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Je podan prehled informaci o bovinni spongiformni encefalopatii, ktera se v r. 1985 vyskytla u skotu ve Velké Britanii a odtud
se postupné rozsitila do nékterych zemi zapadni Evropy. Onemocnéni vyvolavané zvlastnimi infekénimi ¢asticemi - priony - se
projevuje zménou chovani zvirat, poruchami koordinace pohybu a konc¢i vzdy uhynem. V nervovych buiikach mozku se nachazi
vakuolarni degenerace, které se vyuziva v diagnostice. Je zvazovano i pripadné nebezpeci pro ¢lovéka.
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Soucasna vzruSena atmosféra kolem nemoci §ilenych krav,
odborné nazyvané bovinni spongiformni encefalopatie (BSE),
prinesla §iroké vefejnosti fadu novych informaci, ale i mnoho
dohadii a obav. Nejcastéji se setkavam s otazkou ,Co je to
vlastné€ nemoc Silenych krav, kde se vzala a jaké je jeji nebez-
peci pro ¢lovéka?“

Bovinni spongiformni encefalopatie (BSE) se dostala do
popredi zajmu odborné i laické verejnosti koncem 80. let, kdy
se ve Velké Britanii zacaly objevovat prvni ucelené;jsi informa-
ce o nové, do té doby neznamé nemoci skotu, lidové nazyvané

,hemoc Silenych krav“ (18, 19).

HIubsi studie vSak ukazaly, Ze BSE neni zadné kvalitativ-
né nové onemocnéni, ale Ze se infekce stejného charakteru
ve Velké Britanii vyskytovala nejméné od poloviny 18. stoleti
u ovci pod nazvem ,,scrapie” (10). Novy vsak byl vyskyt toho-
to onemocnéni u skotu. Do té doby bylo onemocnéni s podob-
nymi pfiznaky pozorovano mimo ovce pouze u norki. A by-
lo to pravé prolomeni mezidruhové bariéry z ovci na skot a
jeho vysoka incidence u skotu ve Velké Britanii, které vyvola-
lo opodstatnéné obavy a zvySeny zajem odbornych kruht a
sdélovacich prostifedki. Pozdéjsi informace o vyskytu obdob-
ného onemocnéni u koéek (felinni spongiformni enfefalopa-
tie - FSE) zajem jesté posilily (21).

Tato onemocnéni byla zarazena do komplexu transmisiv-
nich spongiformnich encefalopatii na zakladé spole¢né etio-
logie, kliniky a patologické morfologie. Onemocnéni podob-
ného charakteru se vyskytuji i u ¢lovéka. NejpopularnéjSim
z nich bylo donedavna kuru, postihujici kmeny v Papua - No-
vé Guinei, které praktikovaly ritualni kanibalismus (8). Nej-
vyznamnéjsi je vSak Creutzfeldt - Jakobova choroba (CJD)
(4), zptsobujici pred¢asnou demenci a predev§im pak jeji no-
va varianta (vCJD) (20), ktera postihuje lidi daleko mladsi
(od 19 do 39 let). Dale sem patfi i Gerstman-Straussler-Sche-
inkertiv syndrom a fatalni familiarni insomnie.

Spongiformni encefalopatie zvirat i lidi jsou charakte-
rizovany dlouhou inkubaéni dobou, poruchami chovani a
pohybu a vyskytem vakuolarni degenerace neuronii mozku
a prodlouzené michy, ktera dava pod mikroskopem tkani
spongiformni vzhled. Onemocnéni konéi 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 opatfeni, zave-
denych v roce 1988, vyrazné klesat. V r. 2000 ve Velké Brita-
nii onemocnélo na BSE 1312 zvirat.

Od r. 1991 prichazely zpravy o ojedinélém vyskytu BSE i
z jinych zemi zapadni Evropy a vyjimec¢né z dalSich ¢asti své-
ta. Zpocatku se jednalo o skot importovany z Velké Britanie,
pozdé€ji bylo onemocnéni diagnostikovano i u zvifat naroze-
nych v zemi vyskytu. Do konce r. 2000 byl vys$si pocet pfi-
padu zjistén v Portugalsku (503), Svycarsku (366), Francii
(248), Némecku (20) a Belgii (19). U nas nebylo onemocnéni
BSE doposud zaznamenano ani prokazano.

Etiologie

V soucéasné dobé se za ptivodce BSE povazuji priony (13, 14,
15,17). Terminem ,,prion“ se rozumi infekéni 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).

Plivodce 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 zvysSuje. Rovnéz vétSina dezinfekénich
prostfedkt je pfi bézné pouzivanych koncentracich neucinna.
Snizeni infektivity 1ze dosahnout pfi pouziti 2 % hypochloridi
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 tvori v moz-
ku vSech savcil, av§ak za normalnich podminek je tento pro-
tein odbouravan proteazou K. Pfi onemocnéni se prionovy
protein nerozklada a nasledkem jeho hromadéni je degenera-
ce nervovych bunék.

Piilaboratornich vySetienich a v biologickych pokusech na
vnimavych mySich a dalSich zviratech bylo prokazano, zZe se
agens vyvolavajici BSE nachazi predevs§im v mozku, prodlouze-
né 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 homozygotd, kte-
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fi mé€li na kodonu 171 kombinaci aminokyselin glutamin/gluta-
min. Sporadicka forma CJD se vyskytovala v 68 % pripadech
u homozygoti s kombinaci aminokyselin methionin/methio-
nin na 129. kodonu. U nové varianty CJD bylo toto usporadani
zjisténo u prvnich 42 ptipadi ve 100 % (7,9).

Epizootologie

K BSE je vnimavy skot vSech plemen, i kdyZ prevazna cast
pripadd byla zaznamenana u mlééného skotu, zejména hols-
tynského plemene. Podrobna epizootologicka Setfeni ukaza-
la, Ze zdrojem infekce BSE u skotu bylo zkrmovani masokost-
nich moucek, obsahujicich infekéni material z ovci nemoc-
nych scrapie. Zacatek zkrmovani t€chto koncentratti Zivo¢is-
né bilkoviny skotu s cilem zvySeni jeho produkce spada do
prelomu roku 1981/82. Nastup onemocnéni v letech 1985/86
odpovida pozdéji zjisténé inkubacni dobé.

Predpoklada se, Ze prostiednictvim masokostni moucky se
do populace skotu mohl dostat plivodce scrapie, ktery odolal
kafilernimu zpracovani biologického odpadu. V dalSich letech
se pak toto vysoce rezistentni agens Sifilo v chovech skotu zkr-
movanim bilkovinnych koncentratd zpracovanych rovnéz ze
skotu uhynulého na BSE. Po odhaleni téchto zdrojl a cest Sife-
ni byl vroce 1988 vydan prisny zakaz zkrmovani masokostnich
moucek prezvykavclim, coz mé€lo na prelomu roku 1992/93 za
nasledek vyrazny pokles incidence onemocnéni a dalo by se fi-
ci, Ze BSE ve Velké Britanii v sou¢asné dobé pomalu odezniva.

Diilezitym poznatkem pro boj proti BSE byla skuteénost,
Ze nebyl prokazan pfimy pienos infekce kontaktem, ani verti-
kalni pfrenos z matky na potomstvo, pfi 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 stadé a jen velmi zfidka onemocni
vice nez 3 kusy. NejCastéji byvaji postizena zvirata ve véku
4 a7 5 rokl s hrani¢nimi hodnotami 22 mésici az 15 rokda.
Vyhodnocenim nemocnosti ve Velké Britanii koncem r. 2000
bylo zjiSténo, ze 98 % pozitivnich zvifat bylo starSich 40 mé-
sictl.

BSE nebyla nikdy prokazana u prasat ani driibeZe a ke kli-
nickému onemocnéni u nich nedoslo ani po experimentalnim
zkrmovani infikovanych mozki. Pouze intracerebralni infek-
ce vyvolala morfologické zmény v nervovych bunkach u jed-
noho z 6 infikovanych prasat.

Z ostatnich zvifat bylo onemocnéni podobné BSE zazna-
menano u nékolika druhti zvirat pfedevsim v ZOO. Onemoc-
néni nebylo pozorovano ani u pst.

Klinické priznaky

Inkubacni doba je velmi dlouha a pohybuje se v rozmezi
od 2 do 8 roki s primérem 3-6 rokl. Zacatky onemocnéni
byvaji nevyrazné a projevuji se nejcastéji zménou chovani zvi-
fete. PostiZené kusy jsou neklidné, lekavé, s pocity strachu a
piedrazdénosti. Casto narusuji béZny rezim ve staji - napada-
ji jina zvirata, odmitaji vstoupit do dojirny, nékdy mivaji za-
chvaty kopani, zivani a pod. Brzy nastupuji poruchy koordi-
nace a slabosti zadnich koncetin. Nemocné kravy stoji casto
s nizko sklonénou hlavou, usi sméruji kaudaln€ a krk je nata-

Zen. Pfi chiizi byva pozorovano vysoké naSlapovani a ataxie
panevnich koncetin.

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

Délka onemocnéni se pohybuje v rozmezi od 2 tydnti do 6
i vice mésici, primérn€ vsak 1-2 mésice a konci vZdy smrti.

Patologicka morfologie

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

Charakteristické jsou vsak histopatologické zmény zjis-
tfované v centralnim nervovém systému. NejdalezitéjSim dia-
gnostickym nalezem je bilateralni symetricka vakuolarni de-
generace neuront v diencefalonu, mozkovém kmeni a v pro-
dlouzZené misSe, davajici postizené nervové tkani spongiform-
ni vzhled. Mozkova kira nebyva prili§ postiZena.

Diagnostika

Predbézné stanoveni diagnozy je zaloZeno na posouzeni
klinickych pfiznakti onemocnéni, ptivodu, staii a druhu zvi-
fete vCetné zplisobu jeho vyzZivy, poftu nemocnych zvifat ve
stadé, délky inkubacni doby a dalSich epizootologickych sou-
vislosti.

Donedavna bylo pro stanoveni diagnozy rozhodujici zjis-
téni vakuolarni degenerace neuront pfi histopatologickém vy-
Setfeni mozku a prodlouzené michy ¢i prikaz fibril elektrono-
vym mikroskopem.

V posledni dobé byly vyvinuty nové metody imunohisto-
chemické (imunoperoxidazovy test), imunoenzymatické (ELI-
SA) a hlavné dnes Siroce pouzivana imunologicka metoda na
zakladé Western blottu (5,11, 12). V soupravé PRIONICS -
CHECK se v ni vyuziva poznatku, Ze bilkovina prionu je rezis-
tentni k protedzam. Material z vySetfovaného mozku se tedy
Stépi proteazami a pripadna bilkovina prionu, ktera Stépeni
odola, se prokaze monoklonalnimi protilatkami.

Sérologické vySetfeni na priikaz antigenu ani protilatek
neni mozné, nebot ptivodce BSE nevyvolava v hostitelském
organismu protilatkovou odpovéed.

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

Diferencialni diagnostika

Jelikoz zadné vySe popsané klinické pfiznaky nejsou pa-
tognomické, prichazeji v diferencialni diagnostice v ivahu né-
které choroby s podobnymi projevy: Aujeszkyho choroba, lis-
teridza, vzteklina, abnormality v CNS (abscesy, traumata, pa-
razitarni infekce nebo neoplazie), renalni ¢i hepatalni encefa-
lopatie, metabolické poruchy a otravy.

Prevence

Lécba spongiformnich encefalopatii neexistuje. Zakladnim
principem jakychkoliv protinakazovych opatieni je ochrana
pred zavleCenim jak na uzemi statu, tak do jednotlivych chovi.
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Aby se zabranilo Sifeni BSE z Velké Britanie, pfijala nase
republika, stejn€ jako cela Evropska unie, jiz vr. 1992 a v dal-
Sich letech fadu opatfeni, jejichZ podstatou je zakaz zkrmo-
vani masokostnich moucek pfezvykavclim, zakaz dovozu zi-
vého skotu, masa, spermatu, embryi a dalSich biologickych
materiall ze vSech zemi s vyskytem BSE. Tato opatfeni jsou
dostate¢né znama i z fady relaci ve sd€lovacich prostiedcich.

Nezastupitelnou roli v ochran€ pred BSE musi také sehrat
primarni diagnostika. Tu provadi soukromy veterinarni lékar
v chovu s cilem vyloucit ostatni nakazy s podobnymi klinic-
kymi pfiznaky, jak je uvedeno vyse. Dale je nutno za velmi
diilezité povazovat provadéni klinické prohlidky skotu na jat-
kach pred porazenim. Kazdé podezieni z nakazy musi byt la-
boratorné doSetfeno v referenc¢ni laboratofi pro BSE.

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

V pripad¢€ stanoveni pozitivni diagnézy musi byt kadaver
neskodné zlikvidovan. NejvhodnéjSim zpisobem je spaleni,
i kdyzZ je mozné i zakopani. K bézné prevenci patfi zpracova-
ni kadaveru a zivo€iSnych odpadu v kafileriich. Nezbytnym
predpokladem je vSak dodrzeni teploty 133°C pii tlaku 3 bari
alespon po dobu 20 minut a velikost ¢astic nesmi presahovat
50 mm (Zakon 286/1999 Sb.).

Slozité jsou také postupy dezaktivace; té 1ze dosahnout
nasledujicimi postupy (11):

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

b) 5% roztok chloranu sodného, nejméné 2 h,

¢) varve 3% roztoku natr. dodecylsulfatu 3 min. s naslednym
autoklavovanim déle nez 1h pfi 120°C,

d) rezidualni materialy a kontaminované plochy se dezakti-
vuji 5% roztokem chlornanu sodného po dobu 3 h.
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Nebezpeci pro ¢lovéka
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vydan prikaz ke konfiskaci mozku a michy od veskerého sko-
tu star§iho 6 mésicl. JelikoZ nékteré prace ukazaly, Ze prio-
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zenterialnich miznich uzlin.
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