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Zoznam skratiek

BSE - Bovinna spongioformna encefalopatia

CJch - Creutzfeldtova-Jakobova choroba

vCJch — novy variant CJch

CNS - centralna nervova sustava

EEG - elektroencefalogram

Pch — prionova choroba

PrPe — celularny prionovy protein (normalna izofor-
ma)

PrPsc — patologicka izoforma prionového proteinu

PRNP — humanny prionovy gén

TSE - transmisivne spongioformné encefalopatie

Transmisivne spongioformné encefalopatie
(TSE) Eloveka, dnes viacej zname ako humanne
prionové choroby (Pch), pozndme priblizne 50 ro-
kov, odvtedy ako nositel Nobelovej ceny D. C. Ga-
jduSek uspesne preniesol kuru a Creutzfeldtovu-
Jakobovu chorobu (CJch) Eloveka na laboratérne
zviera (1, 2) a dokazal, Ze su to smrtefné prenosné
ochorenia.

Krétke dejiny Pch su ako drdma s napinavou
gradéciou a stale otvorenym koncom. Poznanie,
Ze sa jednd o nakazy zahdjilo patranie po pdvod-
covi. Vylu€enie ,nekonvenéného virusu“ vystrie-
dalo Sokujuce poznanie, Ze sa nejednd o dovtedy
znamy infekény agens, ale pravdepodobne o maly
protein, ktory nositel Nobelovej ceny S. Prusiner
nazval — PRION (4). Nasledovali vzrusujtice doka-
zy, podfa ktorych ma uvedeny patologicky protein
svojho fyziologického predchodcu, ktory je zakédo-
vany v kazdom z nas. Tato fyziologicka, ,celularna*
izoforma prionového proteinu (PrP°) sa podiela na
synaptickom prenose vzruchu, antioxidativnych
procesoch, kontrole diurnaineho cyklu a pravdepo-
dobne aj inych vitalnych funkcidch neurénu. Pato-
logickd izoforma tejto bielkoviny (PrPs9 — PRION,
vznikd zmenou konformdcie na Ukor fyziologickej
PrPc a pravdepodobne tak nedostatocna funkcia
fyziologického, ako aj toxicky Uéinok patologického
prionového proteinu prispievaju ku vzniku neurode-
generativnych zmien v CNS.

Postupne sa u viacerych neurodegenerativnych
chordb (najmé& u Alzheimerovej choroby) odhalil spo-
loCny patogeneticky vyznam konformécie a uklada-
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nia amyloidu v CNS, ale st¢asne sa zvyraznil zdsad-

ny rozdiel v ich prenosnej, €i neprenosnej povahe.
Atypicky obraz v patogenéze Pch vytvarali aj

pribudajuce poznatky o ulohe imunitného systému.

U Pch, na rozdiel od véetkych znamych virusovych

infekcii, nedostatoénost imunitnych reakcii (kon-

krétne deficit zrelych B-lymfocytov a C3 zlozky
komplementu) brani Sireniu periférnej prionovej
nadkazy do CNS a naopak, dostatocné pomnoze-
nie prionu vo folikuldrnych dendritickych bun-
kdch sleziny umoZriuje len kompetentny IS.
Napriek objavom GajduSeka a Prusinera sa
tieto smrtefné a neliecitefné nakazy dostali do Sir-

Sieho odborného a laického povedomia az vtedy,

ked vznikla ekonomicky alarmujica epidémia bo-

vinnej spongioformnej encefalopatie (BSE) — novej
prionovej choroby hovédzieho dobytka. Epizootické

Sirenie nakazy spdsobené aktivnym zdsahom Elo-

veka (endokanibalizmom) ma nedohfadné nasledky.

Prelomila sa vySe 200-roéna druhova bariéra, ndka-

za sa preniesla na Cloveka a vznikla prva prionova

zoondza - novy variant Creutzfeldtovej-Jakobovej
choroby (vCJch) (6). Pdvodca choroby pdvodne iba
neurotropny, sa stal aj lymfotropnym (3), ¢o ma za
nasledok zvySené riziko Sirenia nékazy krvou. Ne-
dalo sa vylucit, Ze aj u fudi ndkaza dosiahne epi-
demicky rozmer. Dynamika vyskytu vCJch nastastie
nepotvrdila najhorsie vypocty a predpovede (5). Aj
ked pribudaju experimentalne ddaje, Ze sa BSE pre-
nesend na ¢loveka moZe prejavit aj geno- a fenoty-
pom inym, ako pozname dosial u vCJch, epidemicky
vyskyt sa nejavi pravdepodobnym. Aj pri relativne
optimistickych prognézach, diagnostika a Studium

Pch ma aktuélny, dokonca rastuci vyznam. Dévodov

je viac.

- Napriek intenzivnemu a medzindrodne koor-
dinovanému vyskumu, Pch su stale smrteiné
a nevieme ich ani terapeuticky, ani ockovanim
ovplyvnit. Prevencia je zatial jediny ucinny spo-
sob obrany. Hfadanie efektivnej terapie ostava
prioritnou ulohou.

- Stupajuci pocet invazivnych lieCebnych po-
stupov a transplantacii prinaSa rastuce riziko
iatrogénnej nakazy a to nielen od klinicky mani-
festnych pacientov, ale vdaka dihej inkubaénej
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dobe, aj od postihnutych jedincov v asympto-

matickej, predklinickej fze choroby. Absencia

v€asnych diagnostickych metdd, nezavislych
na vySetreni nervového tkaniva CNS, prevenciu

Sirenia Pch stazuje. Preto laboratérna diagnos-

tika Pch vySetrenim krvi patri medzi hlavné ciele

pocetnych vyskumnych projektov.

- Dal$im dovodom je unikétna povaha celej sku-
piny Pch. V patogenéze mé rozhodujdcu ulohu
prionovy protein, zakddovany v prionovom gé-
ne (PRNP) hostitela. Organizmus, ktory nema
prionovy gén a neprodukuje prionovy protein,
nemdze ochoriet na prionovu chorobu. V st¢as-
nosti je to jedind znama skupina ochoreni, ktora
je priamo geneticky kontrolovana hostitefom
a sucasne je aj prenosna. Jej hibSie poznavanie
obohacuje porozumenie $irSich, délezitych bio-
logickych zékonitosti.

Predlozena Stvorica publikécii ma jasne vyhra-
neny ciel. V ¢ase, ked vyrazne opadla vina zaujmu
0 prionové choroby, upozornit na niektoré moznosti
ich horizontalneho prenosu tam, kde je stale pomer-
ne vela nejasnosti a hrozi riziko iatrogénnej nakazy,
¢i pre nedostatok skusenosti, alebo v désledku mélo
efektivnych preventivnych opatreni.

Potom, ako sa potvrdil vyskyt vCJch aj mimo
Anglicka a Francuzska aj u jedincov, ktori tieto Staty
nikdy nenavstivili, ziada sa prehodnotit riziko vCJch
z pohladu verejného zdravotnictva. Priamo pre
,Neuroldgiu pre prax‘ to urobil autor najpovolanejsi,
prof. Robert Will, ktory vznik vCJch identifikoval (6)
a stale sa mu venuje.

Druhy prispevok sa zameriava na novsie moz-
nosti véasnej klinickej diagnostiky CJch a upozormiu-
je, Ze popri pretrvavajucej hodnote, najma opakova-
ného zaznamu EEG, stale va¢si vyznam nadobudaju
skusenosti s ndlezmi magnetickej rezonancie. Je to
dalsi prispevok cielene napisany pre Neuroldgiu pre
prax znamym zahraniénym odbornikom, MUDr. G.
G. Kovacsom, PhD. Prispevky medzindrodne uzna-
vanych vedeckych pracovnikov v danej oblasti do-
kumentuju stupajuci vyznam a prestiz Neuroldgie
pre prax.

Dal$i &lanok, demonétruje CJch u etnika, kde
aj pri aktivnom vyhradavani je Pch len vynimocnym
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nalezom, ¢o naznacuje moznost zvySenej genetickej
rezistencie proti ndkaze. Prvy potvrdeny pripad CJch
u Rémskeho etnika je diferencidlne diagnostickou
vystrahou pred moznym omylom a nerozpoznanim
smrtefnej prenosnej choroby u jeho prisludnikov.

Problémom rastuceho rizika iatrogénneho §i-
renia Pch sa venuje posledna informécia, zamera-
na na doterajSie vysledky vyskumu prenosu CJch
chirurgickou liebou. Otazka rizika CJch pri opera-
ciach, ktoré sa netykaju CNS - ciefového organu
prionovych chordb — nie je zatial ani v celosvetovom
meradle jednoznaéne zodpovedana.

Predlozeny sdbor 4 ¢lankov nemd a nemdze
mat za cief vyCerpdvajuco pribliZit problematiku pri-
onovych chordb, iba chce upozornit na pretrvavajuci
vyznam tychto ndkaz v neurologickej praxi a pou-
kazanim na niektoré novsie skusenosti, prispiet ku
zlepSeniu ich diagnostiky a prevencie.
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