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VARIANTA CREUTZFELDT-JAKOBOVE BOLEZNI IN
BOVINA SPONGIFORMNA ENCEFALOPATIJA

Mirko Jung
Sdumerstrasse 45, 8800 Thalwil/Ziirich, Svica

Varianta Creutzfeldt-Jakobove bolezni

V hrvaskih ¢asopisih je iz$el ¢lanek, v katerem trdijo, da ni
dokazov za prenos bovine spongiformne encefalopatije (BSE)
na ¢loveka ter zanikajo tudi epidemijo (1). Po mnenju avtorja
je bil primer, ki ga je opisal Creutzfeldt (2), prvi primer te vari-
ante Creutzfeldt-Jakobove bolezni (vCJB), ki jo danes imenu-
jemo »novac«bolezen. Clanek ni znanstveno dokumentiran in
ne more biti osnova za razpravljanje, kot predlaga avtor. Av-
torju ni znano niti to, da prvi primer, na katerega opira svojo
teorijo, sploh ne ustreza danasnjim merilom za CJB (3). Na ta
¢lanek smo obsirno odgovorili v zagrebskem Infektoloskem
glasniku (Klinika za infektivne bolesti Fran Mihaljevic), ki je v
tisku. Ljudje pa berejo dnevno ¢asopisje. Zato je ¢lanek, ki v
nekaj vrsticah zeli povedati vse, skodljiv. Omalovazuje vse,
kar so mnogi avtorji v zadnjih letih govorili, pisali in predavali
in to vedno resno, dokumentirano, brez Zelje po izvirnosti za
vsako ceno. V ¢lanku Zelimo opozoriti na najvaznejse dokaze
za prenos bolezni z goveda na ¢loveka (tab. 1) ter najnovejsa
predvidevanja o razvoju vCJB. To danes mnogim $e ni znano
invtisku e vedno najdemo netocne in zavajajoce podatke, ki
v¢asih prihajajo celo od strokovnjakov.

Javnost je ponovno vznemirjena zaradi prvega primera»nore
krave«* v Sloveniji. Zato se moramo ozreti tudi na veterinar-
sko podrogje.

Tab. 1. Najvaznejsi dokazi o povezanosti BSE in vCJB oziro-
ma prenosu bolezni na cloveka. **

Leto  Glavniavtorji Metoda
1988 T.Holt Epidemiologija in klini¢no opazanje
2000  S.Dealler Prenos bolezni po oralni poti
1996  R.G.Will Klini¢ni znaki pri 10 zbolelih
1997  J. Collinge Molekularna analiza prionskega materiala
1997  G.J.Raymond Korelacija konverzije PrP¢ - PrP% in vitro
1997 M. Bruce Identi¢en zapis vCJB in BSE na osnovi inkubacije in
distribucije poskodb pri pasazah na poskusnih zivalih
1997 A F.Hill Identi¢nost vCJB in BSE na transgenih miskah, ki imajo
humani Prp©
1998 D. A. Hilton Dokaz agensa vCJB v slepicu govori za oralni prenos
okuzbe
1999 M.R.Scottin Identi¢nost vCJB in BSE na transgenih miskah, ki imajo
S.B.Prusiner  bovini PrP¢
2000 F.Lopezin Studij strukture NMR humanega in bovinega PrP¢
K. Wiithrich
2001 C.I.Lasmezas Pasazanaopicah - primatih: debla BSE in vCJB ni mo¢

razlikovati

Predvidevanja o vCJB

V zadnjih letih je bilo objavljenih ve¢ ¢lankov, v katerih avtorji
predvidevajo stevilo zbolelih za vCJB. Prvi (4), dobro znani, je
iz leta 1997 in temelji le na 14 primerih, opazenih do konca

leta 1996 v Zdruzenem Kraljestvu (UK). Menijo, da je Stevilo
zbolelih v zgodnji fazi epidemije lahko signifikantnega po-
mena za Stevilo zbolelih v prihodnosti. Ra¢unski modeli naj
bi upostevali okuzenost ljudi z agensom BSE glede na ucin-
kovitost prepovedi rabe t. i. rizi¢nih organov goveda v huma-
ni prehrani in ¢as inkubacije (od okuzbe do pojava klini¢nih
znakov bolezni). Pri inkubaciji 10 let in 100-odstotni uc¢inko-
vitosti prepovedi rabe rizi¢nih organov naj bi znasalo stevilo
vCJB od 75 do 103, pri 90-odstotni u¢inkovitosti prepovedi
od 101 do 213. Stevilo primerov vCJB pri daljsih inkubacijah
bi hitro raslo in bi pri inkubaciji 25 let doseglo 80.000 prime-
rov. V ¢lanku, ki je bil objavljen 1. 2000 (5), pri¢akujejo pri
inkubaciji < 20 let nekaj sto primerov, vendar pa 136.000
primerov pri inkubaciji = 60 let, in to pri populaciji, ki je
genetsko predisponirana (tab. 2). Ce inkubacija ne bo tako
dolga, bo stevilo vCJB znatno manjse. V ¢lanku, objavljenem
23. novembra 2001 (6), ra¢unajo z najve¢ nekaj tiso¢ prime-
rov vCJB, vendar pa opozarjajo na moznost sekundarnih
okuzb po iatrogeni poti (medicinski posegi) od okuZenih,
vendar klini¢no zdravih. Sekundarni primeri naj bi imeli kraj-
$o inkubacijsko dobo. Dokler ne bomo imeli na voljo testa za
diagnosticiranje klini¢no neugotovljivih okuzb, takih okuzb
ne bomo mogli prepreciti. Zelo si prizadevajo, da bi razvili
teste za krvodajalce, da bi preprecili prenos okuzbe pri trans-
fuziji krvi. V hkrati objavljenem ¢lanku (7) menijo, da bo
vrhunec epidemije vCJB v letih 2000-2001 in da se bo potem
Stevilo zbolelih zmanjSevalo. V svojih izracunih pric¢akujejo
okrog 205 primerov vCJB (zgornja meja 405). V prihodnjih
letih naj bi se stevilo zbolelih starejsih povecalo, ker je pri njih
inkubacija daljsa. Predvidevanja se nanasajo le na skupino
genetsko predisponiranih (glej tocko 4 v tab. 2). Medtem pa
so odkrili Se druge genetske dejavnike zunaj kodirajoce regi-
je prionskega gena (PRNP), ki tudi lahko vplivajo na cas
inkubacije in pojav klini¢nih znakov (8, 9). Morda je tu treba
iskati razlago, zakaj lahko v eni ¢redi zboli le ena zival ali
nekaj njih, nikoli veliko ali vse. V isti Stevilki te svetovno
znane znanstvene revije je tudi ¢lanek (10) z naslovom »Pred-
videvanja predvidenega«. Avtor ¢lanka je mnenja, da je delo,
ki so ga vlozili v raziskave o prihodnosti in obsegu epidemije
v(CJB, dobro opravljeno ter vredno vloZenega truda, na pred-
videvanja o Stevilkah pa se ne zanese prevec. Nekoliko bolj
optimisti¢no gleda na zakljucke novejsih raziskav, ki racuna-
jo z vedno manjsim Stevilom zbolelih.

Vsi avtorji so mnenja, da poteka epidemija vCJB vzporedno z
razsirjenostjo BSE. Podatki pa so si zelo nasprotujoci. Vemo,
da so Britanci pojedli ve¢ kot 750.000 okuZzenih govedi. Neka-
teri mislijo, da se od ene krave lahko okuzita le dve osebi (5),
strokovnjaki Evropske Unije pa racunajo, da je lahko od ene
same krave okuzenih 500.000 oseb (11). Zelo verjetnoje, daje

*V ¢asu natisa prispevka je bila bolezen v Sloveniji ugotovljena ze pri drugi kravi.

** Literatura, ki v ¢lanku ni citirana, je na voljo pri avtorju.
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bila v Veliki Britaniji moznost okuzbe skoraj vsesplosna. Od-
lo¢ilnega pomena je bila prepoved rabe razli¢nih organov za
humano prehrano; skoraj neverjetno paje, dase v Veliki Brita-
niji $e vedno najdejo sledovi govejih mozganov, npr. vjetrnih
klobasah (12). Ne pozabimo, da smo tudi v Sloveniji imeli go-
veje mozgane v hrani, npr. v hrenovkah. Pomembni zas¢itni
zakon je imel torej luknjo.

Tab. 2. Dejavniki za prognozo epidemije vCJB.

1. Stevilo oseb, okuzenih
z agensom BSE

Kontakti z agensom v Veliki Britaniji skoraj

ubikvitarni. Milijon okuZenih, klini¢no

zdravih.

2. Uc¢inkovitost prepovedi rabe
rizi¢nih organov, predvsem
mozganov

Izredno pomemben faktor. V Sloveniji ni
veljala prepoved za zivali, mlajse od treh
let (do novembra 2000). V Veliki Britaniji
Se danes najdejo sledove mozganov v
mesnih izdelkih (12).

Ni znana. Predpostavlja se, da je od 10-15
do 260 let. Cim daljsa je, tem ve¢ bo
zbolelih.

3. Inkubacija

4. Genetska predispozicija
metionin-homozigoti na
129. kodonu prionskega
gena (PRNP na kromosomu 20)

40 % prebivalstva

N

. Genetski material, pomemben Ni e podatkov o pogostosti med
za nastanek bolezni, vendar na  prebivalstvom.

drugih kromosomih
6. Starost Pri mlajsih je inkubacija krajsa, pri starejsih
padaljsa.

Problem bovine spongiformne
encefalopatije

V prilogi ¢asopisa Delo - Znanost, dne 5. decembra 2001 je
bil objavljen ¢lanek treh veterinarjev (13), ki ima za osnovo
delno tudi porocilo Hornove komisije, katere zakljucki so bili
objavljeni julija 2001 (14). Navedenih dognanj in teorij je
toliko, da bi jih bilo za nekaj debelih knjig, menim pa, da
¢lanka nestrokovnjak sploh ni mogel razumeti. Kdaj se je
pojavila BSE? Ali okrog leta 1970 ali Ze okrog leta 1883 (15)?
Kaksen smisel ima teoretizirati v ¢asopisu za sirok krog bral-
cev, ko pa imamo rezultate resnih preiskav, ki so natan¢no
objavljeni v strokovnih ¢asopisih. Prve primere BSE so odkri-
li privec zivalih v zgodnjih 80. letih, opisal jih je in dal bolezni
ime britanski veterinar G. A. H. Wells (16). Razvoj epidemije
je bil bliskovit. Ze nekaj let po izbruhu epidemije je britanski
veterinar J. W. Wilesmith (17) objavil rezultate svojih raziskav
in dokazal, da je epidemijo povzrocila raba mesno-kostne
moke (MKM), kar velja $e danes. Desetletne raziskave o me-
todah priprave MKM in uni¢evanju povzrocitelja so to potrdi-
le (18, 19); preiskave so opravili na Institutu za zdravje Zivali,
Oddelku za nevropatologenezo v Edinburgu. Zakaj v Delu
poudarjajo (13), da MKM sama po sebi ni kuzna. Seveda ni, ¢e
je bila zival, iz katere je bila pripravljena, zdrava. Prav tako
re¢emo lahko tudizajajca, ki so dobra in zdrava hrana. Kaj pa,
¢e so okuzZena s salmonelami? Za dokaz kuznosti je vedel Ze
Robert Koch pred 100 leti (Kochovi postulati). Treba je po-
znati patologijo in klini¢ni potek bolezni, osamiti povzrocite-
lja, cepiti poskusne zivali (pri BSE miske, ker poskusi trajajo
le nekaj mesecev), kontrolirati patologijo in kliniko, iz Zivali
ponovno osamiti povzrocitelja. Rezultat je tudi kvantitativen
in tako lahko nadzorujemo uspeh sterilizacije. Slovenski vete-
rinarji so javno, na TV Slovenija, trdili, da kuznost MKM za
govedo Se ni eksperimentalno dokazana. Kako pa? Ali bomo
dali govedu jesti MKM in potem cakali leta, da se bolezen
pojavi? Saj tudi vemo, da v eni ¢redi lahko zboli le ena ali
nekaj zivali, nikoli vse, ¢eprav so vse jedle MKM. Katero
bomo izbrali za poskus? V grafu je prikazan u¢inek prepove-
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Graf 1. Primeri diagnosticirani v Zdruzenem kraljestvu.

di MKM. Primeri BSE v Zdruzenem Kraljestvu Se niso prene-
hali (leta 2000 jih je bilo 1311, v prvi polovici leta 2001 598
itd.). Do teh primerov prihaja ali zaradi vertikalnega prenosa
(20) ali zaradi hranjenja s MKM na ¢rno po prepovedi 1988. Cu-
di me, zakaj se slovenski veterinarji bolj ne ukvarjajo s to
problematiko, saj trdijo, da industrija v Sloveniji dela tako, kot
to doloca stroka. Zakaj ne omenjajo najnovejsih in zelo stro-
gih ukrepov britanske vlade (21), ki jih ne bi bilo slabo objavi-
ti tudi pri nas? Pri MKM gre vendar tudi Se za nekaj drugega
ne glede na BSE. Zivali jedo lastne beljakovine, in to je (tehno-
loski) kanibalizem. V to skupino spadajo vse zivali, ki jih
vzgajamo za zakol, tudi konji in ribe. Da ne omenjam, da so v
MKM koncale tudi bolne zivali, poginuli psi in macke, pone-
kod tudi placente iz bolnisnic. Ali nasa vlada nima strokovne-
ga svetovalca, ki bi ji natocil ¢istega vina?

O poreklu BSE je bilo veliko napisanega. O zvezi med pra-
skavcem pri ovcah so pisali ze leta 1999 (22), pa tudi Prusiner
je bil avtor. Nato so z molekularno-biokemic¢nimi analizami
nasli t. i. »signaturo BSE« v ovcah (23). V ZDA so unicili ovce
pasme Vermont iz bojazni, da imajo BSE (24). Celo britanski
parlament je razpravljal o sledovih pri ovcah (25); to bi bila za
Veliko Britanijo Ze tretja katastrofa po vrsti (BSE pri govedu -
slinavka in BSE pri ovcah). Nekateri omenjajo celo ataksijo pri
ovcah, ker simptomi ne ustrezajo klasi¢cnemu praskavcu, am-
pak so bolj podobni BSE (26). V najnovejsi publikaciji (27)
predstavljajo 20 klini¢nih primerov priovcah vletu 2001, upo-
Stevajoc 10 % vertikalno prenesenih primerov, vthunec okuz-
be pa naj bi bil med 25 in 20.000. Vendar menijo, da bi bilo
treba Studijo izvesti bolje (10). Pomembno je, da v delu poro-
¢ila(28), ki ga citirajo slovenski veterinarji, ne izkljucujejo pra-
skavca kot moznega vira okuzbe za BSE pri govedu. O somat-
ski mutaciji pri govedu, ki jo omenjajo in citirajo Prusinerja, ni
nobenih dokazov za sporadic¢nost, s katero bi zeleli opraviciti
pojav BSE v Sloveniji.
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