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Praca pogladowa

Choroba Creutzfeldta-Jakoba
— problemy epidemiologiczne i kliniczne

The Creutzfeldt-Jakob disease — epidemiological and clinical problems

JERZY KULCZYCKI

Z 1 Kliniki Neurologicznej Instytutu Psychiatrii i Neurologii w Warszawie

STRESZCZENIE. Przedstawiono obowigzujqce
aktualnie kryteria rozpoznawania choroby Creutz-
feldta-Jakoba. Oméwiono teorig prionowej patoge-
nezy tej choroby i podano zasadnicze informacje
o0 jej epidemiologii. Zwrécono uwage na wykryte
w ostatnich latach dowody wplywu ,,choroby szalo-
nych kréw’’ na pojawianie sig¢ nowej formy encefa-
lopatii gabczastej u ludzi i podano cechy kliniczne
tej choroby.

SUMMARY. Currently accepted diagnostic crite-
ria for the Creutzfeldi-Jakob disease are presen-
ted. The prion theory of the disease pathogenesis is
outlined and essential data on its epidemiology are
given. Attention is drawn to some recently ob-
tained evidence of the “mad cows’ disease” effect
on the emergence of a new form of human spongy
encephalopathy. Clinical characteristics of the dis-
ease are discussed.
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Wsérdd podostrych encefalopatii gabeza-
stych, okreslanych réwniez jako gabczaste
encefalopatie przeszczepialne lub choroby
prionowe, choroba Creutzfeldta-Jakoba
(CID) stanowi w patologii cztowieka glow-
na pozycje. Inne choroby tej grupy, jak
kuru na Nowej Gwinei — niemal zupelnie
obecnie wygasta — lub bardzo rzadko rozpo-
znawana S$miertelna bezsenno$¢ rodzinna
stanowia w poréwnaniu z nia jedynie nie-
znaczny margines, obecnie bez praktyczne-
go znaczenia w medycynie (co nie oznacza
weale braku ich wartosci dla badan nauko-
wych i rozwazaf teoretycznych).

CID jest choroba znana od ok. siedem-
dziesigciu lat. Wystepuje, jak sie wydaje,
na catym $wiecie i jesli w niektorych krajach
jej dotychczas nie zanotowano, raczej nale-
zy to przypisa¢ wadliwie dzialajacej tam shi-
zbie medycznej niz przyjmowac jej rzeczywi-
sta nieobecno$¢. Zapadalno$é¢ w krajach
o dobrym poziomie diagnostyki ocenia sie

w granicach od 0,4 do 1 zachorowania na
1 milion ludnodci rocznie (np. w latach
1993-1994 wynosita ona w Holandii — 0,67,
Francji — 0,48, Wielkiej Brytanii — 0,53,
Wioszech — 0,66). W Polsce w latach
1996-1998 rozpoznawano 10 nowych przy-
padkéw rocznie, co odpowiada zapadal-
nos$ci 0,25 na 1 milion populacji generalnej
(dane raczej zanizone ze wzgledu na niedo-
skonala diagnostyke). Ogromna wiekszos¢
w zestawieniach z szeregu krajéw (ok. 85%)
stanowia przypadki sporadyczne, tj. bez
identycznych lub podobnych choréb w wy-
wiadzie wérdd cztonkow blizszej lub dalszej
rodziny. W rodzinach obcigzonych CID
wykryto szereg mutacji w obrebie 20 chro-
mosomu, w genie odpowiedzialnym za syn-
teze biatka PrP, ktérego wadliwa konforma-
cja i opornosé na dziatanie niektérych pro-
teaz jest, jak obecnie przyjmujemy, istotnym
czynnikiem patogenetycznym, warunkuja-
cym rozwijanie si¢ encefalopatii gabczastej.
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Fotografia 1. Mikrofotografia kory mézgu w przypadku CJD. Widoczna rozlana
gabczastosé tkanki oraz przerosle astrocyty. Brak neuronow. H.E., pow. ok. 400 x

Mutacje w roznych kodonach (200, 178, 117,
178 i 102) warunkuja roézne odmiany CID,
np. trzy ostatnie wiaze si¢ z bardzo okres-
lona postacia CID, zespolem Gerstmanna-
-Streusslera-Scheinkera (GSS), o dominuja-
cym typie dziedziczenia.

Przy pewnej réznorodnoéci klinicznej en-
cefalopatie gabczaste u ludzi, a réwniez
i u zwierzat posiadaja wspolne podstawowe
cechy obrazu neuropatologicznego modzgu,
cho¢ i tu panuja spore roznice iloSciowe
i lokalizacyjne zmian w tkance nerwowej
[5, 6]. Tymi podstawowymi morfologiczny-
mi komponentami encefalopatii gabczastych
sa: gabczasto$é (spongioza) istoty szarej
(fot. 1, 2), rozsiany rozplem i hipertrofia
astrocytow (fot. 3), zaréwno w istocie szarej
jak i bialej oraz przerzedzenie, az do zupelne-
go znikniecia, neuronéw w réznych stru-
kturach istoty szarej mozgu. Patognomicz-
nym elementem neuropatologicznym w nie-
ktérych postaciach encefalopatii gabczastych
u cztowieka sa tzw. plaki kuru (w kuru, GSS
i nowym wariancie CJD, uwazanym za na-
stepstwo zakazenia choroba szalonych kréw

— BSE). Plaki te (fot. 4) wystepuja rowniez
w niektorych , klasycznych’, sporadycznych
przypadkach CID [3]. Zdarza si¢ to rzadko
i nie jest dotychczas znana przyczyna tego
zjawiska. Rozmieszczenie podstawowych
zmian neuropatologicznych — spongiozy
i przerzedzenia neuronéw — w mozgu znaj-
duje swoje odbicie w obrazie klinicznym.
Poniewaz szczegblne nasilenie zmian moze
dotyczy¢ réznych struktur mozgowia, sym-
ptomatologia neurologiczna poszczegolnych
przypadkow jest réznorodna. Niekiedy do-
minuje zespdt piramidowy, czeSciej jednak
pozapiramidowy (ze wzmozeniem napigcia
mieéni i drzeniem), bardzo czeste sa mioklo-
nie dotyczace korniczyn i glowy, nierzadko
zdarza sig¢ komponent mézdzkowy. Zrozni-
cowanie obrazu klinicznego CID bylo, w cia-
gu ostatnich siedemdziesieciu lat, tj. od chwili
pierwszego opisu tej choroby, przyczyna
nadawania jej réznych nazw przez poszcze-
golnych autoréw. Nazw tych mozna wymie-
ni¢ kilkadziesiat.

Rozpoznawanie przyzyciowe CID, na pod-
stawie badania neurologicznego, nie jest wigc
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Fotografia 2. Mikrofotografia moézgu w przypadku CID. Ognisko spongiozy.
H.E., pow. ok. 400 x

Fotografia 3. Mikrofotografia pierwszych warstw kory moézgu w przypadku
CID. Widoczny jest duzy rozplem przerosiych astrocytow. Barwienie met.
Cajala, pow. ok. 400 x
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Fotografia 4. Mikrofotografia warstwy ziarnistej kory mézdzku w przypadku CJD.
Typowa plaka kuru w barwieniu met. PAS, pow. ok. 800 x

latwe, tym bardziej, ze brak jest dotychczas
testow laboratoryjnych, patognomonicz-
nych dla tej choroby. Dla celéw klinicznych
i epidemiologicznych opracowano kryteria,
pozwalajace na okredlenie badanych klinicz-
nie pacjentoéw jako przypadki z prawdopo-
dobna lub mozliwa choroba Creutzfeldta-
-Jakoba (tabl. 1). Pewne rozpoznanie moze
mie¢ miejsce jedynie po potwierdzeniu neu-
ropatologicznym, z reguly poSmiertnym.
Mozna tu tylko dodaé, ze w wyjatkowo
typowych pod wzgledem symptomatologii
neurologicznej i przebiegu klinicznego przy-
padkach mozna mowi¢ niekiedy o ,,pewnej
klinicznie CID”’.

Jak wspomniano, nie dysponujemy do-
tychczas badaniami pracownianymi, ktére
moglyby z cala pewnoScia potwierdzi¢ kli-
niczne rozpoznanie CID. Od lat jednak wia-
domo, ze bardzo pomocny moze by¢ tu za-
pis EEG. W wiekszoéci przypadkéw tej cho-
roby wystepuja w nim uogdlnione rytmiczne
wyladowania krotkich, zwykle tréjfazowych
kompleksow fal (rys. 1). W czesci przypad-
kéw (ok. 30%) zapis ten jest malo typowy

lub w ogdle nie wystepuje. Wydaje sie, ze
czeSciej ma on charakterystyczne wytadowa-
nia u chorych z miokloniami. Nie odnoto-
wano go w zadnym z wykrytych dotychczas
przypadkéw nwCID. W roku 1996 pojawity
si¢ doniesienia o wykryciu w plynie mozgo-
wo-rdzeniowym 0s6b z CID bialka, nazwa-
nego wstepnie 14-3-3. Z dalszych badan
wynika [4], Ze bialko to istotnie mozna zna-
lez¢ az u 96% o0s6b z ta choroba, ale jest
ono obecne réwniez u 1-4% chorych z in-
nymi postaciami otgpienia (tabl. 2). Obecnie
nadal trwaja wielooSrodkowe badania nad
pochodzeniem i znaczeniem diagnostycz-
nym tego bialka.

CID jest choroba ludzi dorostych. Naj-
wiecej zachorowan w grupie przypadkow
sporadycznych, wypada na 51 6 dekade zy-
cia. Zdarzaja sie jednak réwniez zachorowa-
nia znacznie wezesniejsze (ok. 18 roku zycia)
[7], a rébwniez pdzZniejsze (do roku osiem-
dziesiatego) [5]. Wyraznie wczeéniejszy wiek
wystapienia pierwszych objawdéw choroby
obserwuje sie w nwCJD. Choroba prze-
biega na ogdl podostro. Czas jej trwania
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Tablica 1. Kryteria diagnostyczne choroby Creutzfeldta-Jakoba

B. typowy zapis EEG

1. mioklonie

4. mutyzm akinetyczny

Przypadki prawdopodobne (probable CJD):
A. postgpujace (dosé szybko) otgpienie

C. co najmniej dwa z wymienionych zespolow neurologicznych:

2. zaburzenia wzrokowe lub mézdzkowe
3. zespoly piramidowe lub pozapiramidowe

Przypadki mozliwe (possible CJD):
A. trzy z czterech wymienionych wyzej zmian neurologicznych
B. nietypowe EEG (lub brak tego badania)
C. czas trwania kroétszy niz dwa lata

Sa to przypadki potwierdzone:
A. neuropatologicznie

Przypadki pewne (confirmed CJID):

B. badZ immunocytochemicznie na obecnos¢ PrP
C. lub badaniem w ME na obecnosé ,,wlokienek scrapie”

Tablica 2. Biatko 14-3-3 w plynie mézgowo-rdzeniowym jako marker
encefalopatii gabczastej [wg 4]

Czulo$é i swoistosé dla CID
Diagnoza liczba badant | wyniki pozytywne
Choroba Creutzfeldta-Jakoba 71 68 (96%)
Inne demencje 94 4 (4%)
Demencje z wykl. zawalowych 91 1 (1%)

rzadko przekracza 1,5 roku. Wsrdd 150 pa-
cjentéw analizowanych przez Kirschbauma
[5] 106 zmarlo w ciagu 12 miesiecy, a 128 nie
przezylo 18 miesiecy.

Najbardziej intrygujaca sprawa jest etio-
patogeneza encefalopatii gabczastych. Ich
najbardziej od wielu lat znana odmiana
u zwierzat — scrapie — oraz opisana w dwu-
dziestych latach CID byly do lat pigédzie-
siatych uwazane za choroby zwyrodnie-
niowe. Badania grupy amerykanskich neu-
rologébw z C. Gajduskiem nad kuru na
Nowej Gwinei i niemal w tym samym czasie
prowadzone prace Sigurdsona nad scrapie
u owiec na Islandii doprowadzity do wykry-
cia mozliwosci do§wiadczalnego przeszcze-
piania tych choréb na zwierzeta. Podwazyto
to teorig zwyrodnieniowego charakteru tych

encefalopatii i dalo poczatek poszukiwa-
niom hipotetycznego czynnika zakaznego,
odpowiedzialnego za ich wywolywanie u lu-
dzi i zwierzat. Stwierdzono, ze jest on mniej-
szy od wiruséw, nieuchwytny nawet w mik-
roskopie elektronowym, niewrazliwy na sze-
reg konwencjonalnych $rodkow wyjatawiaja-
cych i dzialajacy po dlugim, niejednokrotnie
lata trwajacym, okresie inkubagji. Przyjeto,
ze jest to jaki§ bardzo maly wirus niekonwen-
cjonalny i nazwano go poczatkowo wirusem
powolnym. Wkrétce okazalo si¢ jednak, ze
nie zawiera on, w odréznieniu od wszystkich
innych wiruséw, kwasu nukleinowego. Po
latach badan nad tym czynnikiem Prusiner
[9, 10] oglosit hipoteze wg kidrej przyczyna
encefalopatii gabczastej jest wadliwie skon-
formowana czasteczka biatka zwiazanego
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Rysunek 1. Przyklady zapiséw EEG w przypadkach
choroby Creutzfeldta-Jakoba.
(a) Uogolnione zmiany czynnoSci podstawowej
zprzewagg fal delta 1,5-3 c/sek., ktorym towarzysza
okresowo pseudoperiodyczne fale ostre, (b) Obu-
stronnie wystgpujace periodyczne fale ostre 1 ostre
tréjfazowe co ok. 1 sek. z przewaga w okolicach
czolowych [wg Spehlmann’s EEG PRIMER,
wyd. 1, 1988], (c) Obraz podobny do zapisu na
rys. 1b, z przewaga tréjfazowych fal ostrych



Choroba Creutzfeldta-Jakoba — problemy epidemiologiczne i kliniczne 11

z blonami komérkowymi, obecnego u ludz
i zwierzat, okreSlanego jako PrP. Patolo-
giczna konformacja czastek tego biatka,
uwarunkowana genetycznie, powoduje, Ze
nie sa one wrazliwe na dzialanie niektérych
proteaz. Sa one w zwiazku z tym wylaczone
z normalnego metabolizmu bialek i odkla-
daja sie w komorkach oraz pozakomorko-
wo, przede wszystkim w ukladzie nerwo-
wym. Prusiner nazwal te czasteczki priona-
mi. Teoria prionéw tlumaczy niektore nieja-
snodci w zrozumieniu encefalopatii gabcza-
stych, a przede wszystkim brak odczynéw
zapalnych w moézgu i ogélnych reakcji im-
munologicznych — mimo ,,zakaznego’ cha-
rakteru procesu. Trudniejsza do przyjecia
jest teoria przeszczepiania prionéw (badz
ich przenoszenia si¢ w warunkach natural-
nych) z osobnika na osobnika, tego samego
lub innego gatunku. Wg Prusinera wpro-
wadzone do organizmu priony powoduja
wadliwa konformacje czasteczek PrP go-
spodarza, ktore szerza ten proces dalej. Me-
chanizm ten nie byl znany dotychczas
w biologii i budzi watpliwosci nadal u wielu
badaczy, mimo oficjalnej niejako akcepta-
cji przez przyznanie Prusinerowi nagrody
Nobla w roku 1997 i mimo nowych dowo-
déw na potwierdzenie tej ,,niemozliwej”
teorii. Jednym z tych dowodow jest catko-
wita niewrazliwo$¢ na wszczepienie zakazo-
nego prionami materialn obserwowana
u myszy, ktére na drodze inZynierii genetycz-
nej zupelnie pozbawione sa wiasnego PrP.
Uogdlniajac to spostrzezenie mozna po-
wiedzie¢, ze tylko osobnik, ktéry posiada
wlasne PrP moze zosta¢ zakazony encefalo-
patia gabczasta. Pozostaje jeszcze do roz-
strzygniecia problem: czy wszystkie osob-
niki posiadajace wlasne PrP sa tak samo
wrazliwe na zakazenie prionami w ogéle
oraz czy istnieje zréznicowana ich wrazli-
woS¢ na priony roznego pochodzenia. Od-
powiedz na te pytania winny dostarczy¢
badania kliniczne i epidemiologiczne. Obec-
nie wiemy, ze przypadki rodzinne, uwarun-
kowane genetycznie, stanowia ok. 15%
wszystkich chorych na CID. Wérdd pozo-

Tablica 3. Patogeneza CID

1. Przypadki rodzinne

— znane mutacje 10-15%
2. Przypadki sporadyczne
(infekcje? mutacje?) ok. 85%

3. Znane przypadki jatrogenne
a. po implantacji opony twardej 13

b. po implantacji rogéwki 1
c. po leczeniu hormonami

z ekstrakcji 60
d. przez narzedzia chirurgiczne 6

stalych 85% istnieje grupka przypadkow
(znanych jest ich dotychczas nie wigcej niz
150), w ktorych, wg wszelkiego prawdopodo-
bienstwa, do przeniesienia choroby doszto na
drodze jatrogennej: przez przeszczepienie
opony twardej, po leczeniu hormonami uzy-
skiwanymi przez ekstradycje z gruczoléw do-
krewnych osOb zmarlych, przez uzywanie
niedostatecznie wyjalowionych narzedzi chi-
rurgicznych (tabl. 3). W pozostalej, duzej
liczbie przypadkéw powdd zachorowania jest
nieznany. Przyjmuje si¢ obecnie, ze tu row-
niez przyczyna choroby jest zakazenie prio-
nami, ale czas, droga i zrodlo zakazenia sa
trudne, a najcze$ciej zupelnie niemozliwe do
ustalenia, przede wszystkim ze wzgledu na
wieloletni zwykle okres inkubacji. Badania
epidemiologiczne nad CID wymagaja prze-
prowadzenia analizy wielu czynnikéw dziata-
jacych w okreslonym §rodowisku na prze-
strzeni wielu lat. Przykladem tego sa prace,
wykonane w latach osiemdziesiatych i dzie-
wigctdziesiatych w Stowacji. Od ok. 7 lat pro-
wadzi sie w kilku krajach Zachodniej Euro-
py badania epidemiologiczne nad CID wg
wspolnego, ujednoliconego programu firmo-
wanego przez Komisje Europejska. Od
trzech lat wlaczono do tej grupy réwniez
Stowacje, Polske 1 Wegry.

Istotne znaczenie mialo ustalenie stopnia
zakazno$ci w odniesieniu do priondéw, roz-
nych tkanek chorego osobnika. Obecnie
rozrozniamy na podstawie badan doswiad-
czalnych i obserwagji klinicznych cztery kla-
sy tej zakaznosci. Do najbardziej zakaznych
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Tablica 4. Zakaino$¢ tkanek w chorobach prionowych (Holenderski Panstwowy Instytut Zdrowia

Publicznego i Srodowiska)

I klasa — wysoka zakazno$é

mobzg, rdzen kregowy, gatka oczna

I klasa — umiarkowana zakazno$¢

jelito cienkie, wezly chionne, okreznica wstepujaca,
$ledziona, migdalki, opona twarda, szyszynka, lozysko,
plyn moézgowo-rdzeniowy, przysadka, nadnercza

III klasa — bez wykrywalnej zakaZnosci

okreznica zstepujaca, blona Sluzowa nosa, nerw kulszowy,
szpik kostny, watroba, pluca, trzustka, grasica

IV klasa — bez wykrywalnej zakaznosci

skrzepy krwi, surowica, serce, nerki, gruczol mlekowy,
jajnik, §linianki, pecherzyk nasienny, miesnie, jadro,
macica, ko$é, chrzastka, skora, mocz, kal, mleko

Tablica 5. Skuteczno$¢ metod wyjalawiania dla prionéw CID

Metody skuteczne

1. Autoklaw — 134°C przez 1 godz.

2. 1-molowy NaOH przez 24 godz.

3. 5% podchloryn sodowy, 24 godz.

4. molowy izotiocyjanian dodecylu — od 15 min. do 24 godz.
5. Gotowanie w 3% siarczanie dodecylu sodu 10 min.

Nie wyjatawiaja:
1. Alkohol etylowy
2. Formaldehyd
3. Aldehyd glutarowy
4. Srodki zawierajace jod
5. Srodki zawierajace fenol

(klasa I) naleza tkanki oérodkowego ukiadu
nerwowego, w drugiej klasie znalazly sie
przede wszystkim narzady zawierajace ele-
menty tkanki limfatycznej (tabl. 4).

Inne tkanki sa wyraznie mniej zakazne.
Trzeba jednak pamietaé, ze z wielu tych
tkanek i narzad6w, np. migéni, jelita grube-
go niemozliwe jest catkowite wyeliminowa-
nie grudek chlonnych, a wigc nie mozna
przyja¢ ich pelnej niezakaZno&ci. Sprawa
wyjatawiania z prionéw tkanek, a réwniez
narzedzi 1 materialéw uzywanych w medy-
cynie, stanowi od szeregu lat wazny pro-
blem w klinikach i laboratoriach stykaja-
cych sie z chorymi na CJD. Wiadomo, ze
ani zakazone tkanki ani narzedzia nie moga
by¢ skutecznie wyjalawiane alkoholem, for-
malina i wieloma powszechnie uzywanymi
substancjami. Obecnie w poszczegdlnych
krajach wprowadzono, nieco réznigce sig

miedzy soba, przepisy sterylizacji narzedzi.
Za najbardziej skuteczne uwaza sie narze-
dzie wyjalawianie w autoklawie w tempera-
turze powyzej 130°C przez okres 1 godziny,
lub kilkakrotnie po 10 minut (tabl. 5). Nie
dotyczy to, oczywiscie, tkanek i niektorych
materialéw — musza one zosta¢ spalone.

W drugiej polowie lat osiemdziesiatych
pojawila si¢ w Anglii nowa postaé encefalo-
patii gabczastej u bydla (BSE — Bovine Spon-
giform Encephalopathy), znana powszechnie
pod nazwa choroby szalonych kréw [8]. Pier-
wsze przypadki zaobserwowano w kwietnin
1985 r. i od tego czasu rejestrowano blyska-
wiczne zwigekszanie si¢ liczby chorych zwie-
rzat. Endemia ta byla poczatkowo lekcewa-
zona, a nawet ukrywana przez wladze bry-
tyjskie ze wzgledéw czysto ekonomicznych.
Byly nawet przypadki usuwania z pracy
0s6b, ktére domagaly si¢ podjecia jakich$



Choroba Creutzfeldta-Jakoba — problemy epidemiologiczne i kliniczne
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Region 1988 | 1989 | 1990 | 1991 | 1992 | 1993 | 1994 | 1995 | 1996 | 1997
Wielka Brytania | 2468 | 7137 | 14181 | 25032 | 36682 | 34370 | 23994 | 14300 | 8016 | 2778
Péinocna Irlandia 4 29 113 170 375 459 345 173 75 20
wyspa Man 6 6 22 67| 109] 111 55 33 11 8
Jersey 1 4 8 15 23 35 22 10 12 2
Guernsey 34 52 83 75 92 115 69 44 36 40
Cale Zjednoczone

Krolestwo 2514 | 7228 | 14407 | 25359 | 37281 | 35090 | 24435 | 14560 | 8150 | 2858

krokéw w celu zmniejszenia groznej kata-
strofy. W roku 1993 liczba nowych zachoro-
wafi doszta do 3 tysiecy miesiecznie (tabl. 6).

Juz wcze$niej przeprowadzone badania
pozwolily na ustalenie charakteru choroby
i wykrycie najbardziej prawdopodobnego
zrodla zakazenia — byla nim odzywka dla
cielat zawierajaca resztki miesno-kostne pa-
diych owiec. Duze liczby zachorowan wirod
bydla w licznych farmach Anglii i Walii
i dlugi (45 lat) okres wylegania choroby
wzbudzily obawy, ze mimo podjetych rady-
kalnych dzialtain w celu eliminacji chorych
zwierzat, mieso licznych zakaZonych krow
trafialo do konsumentow. Dzialo sie tak
mimo zaznaczajacego sie od roku 1994
stopniowego spadku zapadalnodci na BSE.
Pézniejsze badania pozwolity na do$¢ do-
kladne wyliczenia, pozwalajace ustali¢, ze
mieszkancy Wielkiej Brytanii, juz po wykry-
ciu choroby szalonych krow i zarzadzeniu
likwidacji wszystkich kréow z objawami BSE,

otrzymali do spozycia co najmniej 300 ty-
siecy ubitych, chorych zwierzat. Sytuacja ta
wymagala wznowienia pracy brytyjskiego
Oférodka Nadzoru Epidemiologicznego nad
choroba Creutzfeldta-Jakoba, zawieszonego
w swej dzialalno$ci w poprzednich latach.
Aktywnos$c tego ofrodka (mieszczacego sie
w Edynburgu) i narastajaca atmosfera zagro-
zenia ludnosci spowodowaly zwiekszajacy sie
szybko naplyw informacji o §wiezych zacho-
rowaniach na CJD. Poczatkowo byly to tyl-
ko ,,klasyczne” przypadki sporadyczne i nie-
wielka liczba zachorowan jatrogennych oraz
uwarunkowanych genetycznie, ale w roku
1995, a nastepnie rowniez w latach 1996
i 1997, zdiagnozowano u 23 os6b nowy wa-
riant CID o niezwyktych cechach klinicznych
(tabl. 7): mlody wiek, poczatek z objawami
psychotycznymi, brak typowego dla CID za-
pisu EEG, stosunkowo dlugi przebieg (do
35 miesigcy) [13]. W obrazie neuropatolo-
gicznym znajdowano u wszystkich zmarlych,

Tablica 7. Informacje o pierwszych 10 przypadkach nowego wariantu CID [wg 12]

. Plec: 6 kobiet, 4 mezezyzn
. Wiek: 16-39 lat (rednia: 26,3)

AW -

. Czas trwania choroby: 6 — 22,5 miesigcy

. Pierwsze objawy:
— zaburzenia zachowania — 9
— ataksja — 9
— dyzestezje lub bole — 5
. Péiniejsze objawy:
— mioklonie — 7
— postepujace otgpienie — 10

. Poczatek choroby: 5 przypadkéw — 1994, 5 przypadkéw — 1995

(Srednia: 14,2 miesigcy, Srednia dla sporadycznych przypadkéw CYD < 6 miesigcy)

. W zadnym przypadku nie bylo typowego zapisu EEG, ani obrazu ,,prawdopodobnego” CID




14 Jerzy Kulczycki

poza réznie nasilona spongioza istoty szarej,
duze iloéci plak kuru otoczonych drobnymi
wakuolkami w korze mé6zdzku [12]. Badania
doSwiadczalne na myszach wykazaly po
przeszczepieniu materiatu z nowego wariantu
CID rozw0dj choroby i zmiany neuropatolo-
giczne identyczne z otrzymywanymi po prze-
szczepieniu materialu z przypadkow BSE. Te
i inne badania, przeprowadzone w ostatnich
2 latach, nie pozwalaja watpié, ze nowy wa-
riant CJD jest nastepstwem zakazenia prio-
nami pochodzacymi od zwierzat z BSE [1, 2].
Obecnie najwazniejszym problemem nie
jest juz pytanie, czy czlowiek moze zakazié
sie BSE, ale jaka liczba osob jest juz zagrozo-
na ta chorobg. Poniewaz okres inkubacji nie
jest dokladnie znany, nie mozna wypowiadaé
sie jeszcze co do dalszej prognozy. Sa jednak
dane oparte na badaniach doSwiadczalnych
" i laboratoryjnych, przemawiajace za istnie-
niem wyraznej, niekiedy bardzo silnej, barie-
ry miedzygatunkowej, a rowniez odpornosci
osobniczej w zakresie wptywu obcych prio-
néw na konwersje PrP gospodarza. Bariera
ta, zalezna od genotypu, stanowi — jak sie
wydaje — do$¢ silna ochrone u wielu ludzi
przed infekcja BSE. Ile osob zetknelo sie
w ostatnich latach z tym czynnikiem pato-
gennym i ile z nich jest przeciw niemu uod-
pornionych, dowiemy sie dopiero po uplywie
kilku (kilkunastu?) lat.
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