Priony. Czyzby nowozytny miecz Damoklesa?
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Komérki wchodzg w skfad wszystkich organizmoéw roslinnych i zwierzecych (komérka =
cellula). W latach 1838-39 dwaj niemieccy badacze: botanik — Schleiden i zoolog — Schwann
sformutowali tzw. komérkowa teorie budowy organizméw, zgodnie z ktérg wszystkie istoty
zywe zbudowane sg z komorek. W 1846 r. czeski badacz — Jan Purkyne stwierdzit, ze
najistotniejszym skfadnikiem komorki jest wypetniajaca jg galaretowata, zywa substancja — plazma
komorkowa, czyli protoplazma. Nikt wowczas nawet nie zaktadat mozliwosci istnienia bytow zywych
nie posiadajacych budowy komodrkowej, dopiero z czasem rzeczywistos¢ wprowadzita zamet
w biologicznych koncepcjach zycia — odkryto wirusy. 11 Natura nie powiedziata wéwczas
ostatniego stowa...

Nauka niechetnie rezygnuje z raz przyjetych, powszechnie akceptowanych idei, praw. Wbrew
pozorom jest skostniata, opiera sie zmianom. W swych podstawach $wiat nauki przejawia
niezmiennie sktonnos¢ do ignorancji; jakze czesto funkcjonuje niczym zrzedzacy starzec. Przyktadem
jest genetyczny dogmat biologii molekularnej dotyczacy etapéw naturalnej ekspresji genu [-2-],
tudziez cech niezbednych organizmom zywym Ilub wykazujgcym w warunkach sprzyjajacych
przynajmniej niektore z tych cech (klasycznym przyktadem sa tu wirusy). Francis Crick,
wspdtodkrywca struktury molekularnej kwasu DNA, twierdzit: ,,DNA tworzy RNA; RNA tworzy biatko;
proces ten jest jednokierunkowy, przynajmniej w odniesieniu do biatka.". Pisat (1970 r.): ,W mysl
tego dogmatu trzy rodzaje transformacji sq niemozliwe: biatko nigdy nie tworzy biatka, biatko nigdy
nie tworzy RNA, biatko nigdy nie tworzy DNA". [ Stusznosci tego dogmatu nigdy nie dowiedziono
i wielki uczony doskonale wiedziat o tej groznej stabosci. Dopuszczat mozliwos¢ istnienia wyjatkow,
kierujac uwage badaczy wiasnie na czynnik powodujacy chorobe scrapie.

Dotychczas uwazano, iz kazdy organizm posiada kwas nukleinowy DNA, niezbedny do
przechowywania i przekazywania konkretnej informacji genetycznej. Przeciez nawet wirus — tzw.
nukleokapsyd, gdyz skfada sie on wlasnie z kwasu nukleinowego, ochronnego ptaszcza biatkowego
[ 4.1 rzadko lipiddw — posiada ten organiczny noénik swoistej dlarn informacji genetycznei,
umozliwiajacy mu ingerencje w metabolizm obcej komérki, a przez to namnozenie sie. -2 Kolejne
przemiany prowadzace do wytworzenia biatka to replikacja (powielenie czastki macierzystej DNA),
transkrypcja (uzyskanie mRNA na matrycy DNA) oraz translacja (biosynteza
w rybosomach/polisomach z udziatem tRNA).

Tymczasem okazato sie, ze istniejg czastki o cechach wyjatkowych, ktore mimo braku nawet
$ladowych iloéci jakiegokolwiek nosnika gendw [-81 potrafig dziata¢ w sposdb nasuwajacy analogie
z wirusami i tzw. biatkami opiekuriczymi. L2 Mowa o prionach...

Nazwe prion — tzw. przesgczalny czynnik zakazny — stworzyt ich odkrywca (S. B. Prusiner
[81) od stéw proteinaceous infectious particie (PrP) w zrédtach polskich stosuje sie zwrot ,kodowany
genetycznie czynnik biatkowy". Do niedawna przypuszczano ze prionami mogg by¢:

— niskoczgsteczkowe wirusy posiadajace otoczke biatkowa; miaty one odblokowywaé gen
odpowiedzialny za synteze amyloidu;
— niekodujace krotkie odcinki RNA.

Zgodnie z przewazajaca obecnie teorig prion jest agregatem jednego biatka komdrkowego; jest
to czyste biatko (oligomer) obecne zawsze w komdrkach w postaci tzw. prionu komdrkowego (PrP€ ;
PrP), niezbednego do prawidtowego funkcjonowania komérki. [21 Biatka prionowe sa wszechobecne
w $wiecie zwierzat, stanowig normalny skfadnik organizmu, lecz ich rola wcigz jest dyskusyjna, nie
zostata okreslona jednoznacznie. 1191 Gen kodujacy — PRNP — znajduje sie u cztowieka w obrebie
chromosomu 20; gen éw tworzy jeden ekson.

Warto zaznaczy¢, ze z ustaleniami (hipotezami?) Stanleya Prusinera co do natury prionéw
wcigz nie zgadza sie liczne grono naukowcdw. Dopuszczajg oni mozliwos¢, ze priony mogg byc¢
prostymi wirusami zaktadajac, Ze odkrycie zwigzanych z nimi czastek kwasow nukleinowych
pozostaje kwestig czasu... Ujmujac kwestie zasadniczo, wedtug przeciwnikow teorii prionu wiasciwy
czynnik infekcyjny odpowiedzialny za gabczaste encefalopatie nie zostat jeszcze wyizolowany [11],
Zresztag nawet sam Prusiner B. S. asekurujac sie nie wyklucza, ze w sktad prionéw wchodzi
dodatkowy komponent biatkowy (tzw. biatko X), dotychczas nie odkryty. Moze to byc¢ takze
oligonukleotyd — krotki odcinek DNA otoczony biatkiem prionowym (wg Liberski P.).

Przyktady konkurencyjnych pogladow:



- D.C. Gajdusek — zakazna jest nie pojedyncza czastka, lecz jej agregat, krysztat. Wpierw
PrPSC tworzy jadro krystalizacji, wokét ktérego odkladaja sie kolejne czastki. Podobnie jak
w przypadku pfatkéow sniegu tak itu jedna czasteczka moze tworzy¢ odmienne krysztaty np.
szczepow scrapie;
- Richard H. Kimberlin — autor hipotezy ,wirino" wedtug ktdérej wirus scrapie jest hybryda (chimera)
molekularng sktadajacg sie z czastki kwasu nukleinowego rozmiardw zblizonych do wiroidu oraz
ptaszcza biatkowego, ktorym moze by¢ wiasnie PrpS¢;
- Heino Diringer (Robert Koch Institut, Berlin) — obserwowat czastki dtugosci 10 nm, mogace byc¢
dotychczas niewyizolowanym wirusem (nieco wieksze czgstki — ok. 30 nm s$rednicy — wykazano
w mozgach chorych na CID).

Ostateczne udowodnienie klasycznej teorii prionu wymaga konstrukcji tego biatka w warunkach
eksperymentalnych. Podjete proby nie udaty sie lub tez uzyskane wyniki sg dyskusyjne, podawane
w watpliwos¢ (np. eksperymenty na transgenicznych myszach). W warunkach in vitro
doprowadzono do przekazania na prawidtowe biatko wadliwej konformacji, lecz nie produkuje ono
infekcyjnosci, tzn. w testach wykazujg wiasciwosci biatka zakaznego nie sg jednak zakazne
w prébach ze zwierzetami.

Biatka prionowe wystepujg w bfonach komodrkowych i kragzg wraz z fragmentami btony
zewnetrznej i wewnetrznych pecherzykéw komorki (endosomow). Wiasnie ze wzgledu na ich statg
obecnos¢ w btonach komorkowych, oraz z powodu przylaczonych czesci cukrowych, poczatkowo
sadzono, ze biatko PrP jest receptorem dla hipotetycznych wiruséw scrapie (miaty one wywotywacé
chorobe owiec). Istotne, ze wirusa takiego nigdy nie odnaleziono; obecnie wiemy zreszta, ze scrapie
Z wirusami nie ma zadnego zwigzku.

W badaniach poszukujacych specyficznej roli priondw w zdrowym organizmie stworzono myszy
transgeniczne, ktére nie posiadaty gendw kodujacych te biatka ico za tym idzie, byty ich
pozbawione. Nie zaobserwowano u tych zwierzat wiekszych zaburzen, wiec nie udowodniono, czy
priony rzeczywiscie sg konieczne do zycia. U myszy z uszkodzonym genem na PrP obserwuje sie m.
in. zaburzenia snu i czuwania, zaburzenia transdukcji sygnatu (transmisji sygnatu na powierzchni
komérki). Doniesienia te sg jednak pojedyncze, nie wszystkie wzajemnie sie potwierdzajq. Podaje sie
tez, ze brak priondw powoduje przedwczesne obumieranie komérek moézgowych, a ostatnie badania
sugeruja, ze zdrowe priony chronig neurony przed samobdjczg $miercig (apoptozq). Uwaza sie tez,
ze majq jaki$ zwigzek ze stresem oksydacyjnym komorki (okresla sie tak stan braku réwnowagi
pomiedzy dziataniem reaktywnych form tlenu a biologiczng zdolnoscig do szybkiej detoksykacji
reaktywnych produktéw posrednich lub naprawy wyrzadzonych szkdd). Przypuszczalnie funkcje
biologiczne PrP obejmujg: homeostaze wapnia, regulacje presynaptycznych stezen miedzi,
aktywnos¢ i lokalizacje nauronalnej syntezy tlenku azotu, adhezje komdrek. [121

Wiecej wiadomo o modyfikacjach posttranslacyjnych prionéw. Do biatka PrP przytaczane
zostajg czesci cukrowe oraz lipidowe (dzieki nim zakotwicza sie w btonie komodrkowej od strony
cytoplazmy).

W komérkach moze réwniez wystgpi¢ druga izoforma prionu (alternatywna struktura
przestrzenna), jest ona jednak infekcyjna (,scrapie") — ozn. PrPS¢ (zamienne symbole: PrPes, prpd,
Sc). Izoforma ta jest przyczyng chordéb pionowych.

Wczesniej uwazano, ze rdézne formy przestrzenne biatka prionowego s wynikiem
alternatywnego sktadania eksondw — zjawiska spotykanego czesto, szczegdlnie u ssakow. [13]
Okazalo sie, ze sekwencje aminokwasow obu form biatka PrP sg identyczne. Byto to pierwsze biatko,
dla ktorego zaobserwowano takie zjawisko. Jest to zarazem jedna z najwazniejszych cech prionéw.

Wspomniana forma infekcyjna (,scrapie") charakteryzuje sie obecnoscig rozbudowanej,
w porownaniu do struktury PrP¢, B-kartkg oraz odznacza sie mniejszg zawartoscig a-heliskow. Nie sg
to jedyne rodznice. Struktury te cechuje takze rdézna rozpuszczalnos¢ w wodzie i podatnos¢ na
trawienie enzymami proteolitycznymi (tzw. proteazy; dokonujg hydrolizy wigzan peptydowych).
Forma PrPS¢ wytraca sie w $rodowisku wodnym i jest odporna na proteolize. Ma to powazne
konsekwencje w patogenezie chordb prionowych.

Tabela [14]

Forma Forma
Prp© infekcyjna Prpsc

Rozpuszczalne H‘I’ak HNie




w $rodowisku wodnym

Podatne na trawienie

proteazami Tak Nie

Dominujaca struktura
drugorzedowa

Istnieje cata grupa chordb ukladu nerwowego, w ktérych czynnikiem sprawczym sg tzw.
patologiczne konformery (biatka o nieprawidtowej konformaciji); nieoficjalnie uzywa sie niekiedy
przenosni ,nowotwory biatek". Biatka majace wiasciwos¢ zmiany ksztattu innych biatek nazywane sg
chaperonowymi. Prion nie jest wiec wyjatkiem, jego specyfikq jest fakt, iz zmieniajac swaq
konformacje staje sie zakazny!

Rozwigzanie struktury PrP nastgpito gtdwnie dzieki technice spektroskopii rezonansu
magnetycznego. Natomiast w przypadku formy patogennej nie mozemy uzyskac jej roztworu, ani
krysztatu przez co spektroskopia, krystalografia stajgq sie bezuzyteczne; dowoddw posrednich
dostarczajg inne metody, np. diploizmu kotowego. Czastka prionu skfada sie z okoto tysigca
monomerow, jesli rzeczywiscie zawiera jakis odcinek kwasu nukleinowego to ma dtugosé on nie
wiecej niz 200 nukleotydow. 1131

Aby w petni zrozumie¢ istote priondw przyblize wpierw strukture biatek.

Struktura biatka:

- I-rzedowa — in. pierwotna; tancuch polipeptydowy zsyntetyzowany przez rybosom
w procesie translacji (biosyntezy); sekwencja aminokwasow w fancuchu biatkowym. Struktura ta
zapisana jest w genie kodujacym ukfad aminokwasow danego biatka, a utrzymujg jg kowalencyjne

wigzania peptydowe [i];

a-heliks |B -kartka

[17

Rybosom — organellum w ktéorym powstajq biatka
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(schemat ukazuje translacje mRNA; faze elongacji) [-181

- II-rzedowa — utozenie poszczegdlnych fragmentow

W przestrzeni, utrzymywana przez wigzania wodorowe miedzy aminokwasami. Najbardziej
stabilne uktady przestrzenne (tzw. uktady regularne) to alfa helisa (a-helisa) i kartka beta (struktura
b, zwana tez harmonijkowa).

Nazwa Wiazania
struktury a

Wigzania wodorowe miedzy grupami =C=0 jednego aminokwasu,
a-helisa a grupg =N-H innego, odlegtego o 4 jednostki aminokwasowe;

struktura ta jest czesta w biatkach globularnych /kulistych/, np.
w hemoglobinie, mioglobinie 121,

Wigzania wodorowe miedzy rownolegtymi tancuchami
polipeptydowymi; struktura ta umozliwia np. zmiane kierunku
Kartka b fancucha w przestrzeni, tzw. ,zakrety". Tworzone przez nig biatka sg
zwarte, nierozciggliwe i nierozpuszczalne w wodzie, znaczny udziat tej
struktury stwierdzono m.in. w fibroinie jedwabiu.

Arg An alpha-helix

hvidrophilic

hydrophobic %
side Trp

Ribbon Diagram of an alpha-helix

Struktura a-helisa 201
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Struktura kartka b 1211

- III-rzedowa — in. konformacja — przestrzenne pofatdowanie tancucha struktury a-helisu
wynikajace z oddziatywan miedzy resztami R niektérych aminokwaséw (konkretnie mogag to by¢
wigzania jonowe, oddziatywania hydrofobowe, mosteczki dwusiarczkowe powstajace miedzy parg
cystein w tej samej czastce biatka Cys-Cys, czy oddziatywania van der Waalsa). [ 221

- IV-rzedowa — dotyczy tylko biatek budowanych przez kilka duzych podjednostek (np.
hemoglobina), fancuchy polipeptydowe faczq sie w jedng, funkcjonalng catos¢ (in. tancuchy
o strukturze III-rzedowej tworzg uktad przestrzenny).

[23]

Struktura hemoglobiny

Przyjmuje sie, ze prion nabiera cech patogennych w wyniku nagtej zmiany struktury
trzeciorzedowej (fancuch polipeptydowy); przy czym nie dotyczy to sekwencji aminokwasowej,

przeobrazeniu ulega przestrzenna forma czasteczki, stajac sie tzw. PrPSC -prionem powodujacym
scrapie(in. skarpie), chorobe wystepujacg u koz i owiec.
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Konformacja biatka Prp [-241

Konwersja PrP¢ do PrPSC nastepuje po ponownym wejéciu czasteczki do komdrki poprzez
jamkowe domeny lub wytozone latryng zagtebienia. Tak wiec prion moze by¢ izoforma normalnego
biatka lub produktem zmutowanego genu, aczkolwiek mechanizm powstawania formy PrPS¢ wymaga
jeszcze wielu badan. Tak naprawde wcigz nie wiemy jak to sie odbywa. Zaproponowano model
thumaczacy to zjawisko. 1221 Ot6z biatko PrP przyjmuje dwie formy przestrzenne, ktdrych zmiana
jest procesem spontanicznym. Forma PrP¢ nie posiada zdolnosci tworzenia ,polimeréw"
w przeciwienstwie do formy infekcyjnej, ktéra przy udziale B-kartki moze przylacza¢ kolejne
czasteczki tego biatka. Proces ten jednak jest catkowicie odwracalny do momentu osiagnigcia przez
polimeryzujace molekuly PrPS¢ rozmiaru krytycznego. Osiagniecie takiego rozmiaru oznacza, ze
polimer czasteczek PrPSC nie moze juz sie zmniejszyé, nie ma wéwczas mozliwoéci powrotu do
konformacji PrP¢. W ten sposob powstajg tzw. ztogi B-amyloidowe (beta-amyloidowe), stanowigce
wedtug wielu badaczy przyczyne m.in. choroby Creutzfeldta-Jakoba (CID). [-26-1 Ziogi te niekiedy
pekajq i sg przekazywane do komorek potomnych przy podziale komdrkowym. [ 27 ] Tak wiec
reasumujac, mechanizm szkodliwosci prionéw zakaznych (neurotoksyczno$¢) polega na
gromadzeniu sie ich w komorkach, w btonach wakuol, zaburzeniu recyrkulacji blon oraz
akumulowaniu zewnatrzkomérkowo w postaci tzw. beta-amyloidu. Przypuszczalnie przyczyniajq sie
do indukcji apoptozy neurondéw, powodujg zaburzenia glikozylacji i metabolizmu PrP.

Naukowcy stwierdzili ze priony sg biatkami, ktére wnikajac do komodrki indukujg synteze
potranskrypcyjnych czynnikdw modyfikujacych, w wyniku czego pojawia sie zmodyfikowane biatko.

Mozliwy schemat przemian:

1. Biatko PrP o0 konformacji prawidtowej (globularnej).
2. W wyniku np. mutacji punktowej dochodzi do zamiany aminokwaséw, konkretniew pozycji 102
leucyny na proline.

3. Powstaje wariant nieprawidtowy konformacji; ptat/kartka o strukturze beta.

Przybranie innej formy przestrzennej przez biatko prionowe jest jednoznaczne z nabyciem
przez niego wiasciwoéci biatka infekcyjnego (patogennego) [-2811 Znamienne, ze wciaz nie znane sg
przyczyny zmian PrP w postaci patogennej.



Zmiana ksztaftu jest przekazywana kolejnym czastkom biatka. Specyfika polega na tym, ze nie
jest to typowe powielanie, namnozenie, lecz przekazanie zmian czysto strukturalnych innym,
wystepujacym juz na obszarze komorki czastkom pokrewnym, zostajq one niejako zmuszone do
przyjecia nieprawidtowej konformacji przestrzennej. Zmienione priony sg odporne na dziatanie
enzymow (proteaz), nie mogq zosta¢ strawione, akumulujg sie wiec wewnatrz neuronow (tworzag

plytki amyloidu, tzw. pateczki prionowe [-39-1) i zlepiajg w charakterystyczne dla poszczegélnych
szczepdw ztogi, uszkadzajac ciato komorki (wakuolizacja) oraz nabierajgc cech neurotoksycznych.
Konsekwencjg sg ubytki tkanki mézgowej, stad tez nazwa gabczasta encefalopatia. Postepujaca
degeneracja powoduje ciezkie zaburzenia psychiczno-ruchowe, jak dotad nieuchronnie prowadzac do
S$mierci. Obecno$¢ patogennych priondw, ktére sg wszak w normalnej postaci czastkami stabo
immunogennymi, nie powoduje wytworzenia wykrywalnych iloéci przeciwciat we krwi, czy ptynie
mozgowo-rdzeniowym (stad trudnosci w diagnostyce), sg one jednak komercyjnie dostepne
(wytworzone laboratoryjnie). Wszystkie choroby prionowe ludzi i zwierzat charakteryzujq sie
zmianami zwyrodnieniowymi uktadu nerwowego, dlatego okreslane sg wspolnym skrétem TSE
(transmissible neurodegenerative disease = pasazowalne encefalopatie ggbczaste).

Przyjeto, ze choroby te charakteryzujg sie gabczastg patologia oraz obecnoscig zgrupowan
krysztatdbw PrP  (widoczne pod mikroskopem elektronowym jako skrecone widkienka
w homogenizowanym preparacie tkanki mézgowej) zwanych SAF (scrapie associated fibrils).
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w ggbczastej encefalopatii bydta. Obecnos¢ wakuol (,,dziur") w istocie szarej
daje gabczasty wyglad tkanki (311

W przeciwienstwie do innych czynnikdw patogennych jak bakterie, wirusy, priony nie sg obce
wzgledem atakowanego organizmu, lecz stanowig jego naturalne elementy strukturalne! Zmiana
fenotypu zwigzana z prionami coraz czesciej uznawana jest za forme informacji genetycznej, mimo,
ze wjej przekazywaniu nie posredniczg kwasy nukleinowe (dotyczy jedynie organizmow
haploidalnych, rozmnazajacych sie przez podziat). Z tego punktu widzenia badacze zaliczajq ja do
zjawiska epigenetycznego, podobnie jak tzw. kod histonowy, czyli modyfikacje posttranslacyjne
histonéw powodujacych rozmaite zmiany nie tylko w stanie chromatyny, a takze komoérki. 1321

Przy badaniach zwigzanych z prionami obowigzujq precyzyjnie wyznaczone procedury: poziom
bezpieczenstwa P2 ($luza, fartuch, czapka itp.) do P3 (dodatkowo tworzy sie warunki ujemnego
cis$nienia).

Czastki patogennych prionéw sg zdumiewajaco odporne, w warunkach tzw. suchego spalania
ulegaja zniszczeniu dopiero w temperaturze +360sC 1331 |ub, az +600sC. [34] Przy podwyzszonym

ciénieniu do spalenia wystarcza temperatura okoto +135sC. [-331 Czynnik scrapie badat (lata
1939-1953) D. R. Wilson, jeden z jego kolegdéw pisat: ,(...) czynnik chorobotwdrczy jest niezwykle
odporny na wszelkie substancje niszczace. Przetrzymat poétgodzinne gotowanie. W zamrazarce
przetrwat dwa miesigce. Byt nieczuty na s$rodki dezynfekcyjne, zawierajace silne stezenie
formaldehydu, fenolu i chloroformu. Przenikat przez najgestsze filtry i pozostat w roztworze
umieszczonym w wiréwce przy czterech tysiqcach obrotéw na minute. Mégt przezy¢ w wysuszonym
mozgu przez co najmniej dwa lata, byt odporny na silng dawke promieniowania ultrafioletowego.
Przenosit sie z jednej owcy na drugg wstrzykniety podskérnie, domiesniowo czy bezposrednio do
mézgu." 1361

Naukowcy postanowili sprawdzi¢ jak priony dziatajg na biatko obce naturze, stworzone przez
cztowieka, w tym przypadku potaczono biatka dwoch drozdzy: "SC" (Saccharomyces cerevisiae) i
"CA" (Candida albicans). Wynik: biatko okazato sie podatne zaréwno na dziatanie oryginalnych
priondw "SC", jak i "CA", tym samym wilasciwie bylo podatne na dziatanie priondw obcych sobie
gatunkow. Mozliwe wiec iz podatna na zmiany nie musi by¢ cata czasteczka, lecz wystarczy by jej
fragment byt wrazliwy na czynnik chorobotwdrczy, a dojdzie do przeniesienia choroby.

Do dzi$ poznano nastepujace choroby prionowe cztowieka, wszystkie sg neurodegeneracyjne,
powstajg w obrebie osrodkowego ukladu nerwowego. Wszystkie rowniez — jak dotad — zawsze
koncza sie $miercig, leczenie jest wylacznie objawowe! Nie jest znane lekarstwo na choroby
prionowe.

Choroby prionowe cztowieka:



KURU

Chociaz dzieje ludzkich choréb prionowych zaczety sie wiasnie od niej dla przecietnego
czlowieka choroba ta pozostaje wiasciwie nieznana. Wynika to po czesci z faktu, iz ma (miata)
charakter lokalny, wystepujac wytacznie w obrebie plemienia Fore, mieszkancéw gorzystych rejonow
Papui-Nowej Gwinei (,kuru" oznacza w jezyku Fore ,drze¢ z zimna/goraczki"). Praktykowali oni
rytualny kanibalizm w dowdd szacunku dla zmartych. [371

Okres zwiastunéw (prodromalny) — trwa od pojawienia sie pierwszych objawéw do petnego
rozwoju objawéw klinicznych — obejmuje: bdle gtowy, brzucha i konczyn (stawdw), utrate masy
ciata.

Objawy (wystepowaty po okresie kilkunastu miesiecy lub nawet 40 lat):

1. Zawsze wystepuje $miertelna ataksja mdzdzkowa [38] ktérej towarzysza drzenie, ruchy
mimowolne o typie plasawiczych/atetotycznych oraz nietrzymanie moczu i katu.

2. Kuru ma trzy fazy:

— chory jeszcze chodzi — chod staje sie niepewny, przechodzi w nasilong ataksje i abazje
[39 ] Pojawia sie delikatne ,drzenie z zimna", potem chwianie, proby utrzymania réwnowagi
(kurczowe przytrzymywanie sie gruntu za pomoca szponowato zgietych palcéw stdp). Moze pojawic
sie poziomy oczoplas. Odruch podeszwowy zawsze zgieciowy. [-49-] Zawsze obecny klonus (trzas)
rzepki, ewentualnie klonus stopy, czyli ciagg mimowolnych skurczéw widkien miesniowych
wywolanych przez nagte rozcigganie miesnia.

— chory moze siedzie¢ — zaczyna sie, gdy chory nie jest w stanie chodzi¢ bez trwatego
podparcia (koniec przychodzi z chwilg, gdy nie potrafi siedzie¢ bez podparcia). Postepowanie
objawdéw: niestabilno$¢ postawy, nasilona ataksja, grubofaliste drzenie, dyzartria (jeden z typow
zaburzen mowy, wynikajacy z dysfunkcji aparatu wykonawczego: jezyka, podniebienia, gardia,
krtani).

— terminalna — osoba jest juz catkowicie unieruchomiona. Nie trzyma moczu i katu. Pojawia
sie ciezka dysfazja (zaburzenia mowy, brak koordynacji stéw i trudnosci utozenia ich w zdania mimo
sprawnosci odpowiednich miesni). Specyficzny dla kuru jest brak otepienia (lub tez pojawia sie ono
w bardzo zaawansowanych stadiach). Wystepuja prymitywne odruchy: ssania, gryzienia, chwytny.
Zmiany nastroju, od euforii do depresji. Nastepnie przymusowy ptacz i Smiech (tzw. ,patologiczny
$miech", stad choroba zwana jest ,Smiejacg sie $miercig"), otepienie (demencja). Ostatecznie
wyniszczeni i niezdolni do ruchu chorzy oczekiwali $mierci gltodowej lub gineli wskutek zachtystowego
zapalenia ptuc, jezeli podano im odrobine wody. Choroba zaczeta zanikac od lat 40. XX w. kiedy to
rzad ostatecznie wyegzekwowat zakaz rytualnego spozywania mdzgoéw zmartych wspétplemiencow.
Obecnie kuru nie wystepuje. 411

Choroba Creutzfeldta-Jakoba (CID)

Opisana w 1921 r. przez niemieckich neurologéw, byli to Hans G. Creutzfeldt i Alfons Jakob.
Przewaznie wystepuje u osob w wieku okoto 60 lat, z czestoscigq 1 przypadku/milion/rok. [42]
Wyrdzniono postaci: sCID (samoistna, wystepuje sporadycznie), jCID (przepasazowna/jatrogenna),
fCID (rodzinna), vCID (wariant CJD). Istotng cechg tej choroby jest to, ze nie pojawia sie skierowana
przeciwko patogenom reakcja immunologiczna, bowiem uktad odpornosciowy nie rozpoznaje
czynnika odpowiedzialnego za chorobe. Wynika to z faktu, ze patogenem jest biatko, naturalnie
wystepujace w organizmie ludzkim.
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Brain shrinkage and
deterioration occurs rapidly

[43]
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spongiform pathology
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W obrazie klinicznym w blisko 70 procentach przypadkéw wystepuje triada objawow:
postepujace otepienie psychiczne, mioklonie 1441, typowy zapis EEG. U okoto 30 procent chorych
rejestruje sie objawy prodromalne: osfabienie, zaburzenia snu (bezsenno$¢, rzadziej nadmierna
sennos$C) i jedzenia. W co pigtym przypadku choroba zaczyna sie nagle. U 2/3 pacjentdw wystepuja
zaburzenia zachowania i deterioracja intelektualna (pogorszenie sie, psucie sie, utrata wartosci,
spadek jakosci). Takze u 2/3 obecne sg zaburzenia neurologiczne (chodu, podwdjne widzenie badz
utrata wzroku, hemianopsja (potowiczna $lepota, ograniczenie pola widzenia do jednej pofowy).

Inne objawy: zaburzenia wyzszych czynnoéci nerwowych, palinopsje 1421, mimowolne ruchy
choreoataktyczne, objawy czuciowe potem zmiany neurologiczne (sztywnos$¢ miesniowa, drzenia,
porazenie nerwow czaszkowych), po roku (u 90 procent przypadkdéw), dwoch (niekiedy uptywa
diuzszy okres) nastepuje $piaczka i smier¢. [461

U 10-15 procent choroba ma charakter dziedziczny, jest wynikiem mutacji genu kodujgcego
biatko pionu. {P:47|Encykilopedia Multimedialna PWN' 2000 podaje jeszcze, ze CID wywotywana jest
przez tzw. wirusy powolne, charakteryzuje jg bardzo dtugi okres inkubacji, do 30(40) lat (na pewno
wiecej niz 10 lat).} Patogenne priony obecne sg w kepkach Periera jelita i wyrostka robaczkowego
[48] migdatkach [42], ukladzie chtonnym/limfatycznym wraz z weztami, éledzionie, ptucach i sercu.

Zrédta nieumysinych zakazen: transplantacja rogéwki (na $wiecie do 2000 r. odnotowano trzy
przypadki), implantacja opony twardej i elektrod do médzgu (okoto stu przypadkdéw), podskdrne
podanie hormonu wzrostu 1221, badania endoskopowe, przeszczep watroby lub blony bebenkowej,
nieprawidtowo odkazone narzedzia chirurgiczne, uszkodzenia powtok ciata (rzeznicy i in.). Badania
eksperymentalne wskazujg na mozliwos¢ zarazenia poprzez transfuzje zakazonej krwi. Nie jest
znana dawka zakazajaca [511§ wielkos¢ populacji zakazonej.

Ostatnimi czasy pojawifa sie kontrowersyjna kwestia nowego wariantu, tzw. vCID (przedstarcze
otepienie umystowe); zostal zidentyfikowany w roku 1996. Jest wynikiem przepasazowania
encefalopatii ggbczastej bydta (BSE) na cztowieka. Przy tym wariancie sredni wiek zachorowania to
26 lat (przedziat 19-41 lat); vCID rozwija sie do roku (7,5-23 mies.). Obraz kliniczny: zaburzenia
zachowania (lek, agresja) jako objawy prodromalne, ciagte dyzestezje i bl w stopach 122, ataksja
(wczesnie), otepienie (pdzno). Brak typowego EEG.

Prawdopodobnie uposledzenie mowy przy kuru i CID nie wynika z bezposrednich uszkodzen
wyzszych osrodkdw mowy w mozgu, lecz jest skutkiem zaburzenia funkcji moézdzku, zwitaszcza
synchronizacji czynnosci aparatu oddechowego, krtani, podniebienia, jezyka i ust, niezbednej do
prawidtowej fonacji. Uposledzeniu ulegajg tez dziatania mozdzku zwigzane z zachowaniem
rownowagi.

Syndrom Gertsmanna-Strausslera-Scheinkera (GSS)

Objawy: ataksja oraz inne symptomy wskazujgce na uszkodzenie moézdzku.

Smiertelna dziedziczna/rodzinna bezsenno$¢ (FFI)



Objawy: po okresowych trudnosciach w zasypianiu nastepuje otepienie. Poczatek w wieku
37-61 lat, trwa srednio 13 miesiecy (7-25 miesiecy). Zostata opisana w przypadku jednej 6-
pokoleniowej rodziny. FFI wystepuje w réwnych proporcjach niezaleznie od pici. Obraz kliniczny:
szybko postepujaca bezsennos$¢, zaburzenia autonomiczne (nadmierna potliwos$¢, podwyzszona
temperatura, nadcisnienie) i endokrynologiczne (zniesienie dobowego rytmu wydzielania
somatotropiny [-231 oraz stale podwyzszony poziom kortyzolu przy obnizonym poziomie hormonu
adrenokortykotropowego 241, ataksja, mioklonie, objawy piramidowe, demencja.

Syndrom oraz bezsennos$¢ nalezg do choréb dziedzicznych, wystepujg u oséb w wieku Srednim.

Rodzinna postepujaca glioza podkorowa

Choroba charakteryzuje sie nadmiernym rozrostem astrocytéw — najwieksze komorki glejowe,
sie¢ ich wypustek stanowi zrab dla uktadu nerwowego — w obrebie kory mdzgowej z jednoczesng
atrofia mdzgu. Przyczyna choroby pozostaje nieznana. Klinicznie manifestuje sie postepujacym
otepieniem bez istotnych zmian neurologicznych. Opisano kilka przypadkéw choroby o dtugoletnim
przebiegu do 20 lat. Moze przypomina¢ inne szczegdlnie postepujace porazenie nadjadrowe. [221

Zespot Alpersa — in. choroba Alpersa (Alpersa-Huttenlochera)

Rzadka, postepujaca, uwarunkowana genetycznie choroba neurodegeneracyjna osrodkowego
uktadu nerwowego, o poczatku w okresie niemowlecym lub wczesnym dziecinstwie. Moze byc¢
spowodowana mutacjami w focus 15925 w genie kodujgcym mitochondrialng polimeraze gamma.
Dziedziczona w sposob autosomalny recesywny. Chorobe opisat jako pierwszy Alfons Maria Jakob
(1884-1931), a publikacje na jej temat przedstawili trzej jego studenci: Souza, Freedomi Bernard
Jacob Alpers (1900-1981). Kolejny opis zawdzieczamy dunskim neurologom — Erna Christensen
i Knud Haraldsen Krabbe (1949 r.). Eponim medyczny (termin uzywany w medycynie) choroby
Alpersa wprowadzono w 1963 roku. [281

Choroby zwierzece:

Scrapie (z ang. drapanie sie) — in. kotowacizna, trzesawka owiec.

Choroba znana od XVIII wieku (opisana w Szkocji), miata poczatkowo charakter endemiczny.
Objawy: utrata koordynacji ruchowej, pobudliwo$¢, intensywne swedzenie prowadzace do
wydrapywania sobie przez zwierze wetny lub siersci. Wystepuje zakazenie boczne (owce zakazajq sie
wzajemnie, nie wiadomo jak), ponadto przekazywanie pionowe owca ----f jagnie, przypuszczalnie
w trakcie porodu. 271 W latach 30. XX w. okazato sie, ze scrapie jest zarazliwa — kilkunastu
tysigcom owiec islandzkich podano szczepionke uzyskang na bazie wyciggu z mdzgdéw owiec
szkockich. W ciggu kilku lat padto 1,5 tys. zaszczepionych sztuk (stad tez miejscowy weterynarz
Sigrudsson sformutowat hipoteze o istnieniu powolnych choréb wirusowych, rozwijajacych sie
dopiero w kilka lat po zakazeniu). [281

Zakazna encefalopatia norek (TME)

Przewlekla, wyniszczajaca choroba jeleni {P:59|W Wyoming (USA) wsrdd jeleni choroba
jest bardzo silnie zakazna; 30 procent populacji stanowej jest zakazone. Nie wiadomo jakie sg
potencjalne skutki tego zjawiska dla ludzi.} i antylop.

Gabczasta encefalopatia bydia (BSE: Bovine Spongiform Encephalopathy) — inaczej
choroba szalonych kréw

Opisana po raz pierwszy w Wielkiej Brytanii (1986 r.) 1801, kiedy to wytrzebiono ponad 150
tys. zwierzat, aby nie dopusci¢ do rozprzestrzenienia sie choroby. 611 Juz wtedy przypuszczano,
pamietajac chorobe kuru, ze istnieje mozliwos$¢ zwigzku miedzy BSE, a CID cziowieka. Objawy: brak
koordynacji ruchéw, nieprawidtowa postawa, ataksja tylnych konczyn, drzenie miesniowe, utrata
wagi i mlecznosci. Zgon po okresie objawowym trwajagcym 2-3 tygodnie do roku. Zakazenie
prawdopodobnie tylko droga pokarmowa. 621 Do niedawna uwazano, iz chorobe spowodowaty
dodawane do pasz podroby z zarazonych owiec, obecnie cze$¢ naukowcdw uwaza, ze to owce
zarazity sie wtdrnie od krow: scrapie nie sposéb bowiem odrézni¢ od owczego BSE.

Dotychczas niejako ,z natury" okreslony rodzaj prionu (np. krowi) wystepowat wylgcznie
w organizmach zwierzat jednego gatunku, przez co drogi szerzenia sie choroby bylty mocno
ograniczone. Sytuacja zmienita sie z poczatkiem produkcji zywnosci (miesa) na skale przemystowsg,
z wykorzystaniem metod tuczu, chowu obcych naturalnym uwarunkowaniom fizjologicznym
zwierzat. Gwattowna zmiana warunkow (np. cieplna, chemiczna obrébka paszy), wielokrotne wtdrne
zakazanie zwierzat (karmienie maczka miesno-kostng pochodzacg <z réznych gatunkow
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-przymusowy kanibalizm!), odejscie przemystu utylizacyjnego od wyptukiwania ttuszczu, obnizenie
temperatury przetwarzania odpaddéw, rychio doprowadzity do wyhodowania priondw wyjgtkowo
odpornych, zdolnych do zakazania szeregu gatunkow. Nalezy przyznac, ze wszystko wskazuje na to,
ze wiasnie cztowiek stworzyt biatkom prionowym idealne warunki do przyspieszonej ewolucji kreujac
wpierw BSE, potem nowe postaci CID. Biatka prionowe potrafiq pokonywac bariery
miedzygatunkowe!

Takiego wariantu nie przewidywali nawet najwieksi fantasci. Prawdopodobnie po dostaniu sie
droggq pokarmowg do jelita, priony przenikajg do tkanki limfatycznej przewodu pokarmowego
i naczyniami limfatycznymi docierajg do $ledziony, weztdw chtonnych, migdatkdw. Tam dochodzi do
ich namnozenia i przedostania sie do unerwiajacych te narzady nerwdw. Nastepnie poprzez widkna
nerwowe priony docierajg do rdzenia kregowego i mézgu. Przypuszczalnie w ich rozprzestrzenianiu
uczestnicza limfocyty B.

W marcu 1996 r. ministerstwo Wielkiej Brytanii uznato oficjalnie za wigzacg opinie naukowcow
wskazujacych na zwigzek miedzy jedzeniem zakazonej wotowiny, a ludzkg chorobg CID. W tym
okresie naukowcy byli niemal pewni, ze jedzenie artykutdow (tj. mdzgu wotowego i rdzenia) od
zwierzat cierpigcych na BSE powoduje u cziowieka nieuleczalng chorobe mozgu. Tak wiec
teoretycznie jezeli do cyklu produkcyjnego dostato sie zakazone mieso produkty krowie moga
przenosi¢ na ludzi CID. 1631 Zakaznos¢ jest tu kwestia/problemem dawki. Wiadomo, ze krowe
mozna zakazi¢ gramem mozgu, jednak nie znamy przy tym najmniejszej wartosci dawki infekcyjnej.
Mimo oficjalnych zakazéw bydto karmiono preparatem biatkowym pochodzacym z miesa owiec,
prawdopodobnie zakazonych scarpie. Nie dowodzi to ostatecznie, ze to one byty przyczyng choroby
kréw. 1041 Zastanawiajace jednak, ze w latach 80. XX w. zawarto$¢ preparatu miesno-kostnego
w brytyjskiej karmie wzrosta z jednego do dwunastu procent (efekt dewaluacji funta i wzrostu cen
soi i preparatow rybnych). Aktualnie obowigzuje w Wielkiej Brytanii zakaz dodawania produktéw
pochodzenia zwierzecego do pasz. Na granicy bada sie nie zwierzeta, lecz ich certyfikaty! Przyjeto,
ze mieso cielat i kréw miodszych niz 30 miesiecy jest zdrowe. Komisja Europejska 1 stycznia 1998 r.
zakazata sprzedazy mozdzkow cielecych, jagniecych i kozich, rychio specjaty te znikly ze stotow
i restauracji UE.

Na szczescie epidemia BSE powoli wygasta: w 1994 r. obserwowano okoto 23 tys. przypadkow,
w 1995 r. tylko 14 tys.

Jezeli zelatyna produkowana jest w warunkach eksperymentalnych z mdzgu, to jest zakazna.
Cykl produkcyjny zmniejsza infekcyjnosc¢ blisko 10 tys. razy — mimo to ilos¢ pozostatych dawek
infekcyjnych (w przypadku scarpie u chomikdéw jest to wielko$¢ rzedu 10 do potegi 9, u krowy z BSE
znacznie mniej rzedu 10 do 7) wystarcza do zakazenia okofo 300 tys. ludzi (teoretycznie!). 1851
Narodowy Instytut Zdrowia USA /NIH/ poinformowat, ze eksperymenty laboratoryjne wskazujg na
mozliwo$¢ przenoszenia BSE na dréob, np. kury. Mogg by¢ juz zarazone brytyjskie Swinie, wiec
wybicie bydta prawdopodobnie na niewiele sie zda (Brown Paul). Uczeni amerykanscy wykazali takze
istnienie mozliwosci zainfekowania m.in. myszy, antylop (w 1986 r. w zoo zdechta na encefalopatie
gabczastg afrykanska antylopa nyala), tygryséw, pumy [61 oraz matp (w tym szympanséw), nawet
kotow domowych (w latach 1990-1994 w WIk. Brytanii, prawdopodobnie przez spozycie zakazonej
karmy, zdechly 63 koty).

Rowniez w przypadku kuru i CID fatwo zakazi¢ eksperymentalnie nie tylko duze naczelne
(szympansy), lecz i matpy Starego i Nowego Swiata, znacznie trudniej dokonaé tego u myszy (ze
scrapie sytuacja jest doktadnie przeciwna: stosunkowo fatwo jest zakazi¢ myszy czy chomiki trudniej
malpy Starego i Nowego Swiata, a szympansy wykazujg catkowitg odpornosc).

Nadal nie potrafimy ustali¢ wiarygodnie, jakim Zrodtem zagrozenia dla cziowieka s3g inne
organizmy. Objawy chordb prionowych ujawniajg sie diugo, niektore gatunki nie zapadajg na nie (nie
wyklucza to jednak ich potencjalnej roli w przenoszeniu patogenu), wcigz nie znamy roli zmiennosci
osobniczej w ,wedrowce" tych biatek. Nie okreslono dawki infekcyjnej, a w organizmach niektérych
zwierzat stwierdzono obecnosc kilku form biatka prionowego.

W modzgach niektdrych ludzi i zwierzat cierpigcych na choroby prionowe nie udaje sie stwierdzi¢
patologicznej odmiany biatka PrPS¢, czeéé mutacji w obrebie komdrkowego genu PrP¢ nie prowadzi
bowiem do jego powstania, aczkolwiek majg one zwigzek z wystepowaniem objawow
neurologicznych. Ws$réd biochemikdéw pojawity sie w zwigzku z tym koncepcje, ze istnieje
dodatkowy, nieznany jeszcze czynnik wywotujacy choroby prionowe; wedlug Prusinera jest to inna
posta¢ prionéw, tzw. “™™MPrpP. Biatko to nie jest wydzielane poza komdrke, jego obecnoé¢ ma
pobudza¢ komorki do syntezy transbtonowej wersji biatek prionowych oraz powodowac niszczenie
neurondéw. Niewykluczone, iz komérki posiadajace owe biatka stajg sie bardziej podatne na bodzce



wywolujace apoptoze — genetycznie zaprogramowane samobdjstwo... Zgodnie z tymi przekonaniami
niektére mutacje genu PrP¢ moga bezposrednio przeksztatca¢ biatko kodowane przez ten gen
w posta¢ “™Mprp; objawom chorobowym nie towarzyszg wéwczas priony PrPSC.

Nie wszyscy sg tak samo wrazliwi na choroby prionowe — podatnos¢ zalezy od odcinka DNA
zwanego polimorficznym kodonem 129 (Scisle: od kombinacji kodowanych przez niego
aminokwaséw Met i Val). Najszybciej (kilka lat od zakazenia) umierajq osoby Met/Met [-871, zas
przypuszczalnie najwolniej Val/Val. 1681 W 1999 r. odkryto drugi gen zlokalizowany na tym samym
chromosomie, posiada czesciowg homologie z biatkiem prionu, a w pewnych warunkach (wyfacznie
eksperymentalnych!) moga powsta¢ hybrydowe transkrypcje. Biatko to nie wykazuje ekspres;i
w mdzgu, nie stwierdzono tam jego obecnosci.

Prognozy:

Wiadomo, ze zjedzono ponad 750 tys. sztuk bydla zarazonego BSE.
Warianty:
- optymistyczny — epidemia BSE pociggnie za sobg $mier¢  kilkuset 0sOb;
- pesymistyczny — odpowiednio 140 tys. ofiar (w oparciu m.in. o symulacje komputerowe

przeprowadzone przez tygodnik ,,Nature").

Czy spetnig sie katastroficzne prognozy Stephena Dellera, mikrobiologa z Burnley Hospital
w poétocnej Anglii, gtoszacego, ze wkrotce czeka nas tragedia na miare AIDS? W roku 2001
ostrzegat, ze liczba Brytyjczykdw zarazonych chorobg Creutzfeldta i Jakoba, pochodng od BSE, moze
przekracza¢ 2 miliony. [-221] To samo miato wydarzy¢ sie w czesci kontynentalnej Europy. Paolo
Gulisano pisze: ,Pomimo odnotowania w Wielkiej Brytanii tysiecy przypadkow gabczastej
encefalopatii bydta, nie dosztlo do wybuchu epidemii. Dato sie natomiast zauwazy¢ spoteczng
psychoze w zwigzku z mozliwoscig przenoszenia choroby poprzez spozywanie miesa wotowego. Do
ataku epidemii nie doszto dzieki Scistej profilaktyce i zaprowadzonym kontrolom sanitarnym oraz
wyrzeczeniom smakoszy wotowych stekéw. Pozostaje jednak pytanie: na ile uzasadnione bylo
podnoszenie tak gtoénego alarmu?" [Z01

Nie umiem udzieli¢ wigzacej odpowiedzi. Priony stanowig realne zagrozenie, albo wymarzony
srodek socjotechniczny pomagajacy w osiggnieciu konkretnych celdow w sferach polityki, biznesu,
medidw. Na strachu doskonale sie zarabia. Strach ma wielkie oczy, lecz jeszcze wiekszg site.
Szczepionki, lekarstwa, poradniki, sprzedaz rosnie. Zarazem zagrozenie jest doskonatym tematem
zastepczym angazujagcym masy. Jesli akurat zagrozenia nie ma — wykreuj je. Strach ukazuje
prawdziwg moc medidw i pienigdza oraz ludzka hipokryzje.

Priony nasuwajg mi wiele skojarzen np. z SARS (Severe Acute Respiratory Syndrome — Zespot
ostrej ciezkiej niewydolnosci oddechowej), chorobg ktéra zrujnowat turystyke gtdwnie w wielu
rejonach Azji. Byt to rodzaj nietypowego zapalenia ptuc, pojawit sie w koncu 2002 r. w prowingji
Guangdong, na potudniu Chin. Po pewnym czasie choroba rozprzestrzenita sie drogg podrozy
lotniczych, do chwili obecnej Smiertelnos¢ w przypadku zachorowania na SARS jest oceniana na
okoto 4-7 procent. 1711 16 kwietnia 2003 r. dzieki globalnej wspdtpracy 13 oérodkéw naukowych
z 10 krajéw (m.in. z Hongkongu, Chin, Kanady, Wielkiej Brytanii, USA) potwierdzono, ze przyczynq
choroby SARS jest nowy koronawirus. W roku tym WHO zarejestrowata na caltym s$wiecie 2960
przypadkdédw SARS, z czego zmarlo 119 o0sob. ,Te dane epidemiologiczne sg odwrotnie
proporcjonalne do skali zainteresowania w mediach, jaki miata ta epidemia. Wida¢ to przede
wszystkim, jesli poréwnamy stopief $miertelnosci tej choroby z poziomem umieralnosci na skutek
innych choréb zakaznych (...). O SARS pisato sie na pierwszych stronach gazet, informacje o nim
pojawialy sie jako pierwsze w telewizyjnych wiadomosciach, az do momentu, kiedy WHO ogtosita, ze
na catym sSwiecie choroba ta zostata powstrzymana. Nie oznacza to jednak, Zze znikneta albo Ze
wirus, ktéry ja powodowat, wymart. Dlaczego wiec o SARS juz tyle sie nie méwi? Po wielkich
alarmach z roku 2003, kiedy to zaczeto méwi¢ — a mogto by¢ inaczej? — o nowej hiszpanskiej
grypie i przez wiele miesiecy rujnowano handel i turystyke, choroba, o ktérej pierwotnie tak byto
gtosno, poszta w zapomnienie. (...) Tajemnica, jaka otoczona jest ta choroba, nie zostata rozwiana:
nie jest jasne, jak dochodzi do zarazenia, jaka jest natura wirusa i dlaczego wirus zgingt tak
niespodziewanie, jak sie pojawit." 1721

Daleki jestem od wywotywania paniki, zarazem pokazny dystans dzieli mnie od uspokajania
opinii publicznej. Choroba niespodziewanie moze przybra¢ grozniejszg, nie znang dotychczas postac,
a jej konsekwencje ekonomiczne mogg sie okaza¢ druzgocace dla systemow gospodarczych Europy.

Opinia spoteczna ulega fatwo manipulacjom, to smutny fakt, bezlitosnie wykorzystywany.
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Niemalze na zawofanie, z rozbrajajaca tatwoscig ogniskuje sie uwage mas na SARS czy wsciekliznie.
Nie trzeba ulegaé¢ manii, czy naleze¢ do zwolennikdéw rozmaitych spiskowych teorii dziejéw, by nie
zastanowi¢ sie nad milczeniem rzadéow na temat priondw. Przyznanie sie do niewiedzy jest
niebezpieczne, rodzi wiele niewiadomych. Ludzie zapomnieli, ze jednym z podstawowych zagrozen
zdrowotnych planety pozostajq malaria, gruzlica, AIDS. Choroby te bardzo stabo zaznaczajg swojq
obecno$¢ w mediach, zwiaszcza panstw rozwinietych. Dlaczego?

Poziom wiedzy realnej dramatycznie spada, zamieniamy sie w konsumentow rzeczywistosci.
Poniewaz jej nie rozumiemy wymagamy, aby inni, kompetentni zaoferowali nam gotowe
wyjasnienia, wzorce postepowania. Do biologicznych czynnikéw chorobotwdrczych zaliczono:
pasozyty, stawonogi (kleszcze, komar, muchy tse-tse i in.), priony, mikroorganizmy patogenne
(gtéwnie bakterie), wirusy. Czytelniku, potrafisz wymieni¢ konkretne cechy np. bakterii, wirusow.
Czy wiesz, ze antybiotyki nie dziatajg na choroby wirusowe? Czy wiesz jaka jest tego przyczyna?
Ginie krytyczna analiza informacji. Gorzkg refleksje snuje Felipe Fernandez-Armesto: ,(...)
"natarczywo$¢ informacji" upoita umysty i prawdopodobnie otumanita pokolenie (...)." 1231

Wracajac do priondw przytocze stowa Carletona Gajduska z lipca 1996 r.: "Nie majg
najmniejszego pojecia, co powoduje zachorowania ws$rdd ludzi. To kuru i nic innego, tylko kuru,
a nosicielem moze by¢ kazdy gatunek — mleczne krowy, bydto hodowane na mieso, Swinie,
kurczeta. Powinni zdawac sobie sprawe z zagrozenia i podej$¢ do tego realistycznie. Wszystkie
Swinie w Anglii karmi sie preparatem miesno-kostnym. Choroba nie pojawita sie u $win, bo nikt nie
trzyma ich przez siedem lub osiem lat; idg na rzez najpdézniej w drugim lub trzecim roku zycia. Kiedy
wszczepiliSmy chorobe $winiom w laboratorium, zapadaly na scrapie po o$miu latach.
Prawdopodobnie wszystkie $winie w Anglii sg zakazone. A to oznacza, ze nie tylko ich mieso jest
niebezpieczne. Niebezpieczny jest takze (...) portfel ze Swinskiej skory i katgut chirurgiczny
wytwarzany ze $winskiej tkanki. Wszystkie kurczaki karmi sie preparatami miesno-kostnymi i one
prawdopodobnie takze sg zakazone. (...) Wegetarianie moga sie zarazi¢, bo przy uprawie jezyn
stosuje sie kurzy nawdz. To moze by¢ w ttuszczu, w masle — jak do diabta mam okresli¢ zakaznos¢
masta? Nikt na $wiecie nie ma pojecia, jak to zrobi¢. Chorzy na CID byli krwiodawcami. Tak wiec we
krwi rowniez moze by¢ czynnik zakazny. (...) to moze by¢ takze w mleku. Przeciez tego nie
wykluczono."

Gajdusek moze sie myli¢ i zaklinam los, by rzeczywiscie tak byto. Bulwersuje mnie jednak oraz
niepokoi brak nagtosnionych, ponadnarodowych akgji profilaktycznych i edukacyjnych zwigzanych
z prionami. Czy przy tej liczbie znakéw zapytania ludzko$¢ sta¢ na tak mariaz ignorancji
Z arogancja?

Tylko dobrze wyedukowane spoteczenstwo daje nadzieje na szybkie, skuteczne reagowanie
w sytuacjach kryzysowych. Dekade temu Europe Zachodnig ogarnefa panika. Od pazdziernika 2000
r. spozycie wotowiny w Niemczech spadio o 50 procent; podobnie jest w Hiszpanii, Wtoszech, Grecji
i Francji, spadek konsumpcji szacowano tam ponad 40 procent. W Wielkiej Brytanii po informacjach
naukowcow, ze co roku na nowg odmiane choroby Creutzfeldta i Jakoba moze zapada¢ 5-200 tys.
0s0b, wycofano wotowine ze stotowek w 10 tys. szkodt, a sprzedaz tego miesa gwattownie zmalata.
Ceny wotowiny w catej UE spadty o 27 procent, co w praktyce oznacza zalamanie rynku. Zblizony
scenariusz pozostaje realnym.

% %k %k %k %k k k

Nie wiadomo, ile 0sdb zakazito sie BSE przed lipcem 1988 r.
% % % %k % %k %

Ostatnie doniesienia z ostatnich lat:

Naukowcy z Whitehead Institute w Cambridge (Massachusetts) prowadza badania majace na
celu produkcje z priondw supercienkich drutéw. Prionowe widkna mozna potaczy¢ z czasteczkami
ztota, co umozliwia przewodzenie pradu. Druciki dzieki cechom prionéw sg wytrzymate, odporne na
gotowanie oraz dziatanie rozpuszczalnikow organicznych.

W czasopiémie ,, The Journal of Infectious Diseases" przedstawiono wyniki badan nad enzymem
bakteryjnym kreatynazg, ktdry moze pomdc w zwalczeniu priondw. Na razie badania zakonczyty sie
sukcesem w warunkach jn vitro. Priony poddane dziataniu kreatynazy oraz detergentu ulegaty
rozktadowi. Trwajg badania majace na celu okreslenie czy kreatynaza moze rozkfadac priony
w organizmie zwierzecym/ludzkim. (styczen 2004 r.)

Szczepionke przeciw prionom przygotowali naukowcy z Uniwersytetu w Nowym Jorku, pod
kierownictwem prof. Thomasa Wisniewskiego. Pozwolita ona znaczaco opdzni¢ rozwoj choroby



wywotanej przez priony, podobnej w objawach do BSE; 30 procent zaszczepionych a nastepnie
zainfekowanych osobnikéw myszy, przezyto ponad 500 dni — nie zaszczepione zyly przecietnie 185
dni, maksymalnie do 300. (maj 2005). W przysztosci by¢ moze do otrzymania zwierzat niepodatnych
na zakazenie prionami zaprzegniete zostang techniki inzynierii genetycznej.

Na przetomie lat 2009/2010 zespét dr. Charlesa Weissmanna opublikowat materiaty w ktérych
wykazywano po raz pierwszy w historii mozliwos¢ zajécia u priondw procesu ewolucji,
niespotykanego wczesniej u biatkowych form zakaznych. Naukowcy z Scripps Research Institute,
twierdza, ze priony moga podlegac ewolucji i selekcji naturalnej. Pierwszy etap przeprowadzonego
przez nich eksperymentu polegat na przeniesieniu priondow z moézgoéw do komorek hodowanych in
vitro. Po pewnym czasie populacja patologicznych biatek szybko zmienita swojq strukture i zostata
zdominowana przez forme PrPSC dostosowang do rozwoju w hodowli komodrkowej. Po
przeszczepieniu patologicznego biatka z powrotem do mdézgdéw sytuacja odwrdcita sie, a wiekszos¢
w populacji znéw zaczely stanowi¢ priony zoptymalizowane do wzrostu in vivo. W dalszej czesci
doswiadczenia ponownie pobrano priony z mdzgdéw i umieszczono je w hodowli komodrek
nerwowych. Tym razem jednak, po osiggnieciu dominacji przez ,hodowlang" forme PrPSC, do
pozywki dodano swainsonine — substancje wystepujgca u niektorych roslin i grzybow, znang ze
swojej zdolnosci do spowalniania rozwoju infekcji prionowej. Efektem interwencji bylo szybkie
wytworzenie formy prionu opornej na dziatanie tego $rodka. Po dodaniu pozywki niezawierajgcej
swainsoniny ponownie stwierdzono wzrost odsetka priondéw wrazliwych na lek. Praca jest pierwszym
dowodem na istnienie selekcji naturalnej oraz ewolucji wéréd priondw. Dokonane odkrycie moze
oznaczaé, ze préby leczenia choréb prionowych powinny skupia¢ sie nie na zmieniajacych sie
nieustannie formach PrPSC, lecz na PrPC, zachowujacej wysokg jednorodnos¢ dzieki niezmiennemu
~przepisowi" na to biatko zapisanemu w genach.

Glowne materiaty zrédtowe:

1. Program multimedialny, Biologia komorki, Proszynski i S-ka S.A.

2. ,Wiedza i Zycie" (numery: czerwiec 1996, lipiec 1996, styczerh 2000, marzec
2000)

3. Rodzinna encyklopedia zdrowia, Swiat Ksigzki & Wydawnictwo Lekarskie PZWL,
1999, t. III.

4. Praca pod red. Otatega Z., Encyklopedia biologiczna, Agencja Publicystyczno-
Wydawnicza Opres, Krakéw, 1998-1999, t. II, VIII.

5. Gulisano P., Pandemie. Od dzumy do ptasiej grypy, Wydawnictwo Polskiej
Prowincji Dominikanéw W drodze, Poznan 2007, ss.177.

6. Rhodes R., Smiertelne uczty. Tropem tajemnic nowej groznej epidemii,
Wydawnictwo , Ksigzka i Wiedza", Warszawa 2000, ss.214.

. ,Epidemia strachu" [w:] ,Wprost" numer: 7/2001 (951)

. 18 grudnia 2000 r. — notatki z nagrania dokonanego na wykfadzie
zorganizowanym przez Uniwersytet Warszawski i Wydawnictwo Prészynski i S-
ka (w ramach tzw. kawiarenki naukowej).

9. 15 stycznia 2001 r. — aktualizacja [za:] ,Gazeta Wyborcza" (artykut autorstwa

Artura Wtodarskiego)
10.13 kwietnia 2001 r. — aktualizacja m.in. w oparciu o internetowy dodatek
naukowy ,Gazety Wyborczej" z marca 2001 r.

11.22 maja 2001 r. — wycinki prasowe

12.Grzeszkowiak W. ,,Odkryto ewolucje u prionéw" w:] http://kopalniawiedzy.pl/

13.Ishikawa T. ,Priony — u ssakow i drozdzy" [w:]

http://www.olimpbiol.uw.edu.pl/UserFiles/File/wyklady/priony.pdf
14.Zuzewicz M. A. ,Priony — zagrozenia biologiczne spuscizng bytego tysigclecia",
Akademia Medyczna w Warszawie Katedra i Zaktad Mikrobiologii Lekarskiej,
2001 r. [w:]http://www.ciop.pl/7159
15.http://pl.shvoong.com/exact-sciences/

16.Materiaty Kota Naukowego Neurologii przy Klinice Neurologii Dorostych

Akademii Medycznej w Gdansku [w:] http://kolo-neuro.gumed.edu.pl/

17.http://www.przyroda.cad.pl/
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Przypisy:

[ 1 ] Klasyfikacja wiruséw - oparta na wiasnosciach wirionu - jest stale, na biezgco
weryfikowana przez Miedzynarodowy Komitet ds. Taksonomii Wiruséw (powotany w
1966 r.). Rocznie przynajmniej jeden z wiruséw zwierzecych przenosi sie na ludzi
(2006 r.). Do zarazenia ludzi zdolnych jest ponad 1400 wiruséw, z tej grupy 38
pojawito sie w ciggu minionych 25 lat. Az 7z wiruséw atakujacych cziowieka jest
pochodzenia zwierzecego.

[ 2 ] Czyli drogi od zapisu zgodnego z regutami kodu genetycznego do cechy, tj.
biatka.

[ 3 ] [w:]R. Rhodes, Smiertelne uczty. Tropem tajemnic nowej groznej epidemii,
Warszawa 2000, s.95. Francis Harry Compton Crick (1916-2004) - angielski
biochemik, genetyk i biolog molekularny, odkrycia dzieki ktéremu przeszedt do historii
dokonat wraz z Jamesem D. Watsonem wykorzystujac wyniki prac Rosalind Franklin
(wykonata doktadny rentegenogram sodowej soli DNA). Istnieje kontrowersja
odnosnie etycznosci zachowania dyrektora Cavendish Laboratory, sir Lawrence'a
Bragga, i Maurice'a Wilkinsa, ktérzy udostepnili rentgenogramy Franklin Crickowi i
Watsonowi. Mimo iz byta ona niewatpliwie wspottworcg odkrycia struktury DNA, jej
nazwisko nie zostato uwzglednione w werdykcie Komitetu Noblowskiego, gdyz nie zyta
juz w momencie przyznania nagrody.

[ 4 ] Ten zas z wielu identycznych podjednostek - kapsomerdw.

[ 5] Ze wzgledu na brak formy komérkowej wiruséw nie zalicza sie do tradycyjnych
systemow klasyfikacji istot zywych/organizmoéw. Dlatego nie wspomniatem w tekscie
gtdbwnym o wirusach RNA, w ktorych dojrzate czastki zawierajg jako materiat
genetyczny kwas rybonukleinowy (RNA). W zaleznosci od liczby nici i ich polarnosci
mozna w tej grupie wyrdznié wirusy:

1. z pojedynczq nicig o dodatniej polaryzacji sSRNA(+)

2. z pojedyncza nicig o ujemnej polaryzacji ssRNA(-)

3. o podwdjnej nici dsRNA (grupa ta obejmuje reowirusy).

Poza tym podziatem znajdujq sie retrowirusy (np. HIV, wirus grypy), zawierajace dwie
nici RNA o dodatniej polaryzacji; nie sg one jednak komplementarne jak u reowiruséw,
ale identyczne i tylko czeSciowo potgczone. Materiat genetyczny wiruséw o +RNA jest
zakazny (z wyjatkiem retrowiruséw, wymagajacych do replikacji dodatkowo odwrotnej
transkryptazy).

[ 6 ] Zgodnie z zatozeniami tzw. klasycznej teorii prionu.

[ 7 ] Chronig one biatka komédrki przed denaturacjg - zniszczeniem ich struktury
przestrzennej - zmuszajac inne czastki do przyjmowania okreslonych konformacji
przestrzennych.

[ 8 ] Zaczat on badac chorobe owiec i kéz (scarpie) wywotywang przez dziwny czynnik
infekcyjny (wéwczas za patogen uwazano tzw. wirusy powolne). Zatrudnit specjaliste
od public relations, ktéry doradzit mu zmiane nazwy na bardziej "chwytliwg". Wpierw
Prusiner stworzyt skrot PROIN, potem przeksztatcit go w powszechnie uzywany PRION
(za date wprowadzenia tej nazwy podaje sie rok 1982). Jest on w zasadzie
rownoznaczny z nazwg "czynnik infekcyjny scarpie lub CID".

[ 9 ] Precyzujac prion jest sialoglikoproteing (podobnie jak glikoforyna A - gtdwne
biatko transbtonowe erytrocytéw).

[ 10 ] Gen komorkowy prionu obecny jest u wszystkich ssakéw, prawdopodobnie
takze u ptakdéw, muszki owocowej i robaka C. Elgans.

[ 11 ] Teza o tym, ze prion pozbawiony jest kwasu nukleinowego zostata
sformutowana w latach 60. XX w. przez Tikvah Alper, ktora badata zdumiewajacg
odpornos¢ "wirusa" scrapie na promieniowanie jonizujace.

[ 12 ] Adhezja - taczenie sie ze sobg powierzchniowych warstw ciat fizycznych lub
faz (statych lub ciektych).



[ 13 ] Ekson (egzon, sekwencja kodujaca) - w komodrkach eukariotycznych odcinek
genu kodujacy sekwencje aminokwaséw w czasteczce biatka.

[ 14 ] Na podstawie: T. Ishikawa "Priony - u ssakéw i drozdzy" [w:]
http://www.olimpbiol.uw.edu.pl/UserFiles/File/wyklady/priony.pdf

[ 15 ] Jesli czynnik scrapie zawiera genom kwasu nukleinowego, to musi on by¢
tysigc razy mniejszy od genomu najmniejszego znanego wirusa (R. Rhodes, 2000 r.).
[ 16 ] W istocie biosynteza odbywa sie zwykle w tzw. polisomach (polirybosomy,
informosomy), strukturach odkrytych w roku 1963. Polisom utworzony jest przez
zespot rybosomdw zwigzanych z jedng czasteczkg mRNA i prowadzacych jej
translacje, czyli synteze biatek. Polisomy moga wystepowac w postaci pojedynczych
ziarenek w cytoplazmie, badz systemu rybosomoéw przyczepionych do bton siateczki
srddplazmatycznej szorstkiej (ER-g). Umozliwiajg efektywniejsze wykorzystanie
matrycy mRNA w czasie - jednoczesnie na jednej nici mRNA wiele pojedynczych
rybosomow syntetyzuje wiele fancuchow peptydowych, zanim zostanie roztozona.
System ten jest szczegdlnie wydajny u Eukaryota. Pierwszymi biatkami, ktérych skfad
i sekwencje aminokwaséw poznano, bylta insulina (51 aminokwaséw)i rybonukleaza
(124).

[ (17 ] Zzrédio: http://migg.files.wordpress.com

[ 18 ] Zzrédito: http://pl.wikipedia.org/wiki

[ 19 ] Wystepuje zarazem w biatkach o duzej wytrzymatosci mechanicznej, np. w
keratynie (wfosy, naskérek), miozynie (miesnie).

[ 20 ] Zrédto: http://www.tutorvista.com/chemistry/

[ 21 ] ibidem

[ 22 ] denaturacja - zniszczenie struktury III-rzedowej, np. w wyniku wysokich
temperatur, obecnosci mocznika, znacznych zmian pH, detergentéw, jondéw metali
ciezkich.

[ 23 ] Zzrédto: http://themedicalbiochemistrypage.or

[ 24 ] Zrddio: http://www-nmr.cabm.rutgers.edu/

[ 25 ] Hipotezy konwersji i propagacji PrP:

1. model polimeryzacji - zaktada tworzenie sie ziaren - oSrodkéw agregacji
powodujacych zmiane konformacji kolejnych czastek PrP¢ hipoteza szablon-pomocnik

(template-assistance) /hipoteza heterodimerdw - PrP¢ wigze sie z PrPS¢ lub
nieprawidtowo sfatdowanym biatkiem prionowym (heterodimer), po czym ulega
przeksztatceniu do PrPSC - powstaje homodimer, ktéry roztacza sie, aby utworzy¢
kolejne heterodimery.

[ 26 ] in. Kreutzfeldta Jakoba

[ 27 ] Prawdopodobny mechanizm powodujgcy formowanie ztogéw przez biatka
prionowe (trafiajg do cytozolu zamiast do btony komédrkowej) przedstawiony jest w T.
Ishikawa, op. cit., s.6-7.

[ 28 ] Obala to zresztg pokutujacy w biologii dogmat wedtug ktérego kolejnosé
aminokwasow determinuje strukture przestrzenng czastki biatka. Tymczasem biatka
mogq mie¢ te samg sekwencje aminokwasow, przy innej strukturze. Pierwszym, ktory
wykazat, ze PrP® ma inng konformacje niz PrpSc byt Byron Caughey z Montana Rocky
Laboratory (USA). 12 lipca 1999 r. uczeni z Uniwersytetu Kalifornijskiego w San
Francisco przenieéli priony PrPS¢ w czystej postaci do komdrek drozdzy i wykazali, ze
ich obecnos¢ wywotuje przeksztatcenia nieszkodliwych biatek.

[ 29 ] zrédio: University of Liverpool [w:] http://www.stfc.ac.uk/

[ 30 ] Twory te odkryt w tkankach (pod mikroskopem optycznym) juz w XIX w.
Robert Koch; przypomniaty mu one ziarna skrobi w migzszu gruszki stad nazwa
amyloid (z tac. amylum - skrobia).

[ 31 ] Zzrédio: http://pl.wikipedia.org/wiki

[ 32 ] Epigenetyka - badanie dziedzicznosci pozagenowej. Histony (biatka
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histonowe), to mate zasadowe biatka tqczace sie z czasteczkami DNA, sgq
podstawowym sktadnikiem biatkowym chromatyny. Wyrdznia sie cztery rodziny
histonéw: H2A, H2B,H3, H4 i H1.

[ 33 ] Dane z 1995 .

[ 34 ] Dane z 2000 r.

[ 35 ] Istniejg podejrzenia, ze priony zachowujg aktywnosé nawet po zadziataniu
temperatury przekraczajacej +200sC. Inne zrédta: przy podwyzszonej temperaturze
(gotowanie, pieczenie) wokdt czgsteczki prionu tworzy sie ochronna powtoka. By jg
zniszczy¢, nalezy zwiekszy¢ cisnienie lub zastosowac podgrzewanie do minimum
+600sC.

[ 36 ] [w:] R. Rhodes, op. cit., s.97.

[ 37 ] Zwyczaje te Fore przejeli od sasiednich plemion dopiero na przetomie wiekow
XIX i XX., nastepnie endokanibalizm (kanibalizm w obrebie rodziny) rozprzestrzenit sie
na pétnoc. Epidemia kuru wyraznie zaburzyta proporcje ptci, dotyczyta niemal
wytacznie kobiet i dzieci. Mezczyzni chorowali rzadko, stad tez ich liczba w
potudniowym Fore byta dwukrotnie wyzsza niz kobiet (w niektorych wioskach stosunek
wynosit 3:1). Wedtug samych Fore, kuru byto efektem czarnoksiestwa -
czarnoksieznika brutalnie zabijano podczas obrzedu tukabu; znamienne, ze wiekszos¢
ztych magow stanowili mezczyzni - byt to najwyrazniej specyficzny sposdb na
wyréwnanie "niedoboru" kobiet. To, ze kuru wystepuje w zwigzku z kanibalizmem
uznano za pewnik w 1968 r. Doktadne wyjasnienie specyfiki i podtoza socjo-
kulturowego rytuatéw [za:] R. Rhodes, op. cit., s.12-15, 84-85 , materiaty Kota
Naukowego Neurologii przy Klinice Neurologii Dorostych Akademii Medycznej w
Gdansku [w:] http://kolo-neuro.gumed.edu.pl/

[ 38 ] Inaczej bezwtad; brak koordynacji ruchdw dowolnych bez uszkodzenia ukfadu
miesniowego, przyczyng sg zmiany w obrebie osrodkowego uktadu nerwowego.

[ 39 ] Abazja - objaw kliniczny polegajacy na niemoznosci chodzenia, poruszania
catoscig lub czescig konczyny dolnej, niedowfadzie lub catkowitym porazeniu
spowodowanym urazem.

[ 40 ] Doktadnie: toniczny odruch podeszwowy Hermana - odruch polegajacy na
przetrwatym zgieciu podeszwowym palcéw konczyny dolnej wywotywanym przez
draznienie podeszwy stopy. Wystepuje w uszkodzeniach ptata czotowego.

[ 41 ] Ostatni przypadek smierci dziecka ponizej dziesieciu lat w plemieniu Fore miat
miejsce w 1967 r. Wczesniej, w 1965 r., za pomoca szczepionek spreparowanych z
zakazonej tkanki, udato sie przenies¢ CID na szympansy (Gajdusek zostat za to
uhonorowany w 1976 r. Nagrodg Nobla). Byt to pierwszy niezbity dowdd na to, ze
niektore choroby centralnego ukfadu nerwowego mogg by¢ zakazne i pokonac bariere
gatunkowa. Liczba zachorowan Fore na kuru systematycznie malata: od 1968 r. - brak
przypadkdéw wsrod dzieci w wieku 4-9 lat, od 1972 r. - brak zachorowan w grupie
wiekowej dzieci od 10 do 14 lat, od 1973 r. - nie zarejestrowano zachorowan wsrdod
mtodziezy od 15 do 19 roku zycia. Réwnolegle Smiertelnos¢ dorostych spadta o dwie
trzecie. [w:] R. Rhodes, op. cit.,s.104.

[ 42 ] W Polsce na 2000 r. nie opisano zadnych wariantow CID natomiast stwierdza
sie ok.12 przypadkdéw choroby rocznie (teoretycznie powinno ich by¢ okoto 40).

[ 43 ] zrédio: http://www.pawelmazur.org/

[ 44 ] Mioklonie - in. zrywania mie$niowe powstate przez zmiany o réznym
umiejscowieniu (rdzen kregowy, pien mdzgu, kora moézgu i osrodki podkorowe). Istotg
zaburzen sg krotkotrwate kurcze (szarpniecia) pojedynczego miesnia lub catych grup
miesniowych.

[ 45 ] Palinopsja (perseweracja wzrokowa) - zaburzenie neurologiczne polegajqce
na przetrwatym widzeniu lub wielokrotnym pojawianiu sie obrazu, mimo ustania
dziatania wywotujgcego go bodzca.

[ 46 ] 5 procent przezywa do 2 lat, a kolejne 5 procent stanowig przypadki o
przebiegu powolnym.


http://www.pawelmazur.org/
http://kolo-neuro.gumed.edu.pl/

[ 48 ] W WIk. Brytanii przebadano wyrostki usuniete z powodu zapalenia w wybranej
osobogrupie celem stwierdzenia, w ktéoryms patologicznego prionu, wéwczas mozliwa
bytaby ocena zasiegu zakazonej grupy. Czynnika nie wykryto w zadnej prébce, jednak
wyliczenia statystyczne wskazujg na teoretyczne prawdopodobienstwo wystepowania
w tym panstwie od kilkuset do 140 tys. przypadkéw CID!

[ 49 1 W WIk. Brytanii usuwa sie rocznie okoto 80 tys. migdatkow, obecnie
(poczawszy od 2000 r.) przeprowadzane s analogiczne badania jak przy wyrostkach,
osobogrupa jest za to znacznie liczniejsza, bardziej przez to reprezentatywna dla
populacji krajowej.

[ 50 ] Najwiecej zakazen w Japonii i we Francji, gdzie produkowano hormon wzrostu z
przysadek mézgowych mimo, ze wiadomo juz byto o przypadkach przeniesienia CID tq
droga. Wedtug danych z maja 2001 r. znamy ponad 40 przypadkdéw tego rodzaju. W
jednym z wariantdw choroby zakazity sie dzieci, najmtodsza zmarta miata 13 lat!
Pamietajqc o czasie inkubacji warto zapytac kiedy i czym sie zakazita?

[ 51 ] Teoretycznie prion z zainfekowanego pokarmu ma w organizmie cztowieka do
pokonania kilka przeszkdd, m.in. musiatby przedostad sie z jelit do ukt. limfatycznego i
Sledziony, nastepnie do médzgu.

[ 52 ] Dyzestezja - zaburzenie normalnego czucia (wrazliwosci): 1. ostabienie
wrazliwosci, 2. bolesna albo niewtasciwa wrazliwosé, 3. chorobliwa wrazliwos¢
(zwtaszcza u melancholikdw) na wptywy zewnetrzne.

[ 53 ] ozn. GH; hormon wzrostu wydzielany przez przysadke mdzgowg

[ 54 ] Kortyzol (in. hydrokortyzon), to naturalny hormon steroidowy wytwarzany
przez kore nadnerczy, gtdwny przedstawiciel glikokortykosteroidow. Wywiera szeroki
wptyw na metabolizm, w kulturze popularnej bywa okreslany nazwg hormon stresowy
na réwni z adrenaling. Drugi zwigzek to inaczej kortykotropina (skrét: ACTH) -
hormon przysadki mézgowej, pobudzajacy kore nadnerczy do wydzielania kortyzolu i
wielu stabo dziatajacych androgendéw. Dla obu tych hormondéw brak wahan rytmu
dobowego wydzielania.

[ 55 ] [za:] http://www.psychiatria.pl/txt/a,3712,0,roznicowanie-otepien

[ 56 ] [za:] http://pl.wikipedia.org/wiki/Choroba_Alpersa

[ 57 ] Byty przypadki, gdzie chore sztuki zabijano i kremowano, pastwiska wypalano,
odczekiwano kilka lat po czym wprowadzano nowe, zdrowe owce. Choroba pojawiata
sie ponownie. Gdzie przetrwat wektor (typowano m.in. kleszcze)? Jeden z naukowcow
wsadzit mdézg ze scarpie do dziurkowanej puszki po czym zakopat jg na dwa lata w
ogrdédku. Po tym okresie z tresci pozostatej w puszce zrobit ekstrakt i zakazit myszy
scarpie. Jak dtugo czastki te zachowuja wtasciwosci infekcyjne?

[ 58 ] O istnieniu tajemniczego wirusa $swiatu doniosta para francuskich badaczy J.
Cuille i P.L. Chellew 1938 r.

[ 60 ] Pierwszy przypadek wykryt patolog weterynaryjny Gerald A.H. Wells z Central
Veterinary Laboratory brytyjskiego ministerstwa rolnictwa; podobno wszystko zaczeto
sie wczesniej, 11 lutego 1985 r., kiedy chorobe rozpoznano u "krowy nr 133"

[ 61 ] Juz 10 sierpnia 1996 r. "Nature" donosito, iz jest wysoce prawdopodobne, ze
choroba szalonych kréw moze przenosic sie na ludzi. Z danych brytyjskiego
ministerstwa rolnictwa (zrédfo: Internet, gazeta.pl nauka, 6 marca 2001r.) wynika, ze
po ostatniej epidemii BSE wybito co najmniej 4 347 380 sztuk bydta, w tym 173 tys.
stanowity zwierzeta chore (ok. 4 %). Szacuje sie, ze koszt operacji wygaszania
epidemii w 2002 r. siegnat sumy 7,5 mld USD. Nadziejg jest szansa na opracowanie
testu pozwalajacego stwierdzi¢ z blisko stuprocentowg pewnoscig, czy badany
cztowiek/zwierze jest zainfekowany/ne chorobotwdrczymi prionami. Naukowcy majgq
juz "punkt zaczepienia", w firmie Caprion Pharmaceuticals Inc. odkryto receptor
prionowy zbudowany z biatka, usutuowany na powierzchni komorki.

[ 62 ] Do stycznia 2001 r. we Francji wykryto 16 przypadkéw BSE; dla pordwnania w
WIk. Brytanii epidemia ogarneta 160tys. zwierzat. Na CJD zmarto tam 10 oséb ponizej
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