nasvedCovali
neobvyklym vlastnostiam choroboplodného Einitela,
resp. procesu. AZ okolo r. 1980 sa vynorila predsta-
va 0 novom druhu infekénych patogénov, vyluéne
bielkovinového charakteru, oznacenych ako priony
(akronym z angl. opisného ndzvu ,proteinaceous
infectious particle”) (1). Nebola pri nich detegovana
prionovo $pecifickd RNA alebo DNA. Prionom sa pri-
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sudzuje choroboplodnost spajana s ich schopnos-
tou replikovaf v infikovanej bunke samych seba, t. .
s vlastnostou proteinov predtym neopisanou.

Priony st abnormalnou patologickou izoformou
hydrofébneho sialoglykoproteinu, fyziologickej su-
Casti membrany hostitelskych buniek, oznacované-
ho ako celularny prionovy protein (PrP°). Pritomny je
najma v nervovych bunkach fudi a zvierat. Prionovy
protein je kddovany genémom hostitela. Pozostava
z 253 aminokyselin.

Gén pre syntézu celuldrneho PrP ¢loveka
(PRNP), je lokalizovany v kratSom ramene chromo-
z6mu 20. Mutacie tohoto génu mo6zu napomahat
transformécii PrP proteinu na jeho patologicku izo-
formu, PrPsc. Je zndmych uZ viac ako 25 takychto
mutécii. Konverzia normalneho celuldreho PrP
na patologicku izoformu, zahfiia — pri nezmene-
nej sekvencii aminokyselin — konformaéné zmeny.
Prionova hypotéza predpokladd, ze patologicka
izoforma PrP° posobi ako matrica pre konverziu
dalSich PrP° na PrPs, navodzujuc takto replikaénu
Lretazovi reakciu.

Detailné molekulové mechanizmy tychto dejov
a takisto ani spdsob poskodzovania tkaniva CNS nie
su zname. Pozorovania svedCia o hromadeni prio-
nov v nervovych bunkach, ¢o pravdepodobne naru-
Suje ich funkcie. Neskorsie dochadza k vakuolizacii
tychto buniek a ich odumretiu. Priony sa ukladaju
tiez do denznych jadier amyloidnych lozisk.

Konformaéné novousporiadanie terciarnej
Struktury molekuly PrPsc (prionu), na rozdiel od
celularneho PrP, vykazuje znizené mnozstvo alfa-
helixového materiélu v prospech beta - zlozeného
listu. Tieto zmeny sdvisia s vyraznymi zmenami
vlastnosti konvertovanej molekuly. Stava sa Cias-
tocne odolnou voci pdsobeniu proteindzy K a je na-
priklad tplIne rezistentnd vodi u¢inku teploty 100 °C
(var vody) a ucinku beznych dezinfekénych latok.
Ultrafialové a ionizaCné Ziarenie priony neinaktivu-
je. Prion m& vyznamny podiel na vzniku letalneho
prenosného neurodegenerativneho ochorenia —
PSE. Prionovu hypotézu v8ak neprijimaju bez vy-
hrad vSetci pracovnici.

Creutzfeldtova-Jakobova choroba
Klinicky a epidemiologicky najvyznamnejSou

PSE je klasicka CJch, vyskytujica sa v troch for-

mach (1), (tabulka 1):

a) najCastejSou je sporadickd forma CJch, pri
ktorej nie je zndma pri¢ina transformacie fyzi-
ologicky pritomného prionového proteinu na
patologicky prion (idiopaticka CJch). Tvori cca
85 % vSetkych pripadov CJch, bola pozorovana
na celom svete;

b) iatrogenna forma CJch vznikd po preneseni
exogenného prionu do organizmu hostitela,

Tabufka 1. Klasifikacia prionovych chordb (PSE)* fudi.
Choroba
Klasicka

Forma

Creutzfeldtova-Jakobova

- sporadicka forma (idiopaticka, cca 85 % pripadov)

— iatrogenna (prenos pri lekéarskych invazivnych vykonoch alebo niektorych

- genetickd forma (familidrny vyskyt; $pecifickd mutécia na prionovom

choroba lieCebnych dkonoch)**
géne PRNP)

Gerstmannova-Strdusslerova - genetickd

- Scheinkerova choroba

Familidlna fatalna insomnia - geneticka

Variant Creutzfeldt-Jakobovej
choroby (vCJch)

Kuru

- incidencia suvisi s vyskytom bovinnej spongioformnej encefalopatie

- vyskyt PSE u kmena Fore (Papua-Novéa Guinea) ako dosledok ritualneho

kanibalizmu (chorych jednotlivcov)

* prenosnd spongioformnd encefalopatia

** napr. po poddvani prepardtov rastového hormdnu pripravovaného z [udskych hypofyz (CNS kontaminovy
prionmi) — dnes sa pouziva synteticky hormon, po transplantdcidch napr. ocnej rohovky darovanej ludmi

s PSE

v prvom rade pri invazivnych terapeutickych
lekarskych dkonoch (prionmi kontaminované
nastroje/pristroje, transplantacie, rastovy hor-
mon pripravovany extrakciou kontaminovanych
hypofyz);

¢) peroralnou cestou (za zriedkavych okolnosti),
znémy je prenos ochorenia ritudlnym kaniba-
lizmom - epidemicky vyskyt ochorenia kuru

(Papua-Nova Guinea) a pravdepodobne pri nie-

ktorych jednotlivcoch po poziti tkaniv krav s BSE.

Hromadenie patogénnej izoformy normalneho

prionového proteinu, napr. v CNS zaéina po

preniknuti exogénneho prionu do nervového
systému nového hostitela;

d) pri genetickej forme CJch sa na vzniku, kli-
nickom priebehu a trvani ochorenia uplatiuje
mutécia prionového génu PRNP, dosledkom
ktorej je konforma¢nd zmena Struktdry prio-
nového proteinu, fyziologicky pritomného na-
priklad v nervovych bunkach. Takato mutécia
patri ku Specifickym genetickym rizikovym
faktorom. Na Slovensku sa prvy raz potvr-
dil vztah mutacie E200K (na koddne 200) ku
vzniku CJCh (2, 3).

Polymorfizmus génu kédujuceho prionovy pro-
tein, teda génu PRNP, predstavuje neSpecificky
geneticky rizikovy faktor, ktory na vznik a priebeh
ochorenia vplyva alebo v kombindcii s inym gene-
tickym, alebo exogénnym (infekcia, prenos) rizikom.
V tomto smere sa intenzivne Studuje koddn 129 génu
PRNP (4, 5).

Znamy je familidrmy vyskyt CJch, priblizne
v5 - 15 % z evidovanych pripadov CJch. Pri
vSetkych sa na$la mutacia génu PRNP. Familidine
pripady tvoria priblizne polovinu po¢tu pripadov ge-
netickej formy CJch.

V porovnani s inymi krajinami je na Slovensku
vyskyt genetickej formy CJch vyrazne vy$si, dosa-
hujuc 64,5 % v evidovanom subore (3).

Klinické prejavy Creutzfeldtovej-
Jakobovej choroby

Klinicky obraz CJch je pestry a v detailoch mno-
hotvarny. Do istej miery reflektujlci postihnutie po-
¢etnych, topograficky odliSnych ¢asti a Strukttr CNS,
ako aj relativne dlhy priebeh choroby (6). Znama je
klasickd diagnosticka tridda pri CJch, t.j. rychlo prog-
redujuca demencia, myoklonus a charakteristicky
elektroencefalograficky (EEG) nalez.

CJch sa Klinicky prejavuje najCastejSie defek-
tami najvyssich integrujtcich oblasti CNS. Vyrazné
su predovSetkym poruchy pamati, intelektu, dalej
poruchy fatické aj praktické, poruchy kognitivnych
funkcii, poruchy videnia a ataxia. Pomerne ¢asté su
aj poruchy nizsich integrujucich centier — vysledkom
su pyramidové, extrapyramidové a cerebeldrne pri-
znaky. Na zaCiatku sa zjavuju najéastejSie poruchy
duSevnych a symbolickych funkcii, pamati, intelekto-
vych operédcii, myslenia a vnimania. Priblizne u po-
lovice pripadov sa pozoruju zmeny osobnosti. Velmi
Casto sa vyskytuju stavy depresie alebo tzkostlivost
(anxiozita), ale aj rozlicné abnormality spravania pri
beznych dennych €innostiach, zmeny ndvykov ale-
bo bizarné reakcie. S prejavmi portch psychickych
funkcii, intelektovych schopnosti a vy$Sich kérovych
funkcii sa kombinovali vSetky spomenuté psychické
priznaky az u vySe polovice sledovanych pripadov,
¢o svedcilo o véasnom poskodeni mozgovej kory.

Poruchy vegetativneho nervového systému sa
prejavovali najcastejSie zvySenym smédom a nieke-
dy aj celkovou unavou, poruchami spanku, anore-
xiou a znizenim hmotnosti.

Zactiatok choroby sa mdze ohlasit izolovanym
priznakom az v 20 percentach pripadov. Mozu to
byt vizudlne alebo vestibularne priznaky, i ich kom-
binacia. M6zu to byt aj priznaky zo strany motoriky
pacienta alebo priznaky senzitivneho typu.

Do obrazu rozvijajicej sa demencie zacinaju
neskorsie prenikaf myoklonické hyperkinézy ako
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prejavy extrapyramidového poSkodenia. Okrem to-
ho su pritomné priznaky pyramidového poSkodenia,
poruchy citlivosti a svalové zasklby. Poruchy zraku
sa prejavovali ako rozmazany vizus, diplopia, meta-
morfopsia alebo zrakové halucinacie. Pacienti ¢as-
to udavaju obtiaze pri udrzani postoja a pri chddzi,
pritomné byvaju centrélne zévraty alebo vertigo. Vo
vSetkych pripadoch sa dokézali symptémy poskode-
nia mozocka a mozgového kmena.

Pri inych SPE ako je sporadickd forma CJch,
klinicky obraz moze byt do istej miery odligny. Tak
napr. pri viac ako polovici doteraz zndmych pripa-
dov vCJch v poCiatoCnej faze choroby sa pozorovala
psychiatricka symptomatika (7).

Ako choroba pokracuje, priznaky multifokalne-
ho postihnutia CNS sa néapadne zhor$ujd, najma
sa prehlbuju poruchy kognicie, zvyraziuje sa ata-
xia, dochadza k inkontinencii a pacient sa nevie
0 seba postarat. Stav sa nadalej zhorsuje, pacient
je priputany na 16zko, neodpoveda. V terminalnom
$tadiu sa pri rigidnom pacientovi pozoruje akineticky
mutizmus, Casta byva kortikdlna slepota, dysfagia
a Cheyne-Stokesove dychanie. Dysfagia predispo-
nuje k aspirativnej pneuménii, najcastejsej pricine
exitu pacienta.

Zobrazovacimi metddami sa odhali najcastej-
Sie atrofia mozgovej kory, kéry mozocka, ¢i ubytok
periventrikuldrneho tkaniva s rozsirenim likvorovych
priestorov.

Diagnostické skusky pre PSE
Pritomnost patologickej izoformy celularneho PrP

v krvi, sére alebo v mozgomiechovom moku (MMM)

sa nedd dokazat metodami, ktoré su k dispozicii.
VlyuZiva sa v8ak rad metdd, vacsinou sice nie

Specifickych pre Cdch, avSak svedéiacich pre po-

Skodenie nervovych buniek. Medzi najvyznamnejSie

patrf:

»  Skuska na dokaz proteinu 14 -3 -3 v MMM. Je
dolezity pri prenose signalov medzi nervovymi
bunkami. Obsahujd ho v hojnom mnoZstve. Pri
poskodeni nervovych buniek sa protein 14 — 3
— 3 dostava do MMM. Skuska pre jeho ddkaz
je vysoko citliva, ale nie je $pecificka (moze byt
aj u inych neurodegenerativnych chordb, na-
pr. u M. Alzheimer). Nélez proteinu 14 - 3 -3
v MMM pacienta s progredujucou demenciou tr-
vajucou menej ako dva roky sa z diagnostického
hladiska poklada za rovnocenny prizna¢nému
EEG nélezu.

»  Charakteristicky EEG zdznam je diagnosticky
vyznamny — v primeranom klinickom kontexte
- v prvom rade pri sporadickej CJch. Su to syn-
chrénne vyboje (periodické komplexy ostrych
vin s dvoj- alebo trojfazovou morfolégiou)
v difizne splostenej krivke. Pri inych formach
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CJch alebo inych PSE jeho vyskyt moze byt

menej Casty. EEG ndlezy si vyzaduju odborné

hodnotenie, nakolko pri relativne pocetnych
véaznych klinickych stavoch sa pozoruju, sice
zriedkavo, podobné konfigurdcie ako pri CJch

(napr. Alzheimerova choroba, demencia pri in-

fekcii HIV/AIDS, metabolickych encefalopatidch

apod.).

* Narastajuci diagnosticky vyznam méa nalez ro-
beny MRI, kde pri sporadickej vCJch sa pozoru-
je charakteristicky zvySeny signal (hypersignal)
v cauda n. caudati a v putamene, pri vCJch
v pulvinar thalami.

* Neurohistologickd diagnostika PSE. V charak-
teristickom mikroskopickom obraze dominuje
typickd tridda zmien: spongioformné zmeny
neuropilu, ubytok nervovych buniek a astro-
cytéza, pritomné v oblastiach sivej hmoty.
Nezriedka su pritomné amyloidné plaky, obsa-
hujuce znacné mnozstvo amorfnych depozitov
PrPsc. Expertné neurohistopatologické vySetre-
nie je potrebné pre identifikaciu pripadov CJch.
Typické su tu lokalizacia a morfol6gia plakov
(»floridnych®) so spongiformnymi zmenami na
ich obvode. Dokaz typickych neurohistologic-
kych zmien v tkanive CNS je nevyhnutny, aby
sa sledované ochorenie zaradilo medzi pripady
,definitivnej CJch".

o Elektronmikroskopicky dbkaz agregovanych
prionov vo forme fibril (scrapie-associated fib-
rils, SAF) v homogenizovanom materidli z CNS,
resp. materidlov z viacerych jeho oblasti, po
opracovani proteindzou a po parcialnej purifika-
cii ultracentrifugaciou. Je jednou z najspolahli-
vejSich diagnostickych metod pri PSE. Tato me-
tdda je Specificka a pozitivny nalez nepotrebuje
konfirmaciu metédou inou.

Osobitné miesto zaujima vyskum genetickych
faktorov vzhlfadom na vznik, resp. nachylnost k ur-
¢itym formam PSE/CJch. Analyzy su zamerané na
mutdcie a na polymorfizmus kodénu 129 prionového
génu PRNP.

Dal$imi metédami st napr. imunocytochemicky
dokaz patologickej izoformy PrP v bunkach CNS, po-
tom met6dy imunopijakové (angl. western-blotting)
a najnovsie aj metédy amplifikacné (polymerazova
refazovd reakcia).
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Infekénost tkaniv pacientov s CJch

Udaje o infekénosti tkaniv, resp. telesnych te-
kutin pacientov s CJch (zriedkavejSie s inymi PSE)
pochddzaju zo Studia pripadov iatrogénnej CJch
a udajov u experimentalne inokulovanych zvierat.
Dosial bol pri vSetkych pripadoch iatrogénnej CJch
zisteny kontakt s tkanivom CNS (transplantaty ma-
ter, extrakty hypofyzy a tkaniva oka) postihnutych
CJch. Epidemiologické udaje a udaje ziskané na
pokusnych zvieratach vSak svedCia, Ze infekény
agens sa nachéadza aj v inych tkanivach, hoci vo
velmi nizkom titre. Krvou alebo sérom pacientov sa
nepodarilo preniest ochorenie na zvierata. Vynimku
tu tvoria velmi ojedinelé pripady prenosu pri transfu-
zii krvi darcov, pri ktorych neskorsie vznikla vCJch.
Prenosy sa tu davaju do spojitosti s vysokou afinitou
agensa CJch k lymforetikuldrnemu tkanivu.

Doteraj$ie poznatky o infekénosti tkaniv pa-
cientov s CJdch umoziiuju ich rozdelenie do urcitych
kategdrii (tabulka 2). Niektoré ddaje - z technickych
pri¢in — neboli ziskané titraciou infekénosti, ale sa
hodnotili podra toho, ako ¢asto sa podaril experimen-
talny prenos.

Riziko iatrogénneho prenosu CJch
a niektoré aspekty bezpecénosti
a ochrany zdravia pri préaci

Clanok si neméze klast za ciel podat vycer-
pavajice detailné odporicania ako zabrafiovat
iatrogénnemu prenosu CJch alebo ako maximalne
znizovat riziko prenosu PSE v prostredi niektorych
zdravotnickych zariadeni. Upriamuje opétovne po-
zomost zdravotnickych pracovnikov na prenosnost
letalnych spongioformnych encefalopatii, aj ked tieto
nie su kontagiézne v tradicnom zmysle, t.j. ked sa
pdvodca ochorenia §iri od osoby k osobe kontaktom.
K prenosu PSE vsak moze dojst prostrednictvom in-
vazivnych lekarskych ukonov (napr. pouzitim nastro-
jov kontaminovanych prionmi) alebo pri pracovnom
Uraze (napr. perkutanny kontakt).

V podmienkach rutinnej prevadzky zdravotnic-
kych zariadeni, v prvom rade tych, ktoré poskytuju
zdravotnicku starostlivost pacientom s nervovymi
chorobami, je potrebné zvazovat riziko mozného
prenosu z hladiska: a) Uplnej rezistencie prionov
voCi konvenénym spdsobom dezinfekcie a steriliza-
cie, b) opatovného pouZivania lekéarskych nastrojov

Tabufka 2. Infekénost tkaniv pacientov s klasickou Creutzfeldt-Jakobovou chorobou (z hfadiska pripadného

iatrogénneho prenosu).
Riziko infekcie  Tkanivo
vysoké
nizke

nie je zname

mozog (vratane dura mater), miecha a oko (napr. rohovka)
mozgomiechovy mok, hepar, lymfatické uzliny, oblicky, pluca, slezina
periférne nervy, €revo, kostna dren, krv, leukocyty, sérum, $titna zfaza, nadobli¢ka, srdce,

kosterny sval, tukové tkanivo, gingiva, prostata, testes, placenta, slzy, nosovy hlien, sliny,
sputum, mo¢, feces, sperma, vaginalne vylucky, mlieko

(kompozitné Udaje)
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alebo pristrojov, ktoré prisli do kontaktu s materialmi
pacientov s diagndzou alebo s podozrenim na CJch/
PSE. Trvalii pozorost by tymto otazkam mali veno-
vaf pracoviska neurochirurgicke.

Osobite zavaznou kapitolou v prevencii prenosu
CJch je otazka prenosu darovanymi tkanivami a orgén-
mi. Je dolezité, aby darcami tkaniv pre transplantaciu
neboli fudia chori alebo pacienti podozrivi z CJch/PSE.
Zasadne by sa v tomto ohlade nemali robit medzi nimi
rozdiely. TaktieZ vylucit z darcovstva fudi s anamné-
zou familidrnej CJch/PSE. Sleduje sa tym odstranenie
rizika, Ze by mohli byf v inkubacnej, preklinickej faze
ochorenia. V tejto suvislosti je mimoriadne zavazny
prebiehajuci vyskum ulohy genetickych faktorov pri
CJch (mutacie génu PRNP kédujdceho prionovy pro-
tein, resp. polymorfizmus jeho koddnu 129). Délezitou
aplikaciou vyskumnych vysledkov je genetickd analyza
darcov rohoviek, ktori nemaju v anamnéze familidrnu
formu choroby, ale ich genetické uspdsobenie nasved-
Cuje zvysenej nachylnosti k CJch a mézu byt asymp-
tomatickym pramefiom nakazy PSE (8). Vylucenim z
darcovstva sa takto vyznamne zniZuje pripadné riziko
prenosu CJch pri tychto relativne ¢astych oftalmolo-
gickych operdciéch.

Darcovstvo krvi sa riadi osobitnymi predpismi
Néarodnej transfuzne;j sluzby SR.

Rozsiahla epizodcia BSE v Spojenom kra-
fovstve a s fou pravdepodobne suvisiaci vyskyt
CJch, s usudzovanym prenosom nakazy oralnou
cestou, ovplyviluje preventivne opatrenia v Statoch
Eurdpskej unie. BSE, ak sa vzacne prenesie na
Cloveka, pri com hra pravdepodobne ulohu druhova
bariéra a osobitné genetické uspdsobenie daného
jednotlivca, tak obraz ochorenia sa v niektorych
ukazovatefoch klinicky 1iSi od klasickej CJch, napr.

Ladislav Chrobdk a kolektiv

tym, Ze sa vyskytuje u mladSich fudi (okrem epide-
miologickych suvislosti s BSE). PodrobnejSie sme
sa tymito otazkami zaoberali skorSie (9).

Niektoré najzdkladnejsie
preventivne opatrenia

Pri poskytovani zdravotnickej starostlivosti pa-
cientom s CJch, s moznou resp. s pravdepodobnou
CJch, ako aj inymi SPE, vratane pacientov s rychlo
progredujicou demenciou, zdravotnicki pracovnici
by mali dosledne zachovavat tzv. véeobecne platné
preventivne opatrenia. Ak sa predpokladd kontakt
s potencidlne infekénymi materialmi, je na mieste
pouzitie ochrannych rukavic a inych pomécok spolu
s0 zvy$enou opatrnostou, aby napr. nedoslo ku per-
kutdnnemu kontaktu pri pracovnom Uraze.

Po oCisteni napr. od zbytkov krvi alebo tkaniv,
predmety pouzivané pri invazivnych tkonoch sa
odporuca sterilizovaf vihkym teplom (odvzdugnené,
vakuové parné) pri teplote 134 — 138 stupriov po do-
bu najmenej 18 — 60 mindt (10). Ak predmety nezna-
$aju Cistenie alebo sa Cistia len obtiaZne, odporica
sa ich viacej nepouzivat. Alternativne, predmety sa
dekontaminuju ponorenim na 1 hod. do 2 M roztoku

Literatira

NaOH. Potom sa predmety starostlivo oCistia, zaba-
lia a sterilizuju beznym spdsobom. Kontaminované
plochy sa sterilizuju priamym kontaktom s Cerstvo
pripravenym roztokom (1:10) chlérnanu sodného
alebo aménneho, resp. 1 M NaOH. Pre [ahSie Giste-
nie, pre znizenie rizika, resp. zavaznosti pripadného
perkutanneho poranenia a pre zébranu vzniku aero-
sdlov, odporuca sa pouzivat rucné pilky (pitva) alebo
rucné vftacie zariadenie (napr. kraniotomia).

Pri perkutannom kontakte s MMM alebo s moz-
gom postihnutého pacienta, odpori¢a sa ranu
oplachovat po niekotko mindf s 0,5 % chlérnanom
sodnym (alebo s 1 N NaOH) a potom umyt mydlom
a vodou. Pri kontakte mukdznych membran s uvede-
nymi materialmi, sa odporucéa niekolko minut vypla-
chovat vodou, resp. fyziologickym roztokom.

Problematika je predmetom intenzivneho vysku-
mu a odporica sa sledovat dosahované vysledky
a vylepSované odporucania (napr. 10).
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