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Je podan piehled informaci o bovinni spongiformni encefalopatii, ktera se v r. 1985 vyskytla u skotu ve Velké Britanii a odtud se
postupné rozsirila do nékterych zemi zapadni Evropy. Onemocnéni vyvolavané zvlastnimi infek¢nimi ¢asticemi - priony - se projevuje
zménou chovani zvirat, poruchami koordinace pohybu a kon¢i vzdy ihynem. V nervovych bunkach mozku se nachazi vakuolarni
degenerace, které se vyuziva v diagnostice. Je zvazovano i pripadné nebezpeci pro clovéka.
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FACTS AND QUESTIONES ABOUT BOVINIOUS SPONGIFORM ENCEPHALOPATHY

A survey is given of bovine spongiform encephalopathy, which was found in cattle in Great Britain in 1985 and since then has conti-
nuously spread through several countries in Europe. Signs of this disease, caused by small infectious particles - prions, are changes in
animal behavior, disturbances in coordination of movement and always results in death of an animal. There is vacuolar degeneration

in nerve cells, which is significant in diagnosis. A possible danger for humans is being considered.
Key words: spongiform encephalopathy, BSE, CJD, prion, mad cow disease, vacuolar degeneration of neurons.

Soucasna vzrusena atmosféra kolem nemoci Silenych krav,
odborné nazyvané bovinni spongiformni encefalopatie (BSE),
pfinesla Siroké vefejnosti fadu novych informaci, ale i mnoho
dohadt a obav. NejCastéji se setkavam s otazkou ,,Co je to vlast-
né nemoc Silenych krav, kde se vzala a jaké je jeji nebezpeci pro
Cloveka?“

Bovinni spongiformni encefalopatie (BSE) se dostala do
popiedi zajmu odborné i laické vefejnosti koncem 80. let, kdy
se ve Velké Britanii zacaly objevovat prvni ucelen€jsi informa-
ce 0 nové, do té doby neznamé nemoci skotu, lidové nazyvané

,nemoc §ilenych krav“ (18, 19).

Hlubsi studie vsak ukazaly, Ze BSE neni Zadné kvalitativné
nové onemocnéni, ale Ze se infekce stejného charakteru ve Vel-
ké Britanii vyskytovala nejméné od poloviny 18. stoleti u ovci
pod nazvem ,scrapie“ (10). Novy vsak byl vyskyt tohoto one-
mocnéni u skotu. Do té doby bylo onemocnéni s podobnymi
pfiznaky pozorovano mimo ovce pouze u norki. A bylo to pra-
vé prolomeni mezidruhové bariéry z ovci na skot a jeho vysoka
incidence u skotu ve Velké Britanii, které vyvolalo opodstatné-
né obavy a zvySeny zajem odbornych kruhi a sdé€lovacich pro-
stiedkl. Pozdéjsi informace o vyskytu obdobného onemocné-
ni u kocek (felinni spongiformni enfefalopatie - FSE) zajem
jesté posilily (21).

Tato onemocnéni byla zafazena do komplexu transmisiv-
nich spongiformnich encefalopatii na zakladé spolecné etiolo-
gie, kliniky a patologické morfologie. Onemocnéni podobného
charakteru se vyskytuji i u ¢lovéka. NejpopularnéjSim z nich
bylo donedavna kuru, postihujici kmeny v Papua - Nové Gui-
nei, které praktikovaly ritualni kanibalismus (8). Nejvyznam-
néjsi je vSak Creutzfeldt - Jakobova choroba (CID) (4), zpu-
sobujici pfedcasnou demenci a pfedevsim pak jeji nova varian-
ta (vCJD) (20), ktera postihuje lidi daleko mladsi (od 19 do
39 let). Dale sem patii i Gerstman-Striaussler-Scheinkertiv syn-
drom a fatalni familiarni insomnie.

Spongiformni encefalopatie zvifat i lidi jsou charakte-
rizovany dlouhou inkubacni dobou, poruchami chovani a
pohybu a vyskytem vakuolarni degenerace neuroni mozku
a prodlouzené michy, ktera dava pod mikroskopem tkani spon-
giformni vzhled. Onemocnéni kon¢i vZdy smrti.

Historie

BSE se poprvé objevila v roce 1985 v jihovychodni Anglii
a béhem dalSiho roku byla popsana ve vSech oblastech Velké
Britanie (19, 5, 16). Do konce roku 2000 tam bylo zaznamena-
no 179 441 nemocnych zvirat s tim, Ze nakaza kulminovala na
prelomu roku 1992/93. Od té doby zacala incidence onemoc-
néni zasluhou komplexnich protinakazovych opatieni, zavede-
nych v roce 1988, vyrazné klesat. V r. 2000 ve Velké Britanii
onemocnélo na BSE 1312 zvirat.

Od r. 1991 pfichazely zpravy o ojedinélém vyskytu BSE i
z jinych zemi zapadni Evropy a vyjimecné z dalSich Casti svéta.
Zpocatku se jednalo o skot importovany z Velké Britanie, poz-
dé€ji bylo onemocnéni diagnostikovano i u zvirat narozenych
v zemi vyskytu. Do konce r. 2000 byl vyssi pocet pfipadd zjis-
tén v Portugalsku (503), Svycarsku (366), Francii (248), Né-
mecku (20) a Belgii (19). U nas nebylo onemocnéni BSE dopo-
sud zaznamenano ani prokazano.

Etiologie

V soucasné dobé€ se za ptivodce BSE povazuji priony (13, 14,
15,17). Terminem ,,prion“ se rozumi infek¢ni patogenni bilko-
vina se zvlastni molekularni strukturou a doposud neznamymi
mechanizmy replikace a patogeneze. Priony se od virt odlisuji
zejména tim, Ze nevyvolavaji imunitni odezvu a Ze v infekénich
Casticich nebyla zjiSténa Zadna nukleova kyselina. Jedinou je-
jich znamou komponentou je prionovy protein (PrP).

Plvodce se vyznacuje vysokou rezistenci k béZné pouziva-
nym postuptim dezinfekce a sterilizace. Teplotu 121°C preziva 1
hodinu, teplotu 240°C 1 minutu (1). Formalinova fixace tkané
tepelnou rezistenci jesté zvySuje. Rovnéz vétsina dezinfekénich
prostfedkl je pfi bézn€ pouzivanych koncentracich neucinna.
SniZeni infektivity 1ze dosahnout pfi pouziti 2 % hypochloridii
pusobicich po dobu 24 h nebo 4 % NaOH po dobu 1 h.

Patogeneze

Infekéni agens se do organizmu dostava peroralni cestou.
Bylo zjisténo, ze isoforma prionového proteinu se tvofi v moz-
ku vSech savci, avSak za normalnich podminek je tento pro-
tein odbouravan proteazou K. Pfi onemocnéni se prionovy pro-
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tein nerozklada a nasledkem jeho hromadéni je degenerace ner-
vovych bunék.

Piilaboratornich vysetfenich a v biologickych pokusech na
vnimavych mySich a dalSich zvifatech bylo prokazano, Ze se
agens vyvolavajici BSE nachazi predevsim v mozku, prodlou-
Zené miSe a miSe do urovné 1. az 2. kréniho obratle. Ojedin€lé
zpravy referuji o priikazu prionti i v mandlich, thymu, sleziné,
stievech a jejich miznich uzlinach, kostni dfeni a sitnici.

Vyzkumy rovnéz ukazaly, Ze u spongiformnich encefalopa-
tii lidi i zvifat je velmi vyhranéna geneticky podminé€na vnima-
vost k infekci. Scrapie byla zjisténa v 90 % u homozygotu, kte-
fi mé€li na kodonu 171 kombinaci aminokyselin glutamin/gluta-
min. Sporadicka forma CJD se vyskytovala v 68 % pripadech
u homozygotii s kombinaci aminokyselin methionin/methio-
nin na 129. kodonu. U nové varianty CJD bylo toto usporadani
zjiSténo u prvnich 42 pfipadt ve 100 % (7,9).

Epizootologie

K BSE je vnimavy skot vSech plemen, i kdyz pifevazna ¢ast
pfipadi byla zaznamenana u mlééného skotu, zejména holStyn-
ského plemene. Podrobna epizootologicka Setfeni ukazala, ze
zdrojem infekce BSE u skotu bylo zkrmovani masokostnich
moucek, obsahujicich infek¢ni material z ovci nemocnych scra-
pie. Zacatek zkrmovani téchto koncentratd ZivoCiSné bilkovi-
ny skotu s cilem zvySeni jeho produkce spada do prelomu roku
1981/82. Nastup onemocnéni v letech 1985/86 odpovida pozdé-
ji zjiSténé inkubacni dobé.

Predpoklada se, Ze prostfednictvim masokostni moucky se
do populace skotu mohl dostat ptivodce scrapie, ktery odolal
kafilernimu zpracovani biologického odpadu. V dalSich letech
se pak toto vysoce rezistentni agens §ifilo v chovech skotu zkr-
movanim bilkovinnych koncentrati zpracovanych rovnéz ze
skotu uhynulého na BSE. Po odhaleni téchto zdroji a cest
Sifeni byl v roce 1988 vydan pfisny zakaz zkrmovani maso-
kostnich moucek piezvykavcim, coZ mélo na prelomu roku
1992/93 za nasledek vyrazny pokles incidence onemocnéni a
dalo by se fici, Ze BSE ve Velké Britanii v sou¢asné dobé poma-
lIu odezniva.

Dulezitym poznatkem pro boj proti BSE byla skute¢nost,
ze nebyl prokazan piimy prenos infekce kontaktem, ani verti-
kalni pfenos z matky na potomstvo, pii transferu embryi, sper-
matem a pod. Vyskyt BSE nema souvislost s pfitomnosti ovci
na farmé€. Pro BSE je charakteristické, Ze nepostihuje vSechna
zvifata na farmé, ale naopak jen jednotlivé kusy. V 65 % one-
mocni jen 1 az 2 zvirata ve stad€ a jen velmi zfidka onemocni
vice neZ 3 kusy. Nejcastéji byvaji postizena zvifata ve véku 4
az 5 rokd s hrani¢nimi hodnotami 22 mésici az 15 roki. Vy-
hodnocenim nemocnosti ve Velké Britanii koncem r. 2000 by-
lo zjiSténo, ze 98 % pozitivnich zvifat bylo starSich 40 mésict.

BSE nebyla nikdy prokazana u prasat ani driibeze a ke kli-
nickému onemocnéni u nich nedoslo ani po experimentalnim
zkrmovani infikovanych mozku. Pouze intracerebralni infekce
vyvolala morfologické zmény v nervovych bunkach u jednoho
z 6 infikovanych prasat.

Z ostatnich zvifat bylo onemocnéni podobné BSE zazna-
menano u né€kolika druha zvirat predev§im v ZOO. Onemoc-
néni nebylo pozorovano ani u psu.

Klinické priznaky

Inkubaéni doba je velmi dlouha a pohybuje se v rozmezi od
2 do 8 rokt s primérem 3-6 rokl. Zacatky onemocnéni byvaji
nevyrazné a projevuji se nejcastéji zmeénou chovani zvirete. Po-
stizené kusy jsou neklidné, lekavé, s pocity strachu a predrazdé-
nosti. Casto narusuji bézny rezim ve staji - napadaji jina zvifata,
odmitaji vstoupit do dojirny, nékdy mivaji zachvaty kopani, ziva-
ni a pod. Brzy nastupuji poruchy koordinace a slabosti zadnich
koncetin. Nemocné kravy stoji ¢asto s nizko sklonénou hlavou,
usi sméfuji kaudalné a krk je natazen. Pfi chlizi byva pozorova-
no vysoké naslapovani a ataxie panevnich koncetin.

Nervové onemocnéni je doprovazeno vSeobecnymi klinicky-
mi priznaky, jako jsou ztrata télesné kondice, sniZovani Zivé
hmotnosti a pokles dojivosti. Ke konci onemocnéni miiZe ataxie
zachvatit i predni koncetiny, zvifata upadnou a t€Zko vstavaji.

Délka onemocnéni se pohybuje v rozmezi od 2 tydni do 6
i vice mésicti, primérn€ vSak 1-2 mésice a konéi vzdy smrti.

Patologicka morfologie

Makroskopické zmény nejsou u BSE v mozku ani v jinych
organech nemocnych zvifat pozorovany.

Charakteristické jsou vSak histopatologické zmény zjistova-
kym nalezem je bilateralni symetricka vakuolarni degenerace
neuronu v diencefalonu, mozkovém kmeni a v prodlouzené mi-
Se, davajici postiZené nervové tkani spongiformni vzhled. Moz-
kova ktlira nebyva pfili§ postizena.

Diagnostika

Piedbézné stanoveni diagndzy je zaloZeno na posouzeni kli-
nickych pfiznakd onemocnéni, pivodu, stafi a druhu zvifete
véetné zplisobu jeho vyZivy, po¢tu nemocnych zvifat ve stadé,
délky inkubacni doby a dalSich epizootologickych souvislosti.

Donedavna bylo pro stanoveni diagnozy rozhodujici zjisté-
ni vakuolarni degenerace neuront pfi histopatologickém vySet-
feni mozku a prodlouzené michy i prukaz fibril elektronovym
mikroskopem.

V posledni dobé byly vyvinuty nové metody imunohistoche-
mické (imunoperoxidazovy test), imunoenzymatické (ELISA) a
hlavné dnes Siroce pouZivana imunologicka metoda na zakladé
Western blottu (5, 11, 12). V soupravé PRIONICS - CHECK se
v ni vyuziva poznatku, zZe bilkovina prionu je rezistentni k pro-
teazam. Material z vySetfovaného mozku se tedy Stépi protea-
zami a pripadna bilkovina prionu, ktera §té€peni odola, se pro-
kaze monoklonalnimi protilatkami.

Sérologické vySetieni na prikaz antigenu ani protilatek ne-
ni mozné, nebot pivodce BSE nevyvolava v hostitelském orga-
nismu protilatkovou odpovéed.

Doposud neni k dispozici ani Zadna diagnosticka metoda
in vivo, i kdyZ vySetfeni cerebrospinalniho likvoru dava v né-
kterych pripadech shodné vysledky s naslednym postmortal-
nim vySetfenim.

Diferencialni diagnostika

Jelikoz zadné vySe popsané klinické pfiznaky nejsou pato-
gnomické, prichazeji v diferencialni diagnostice v uvahu nékte-
ré choroby s podobnymi projevy: Aujeszkyho choroba, listerié-
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za, vzteklina, abnormality v CNS (abscesy, traumata, parazitar-
ni infekce nebo neoplazie), renalni ¢i hepatalni encefalopatie,
metabolické poruchy a otravy.

Prevence
Lécba spongiformnich encefalopatii neexistuje. Zakladnim

principem jakychkoliv protinakazovych opatfeni je ochrana

pred zavleCenim jak na izemi statu, tak do jednotlivych chovi.

Aby se zabranilo Sifeni BSE z Velké Britanie, prijala nase
republika, stejn€ jako cela Evropska unie, jiz v r. 1992 a v dal-
Sich letech fadu opatfeni, jejichZ podstatou je zakaz zkrmova-
ni masokostnich moucek piezvykavcim, zakaz dovozu zivého
skotu, masa, spermatu, embryi a dalSich biologickych materia-
It ze vSech zemi s vyskytem BSE. Tato opatfeni jsou dostatec-
né znama i z fady relaci ve sd€lovacich prostiedcich.

Nezastupitelnou roli v ochrané pied BSE musi také sehrat
primarni diagnostika. Tu provadi soukromy veterinarni lékaf
v chovu s cilem vyloudit ostatni nakazy s podobnymi klinicky-
mi pfiznaky, jak je uvedeno vySe. Dale je nutno za velmi dile-
Zité povazovat provadéni klinické prohlidky skotu na jatkach
pred porazenim. Kazdé podezieni z nakazy musi byt laborator-
né dosetfeno v referencni laboratofi pro BSE.

V soucasné dob€ je na BSE vySetfovan veskery uhynuly do-
spély skot, nutné porazeny skot s nervovymi pfiznaky a skot
u néhoz nervové priznaky neustoupily ani po 14denni 1é¢bé.
Pocita se také s vySetienim primérného vzorku nékolika tisic
porazeného skotu star§iho 30 mésict.

V piipad€ stanoveni pozitivni diagnozy musi byt kadaver
neskodné zlikvidovan. NejvhodnéjSim zplisobem je spaleni,
i kdyz je mozné i zakopani. K bézné prevenci patfi zpracovani
kadaveru a zivoc¢isnych odpadu v kafileriich. Nezbytnym pfed-
pokladem je vsak dodrzeni teploty 133°C pfi tlaku 3 bart ale-
spon po dobu 20 minut a velikost ¢astic nesmi presahovat 50
mm (Zakon 286/1999 Sb.).

Slozité jsou také postupy dezaktivace; té 1ze dosahnout na-
sledujicimi postupy (11):

a) autoklavovani prehfatou parou 134°C 2 cykly po 1 h, event.
1 h po predchozi chemické dekontaminaci v 1IN NaOH. De-
kontaminace v IN NaOH 1-2 h,

b) 5% roztok chloranu sodného, nejméné 2 h,
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Nebezpeci pro clovéka

Podobnost klinickych pfiznakt a charakter mikroskopic-
kych zmén pozorovanych u spongiformnich encefalopatii zvi-
fat a lidi vyvolala pfirozené obavy z ohrozZeni zdravi ¢lovéka
(3). Proto byl ve Velké Britanii brzy po vzniku onemocnéni vy-
dan prikaz ke konfiskaci mozku a michy od veskerého skotu
starS§iho 6 mésict. Jelikoz nékteré prace ukazaly, Ze priony se
mohou ojedinéle vyskytovat i v lymfatickych organech, konfis-
kuji se také mandle, brzlik, slezina a stfeva, vCetné mezenteri-
alnich miznich uzlin.

Priony, ptivodci BSE, v§ak nebyly Zadnymi testy prokazany
v samotné svalovin€ (mase) a mléce. Rovnéz po zkrmovani ma-
sa a mléka se u Zadného druhu zvifat nevyvinuly sebemensi
pfiznaky onemocnéni, ani mikroskopické zmény v mozku. Pro-
to se pievazna cast odborniki domniva, Ze konzumace masa
a mléka je z hlediska mozného prenosu BSE na ¢lovéka bez-
pecna. Ve svych uvahach se opiraji i o historické poznatky, kte-
ré uvadéji vyskyt podobné spongiformni encefalopatie u ovci -
scrapie (ve Velké Britanii uz pied vice nez 250 lety), pfiCemz
vyskyt sporadické CJD zdaleka nedosahoval ,,patologické nor-
my*, tj. jeden nemocny na 1 milion obyvatel.
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sporadické CJD postihuje lidi mladsi, nejcastéji ve véku 19-39
roki (2,20).

Kromé epidemiologickych souvislosti svédc¢i o urcitém ne-
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