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Dotychezasowe piSmiennictwo polskie na temat
gabczastej encefalopatii bydta (bovine spongiform
encephalopathy — BSE) znajduje si¢ w nast¢puja-
cych publikacjach (2, 18-22, 25, 29, 30, 35). Choro-
ba ta jest jedna z grupy choréb okreSlanych jako
pasazowalne gabczaste encefalopatie (transmissi-
ble spongiform encephalopathies — TSE). Wazniej-
sze prace piSmiennictwa Swiatowego dotyczace tej
tematyki znajdujg si¢ w kolejnych publikacjach (3-5,
9,11, 13, 14, 17, 31-34).

Wskazane dane literaturowe pozwalaja na ogra-
niczenie si¢ we wstepie do niezbednych informacji
wprowadzajacych do przedstawianego tematu, kto-
rym jest: a) scharakteryzowanie aktualnych mozli-
woSci wezesnego wykrycia BSE; b) podanie kryte-
riow uznania populacji bydla za wolna od tej cho-
roby. Oprocz tych glownych punktéw — opracowa-
nie niniejsze zawiera niektore inne elementy, istot-
ne dla uchronienia populacji bydta od BSE.

BSE jest chorobg, w przebiegu ktdrej zmiany hi-
stopatologiczne lokalizuja si¢ w mozgu (17, 20, 21,
28, 31-33, 35). Objawy kliniczne to: niepokdj, atak-
sja koficzyn tylnych, nadwrazliwos¢, utrata masy cia-
la, obnizona wydajnos¢ mleka (17, 20, 31, 35).

Mechanizm powstawania zaburzen w zdrowiu nie
jest wystarczajaco wyjasniony (3, 11, 17). Choroba
ma zwigzek ze spozywaniem przez krowy maczki
migsno-kostnej z owiec, u ktorych wystapito scra-
pie (17, 20, 31, 32), inna niz BSE, pasazowalna gab-
czasta encefalopatia. RoOwnie niebezpieczne sa
maczki migsno-kostne od bydia zawierajace czyn-
nik chorobowy, pochodzacy pierwotnie z przypad-
kow scrapie, ktory zaadaptowal si¢ do organizmu
krowy.

Jako czynnik etiologiczny uznaje si¢ prion (PrP).
Jest to biatko, ktore stanowi izoforme normalnego

biatka PrP<, ktore wystepuje w komoérkach nerwo-
wych. Gen dla syntezy bialka PrP¢ jest obecny u
wszystkich ssakéw. Sekwencja aminokwaséw bial-
ka PrP¢i PrP%jest identyczna, a réznica miedzy tymi
biatkami dokonuje si¢ potranslacyjnie. Zmiany te
dotyczg konformacji czasteczki biatkowej, ktora
zmienia si¢ ze spiralnej na plaska. Tak zmieniona
czasteczka, juz jako PrP*, zaczyna dziataé katali-
tycznie, lub jako element samoreplikujgcy sie. Po-
woduje to, ze inne czasteczki PrPe przeksztaicajg
si¢ w PrP*. PrPswykazuje nadzwyczajna opornos¢
na dzialanie endogennych proteaz, dzieki czemu
dochodzi do jego gromadzenia si¢, agregacji i pre-
cypitacji, a to powoduje tworzenie si¢ wakuol w cy-
toplazmie neuronéw i w efekcie daje obraz gabcza-
stego uszkodzenia komérek nerwowych (6, 17).

Biatko PrP* wykazuje nadzwyczajna opornosé na
wysokie temperatury. Do jego inaktywacji potrzeb-
na jest temperatura ponad 130°C, dzialajaca przez
30-60 minut na czastki o rozmiarach 50X50X50 mm
(6, 8, 30). Biatko PrP* nie ulega inaktywacji pod
wplywem promieniowania radioaktywnego i UV,
dzialania formaliny, niskiego lub wysokiego pH. W
zwlokach zakopanych w ziemi zachowuje zakazno§é
przez lata. Zakaznos¢ biatka PrP% jest inaktywo-
wana przez 1M NaOH przy 55°C oraz chlorowanie
przy koncentracji 20 000 ppm (6).

Niektorzy badacze (10) uwazaja, ze nie prion, a
wirus jest czynnikiem etiologicznym BSE. Brak
odpowiedzi immunologicznej wyjasniaja hipoteza,
1z moze to by¢ wirus zawierajacy sam kwas nukle-
inowy bez plaszcza biatkowego, catkowicie otoczo-
ny amyloidem, a wigc nieimmunogenny, lub wirus
posiadajacy ptaszcz biatkowy, ale dodatkowo oto-
czony warstwg amyloidowa, co uniemozliwia pobu-
dzenie uktadu immunologicznego (10).



Z uwagi na rozprzestrzenianie si¢ BSE w nastep-
stwie skarmiania maczek migsno-kostnych, Mini-
sterstwo Rolnictwa Wielkiej Brytanii wydaio w
marcu 1996 r. zakaz podawania jako paszy wszyst-
kim gatunkom zwierzat fermowych czyli gospodar-
skich, tacznie z rybami, maczek migsno-kostnych
zawierajacych biatko ssakow, a wigc nie wylacznie
bydla i owiec (27). Chodzi tu o zapobieganie nie
tylko BSE, ale rowniez innym pasazowalnym ence-
falopatiom, ktore moglyby wystgpi¢ u innych niz
bydio gatunkow zwierzat gospodarskich.

Aktualne mozliwosci diagnozy

Objawy kliniczne nie daja podstawy do rozpozna-
nia BSE. Inne choroby neurologiczne, a takze nie-
doborowe — jak hypomagnezemia, manifestuja si¢
bardzo podobnymi lub identycznymi objawami. Nie-
mniej objawy kliniczne ze strony centralnego ukla-
du nerwowego stanowig punkt wyjsciowy do podej-
rzenia BSE. Potwierdzenie tej choroby opiera si¢
na badaniu po$miertnym histologicznym lub immu-
nohistochemicznym skrawkow mozgu (17, 23, 26,
28,31, 35). U okolo 20% zwierzat podejrzanych na
podstawie badania klinicznego o BSE nie udaje si¢
potwierdzi¢ tego przypuszczenia poSmiertnym ba-
daniem mozgu (4, 11, 27, 34).

Podstawowa trudno$cig w zapobieganiu i zwal-
czaniu BSE jest brak do chwili obecnej miarodaj-
nych i praktycznie mozliwych do szerokiego stoso-
wania laboratoryjnych testow przyzyciowego rozpo-
znawania choroby. Bylyby one natomiast bardzo
przydatne w kontrolowaniu obrotu krajowego i
miedzynarodowego bydla. Uzyskane wyniki stano-
wilyby bowiem podstawe przeciwdzialania dostaniu
sic osobnikéw znajdujacych sie w okresie inkubacji
BSE — a wiec nie wykazujacych objawdw chorobo-
wych, lecz zakazonych — do populacji wolne] od tej
choroby.

Pewne nadzieje na mozliwos¢ opracowania me-
tod do przyzyciowej diagnostyki pasazowalnych
gabezastych encefalopatii dato wykrycie w plynie
mozgowo-rdzeniowym ludzi z chorobg Creutzfeld-
ta Jakoba (CJD) dwoch biatek — p130/131 (12, 23,
24). Biatka te prawdopodobnie naleZg do grupy bia-
tek okreslanych mianem 14-3-3, ktore stwierdzano
u pacjentéw wykazujacych wysokie prawdopodo-
biefistwo wystapienia CID (6, 23). Biatka p130/131,
wystepujace w plynie mézgowo-rdzeniowym, moga
pochodzi¢ z tkanki nerwowej, a ich obecno$¢ w tym
plynie moze byC wyrazem toczgcego si¢ procesu
patologicznego. Badania Lee i Harringtona (23, 24)
wydaja si¢ potwierdza¢ t¢ hipotez¢. Badacze ci pra-
cuja obecnie nad okre§leniem wystgpowania bial-
ka 14-3-3 we wezesnych stadiach BSE. Zaznaczaja
oni, ze rownolegle powinny by¢ prowadzone bada-
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nia nad wystepowaniem tych bialek w przebiegu
innych choréb neurologicznych, aby okreslic ich
specyficzno$é jako markera TSE. Na obecnym eta-
pie wiedzy brak jest zatem specyficznego testu la-
boratoryjnego, ktory bylby w stanie identyfikowac
przyzyciowo zwierzeta znajdujace si¢ w okresie in-
kubacji, lub przyzyciowo potwierdzac kliniczne po-
dejrzenie o BSE.

Zapobieganie i zwalczanie BSE dodatkowo
utrudnione jest faktem diugiego okresu inkubacji.
U wickszoéci bydta trwa on 4-5 lat (11, 17, 31, 32).
Wiek najmtodszej krowy, ktora zachorowata na BSE
wynosit 20 miesigcy.

Dziatania zmierzajace do wczesnego wykrycia BSE

Wobec przedstawionych trudnosci, zwigzanych z
wykryciem BSE, niezbedne jest podjecie dziatan,
kt6re mimo wszystko, przy obecnym stanie wiedzy,
zapewnig mozliwie wczesne stwierdzenie wystepo-
wania tej choroby w populacji bydta.

Wychodzac naprzeciw tej kwestii, jednym z waz-
nych tematow 65 Sesji Ogolnej Migdzynarodowe-
go Urzedu Epizootii (OIE) bylo doskonalenie, do-
tyczacego BSE, rozdziatu 3.2.13.1. Miedzynarodo-
wego Kodeksu Zdrowia Zwierzat (International
Animal Health Code). Rozdzial ten stanowi, ze sy-
tuacja epizootiologiczna panstwa w zakresie BSE
moze by¢ uznana za okre$long wylacznie po spel-
nieniu warunku realizowania ciaglych przegladow
bydta i monitorowania stanu zdrowotnego (conti-
nuous surveillance and monitoring).

Minimalne wymogi efektywnego przegladu sg na-
stepujace:

1. obowiazkowe zglaszanie podejrzanych o BSE
na podstawie badania klinicznego, przypadkow cho-
robowych;

2. laboratoryjne badanie przy uzyciu technik dia-
gnostycznych (17, 26, 28, 31) materiaju z mozgu od
zwierzat podejrzanych o BSE na podstawie bada-
nia klinicznego, ktore poddano ubojowi lub ktore
padly;

3. rejestracja potwierdzonych przypadkéw (kaz-
dy przypadek potwierdzony powinien by¢ zgloszo-
ny jako odrgbne ognisko).

W przypadku niemoznosci przekonywujacego
udokumentowania, ze wymienione warunki sa spel-
nione, sytuacja epizootiologiczna w zakresie BSE
w danym kraju traktowana jest jako nieznana wzgled-
nie nieokreslona. To za§ moze rodzi¢ trudnosci w
miedzynarodowym obrocie zywymi zwierzetami,
produktami pochodzenia zwierzecego oraz mate-
rialem biologicznym pochodzenia zwierzgcego (na-
sienie, komorki jajowe, zarodki).

Najistotniejszym zatem elementem dzialan, zmie-
rzajacych do mozliwie najwezeéniejszego wykrycia
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Tab. 1. Minimalna liczba badan wymaganych by speini¢ warunek 90% szansy
wykrycm BSE wystt;pu_]qcej w 1% przypadkow choréb neurologlcznych u bydia

: wwcer - 1Q§0 przypadkow
" na 1000 IJ__I]B_ Zwierzat

500 000 : 50

e @ = 0
1 000 000 100
250000 | B0
5 000 000 500
_ omen |

10 Uﬂ[l UI]U
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zwierzat uznaje si¢ za miarodajne
1 wiarygodne, jezeli zostang spet-
nione nastepujgce warunki, okre-
Slone w podanej przez Migdzyna-
rodowy Urzad Epizootii (OIE) ta-
beli 1 (16). Przedstawiona jest w
niej niezbedna liczba mozgow, kto-
50 re zaleznie od liczby zwierzat z
: objawami neurologicznymi nalezy
zbadac, by osiggna¢ 90% ufnosci,
czyli szansy wykrycia BSE.
Interpretujac dane zawarte w
tab. 1 dodaje si¢, ze przy dokonanym
przegladzie klinicznym 500 000
osobnikow 1 spodziewanym wykry-

196 ciu 50 osobnikéw wykazujacych
s objawy neurologiczne — minimal-
205 na liczba mézgow, ktore nalezy
547 | zbadac laboratoryjnic powinna
TR S wynosi¢ 50. Przy podanych wigk-
szych liczbach zwierzat, poddanych

przegladowi klinicznemu oraz przy
spodziewanym wystapieniu przy-

BSE - wydaje si¢ by¢ — wydanie przez ministra rol-
nictwa danego kraju zarzadzenia, ktére zobowig-
zuje panstwowa stuzbe weterynaryjna do ciagtych
przegladow klinicznych, zmierzajacych do wykrycia
zwierzat wykazujacych objawy neurologiczne. Uczest-
niczacy w tych przegladach lekarze weterynaryjni,
panstwowi 1 prywatni, powinni by¢ zapoznani z ob-
jawami klinicznymi BSE przy pomocy filmu, przed-
stawiajgcego zachowanie si¢ zwierzat chorych oraz
wyldad(’)w charakteryzuj acych etiologie;, patogenezg
1 rozpoznawanie, W tym rozpoznawanie réznicowe
BSEz uwzgle;dmenlem innych chorob o podobnych
objawach.

Jak si¢ ocenia (16), Srednio w poszczegolnych
pafistwach wystepuje u bydla rocznie co najmniej
100 przypadkow zachorowan o objawach neurolo-
gicznych na 1 000 000 osobnikdw, czyli 0,01%.

Ze wzgledu na to, ze zadne objawy kliniczne nie
sa patognomiczne dla BSE i moga wyst¢powac tez
w innych niz BSE chorobach neurologicznych by-
dfa (np. przy wiciekliznie) — dla postawienia mia-
rodajnego rozpoznania mezbf;dne jest wykonanie
laboratoryjnego badania tkanki mozgowe;j przy uzy-
ciu odpowiednich metod histologicznych lub immu-
nohistochemicznych, z uwzglednieniem rowniez
badan w kierunku wScieklizny (26).

Zaktada sie, ze 1% przypadkow choréb o obja-
wach neurologicznych moze stanowi¢ BSE (16).

Przeglady kliniczne, ktore wykrywaja zwierzeta,
wykazujace objawy neurologiczne oraz monitoro-
wanie laboratoryjne BSE w grupie tego rodzaju

padkow neurologicznych odp0w1a-

dajacych 0,01%, liczby mo6zgow,
ktore powinny by¢ zbadane wynosza odpowiednio:
dla 100 spodziewanych przypadkow chordb neuro-
logicznych — 91, a dla 4000 spodziewanych przypad-
kéw chorob neurologicznych — 224. Wedtug tab. 1,
jezeli poddano by badaniu klinicznemu populacje
bydta rzedu 10 000 000 i zgodnie z podanym uprzed-
nio zalozeniem wykryto by 1000 przypadkow o ob-
jawach neurologicznych, to wtedy nalezatoby zba-
da¢ co najmniej 205 mozgow sposrod 1000 krow
wykazujacych objawy neurologiczne, aby uzyskac
wiarygodne dane o wystepowaniu lub nie wystepo-
waniu BSE w tej populacji.

Wymagania do uznania kraju
za wolny od BSE

Biorac pod uwage niewystarczajace rozeznanie,
co do mozliwosci wystepowania BSE w krajach eu-
ropejskich, ktore nie zglosity wystepowania na ich
terenie BSE, a zatem uwazanych za wolne od tej
choroby (mimo, ze mogl do nich nastapi¢ import
maczek miesno-kostnych z prionami BSE), nalezy
w przypadku zamiaru sprowadzania z tychze kra-
jow bydta lub produktow tego gatunku, zadaé do-
kumentacji, ktora powinna zawierac:

1. pisemna oceng zagrozenia BSE na terenie kra-
ju eksportera;

2. okreSlong pisemnie strategie utrzymania za-
grozenia ze strony BSE na minimalnym poziomie,
z udokumentowaniem skutecznego wdrozenia tej
strategii;
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3. szczegOlowy protokot systematycznych przegla-
dow klinicznych i cigglego monitorowania BSE, w
ktorym bylyby uwzglednione nast(;pu]qce punkty

a) regularne przeglady kliniczne i nadzor nad
bydtem importowanym z krajow, w ktorych wyste-
puje BSE;

b) nadzor nad ubojem bydta dorostego i badanie
bydta dorostego, wykazujacego objawy neurologicz-
ne;

¢) dochodzenie epizootiologiczne i badanie la-
boratoryjne mozgdéw bydta, u ktdrego wystapily
objawy nerwowe odpowiadajace BSE;

4) dokumentacje¢ dochodzen epizootiologicznych
w przypadku bydla wykazujacego objawy neurolo-
giczne facznie z wynikami badan diagnostycznych.
Minimalna liczba badan dla osiggniecia 90% szans
na wykrycie lub wykluczenie wystgpienia BSE wska-
zana jest w tab. 1. Dane dotyczace wymienione;j
dokumentacji musza by¢ przechowywane przez
przynajmniej 7 lat.

Przy imporcie do danego kraju z innego kraju
bydla, migsa wolowego i produktow pochodzacych
od bydfa, administracja weterynaryjna kraju impor-
tujacego powinna wymaga¢ dodatkowo migdzyna-
rodowego certyfikatu zdrowia zwierzecia, w ktérym
bylyby zawarte nastepujace informacje, ze:

1. BSE podlega obowiazkowi zgtaszania w kraju
eksportujacym,

2. bydio z BSE podlega ubojowi i zniszczeniu
poprzez spalenie w calosci,

3. istnieje zakaz zywienia bydta produktami bial-
kowymi wyprodukowanymi z tkanek, ktore pocho-
dza od przezuwaczy w wieku powyzej 6 miesi¢cy.

4. bydto przeznaczone do eksportu jest:

a) trwale oznakowane, co umozliwia identyfikacje
matki i stada pochodzenia,

b) zwierzeta nie sg pierwszym pokoleniem krow
podejrzanych o BSE, lub kréw u ktorych potwier-
dzono BSE.

Dodatkowo przy imporcie zarodkow i/lub komo-
rek jajowych nalezy uzyska¢ zaswiadczenie, ze ma-
terialy te pochodzg od:

1. samic, ktdre nie wykazuja BSE,

2. samic, ktore nie sg corkami krow z BSE,

3. samic, ktdre nie byly podejrzane o BSE w cza-
sie pozyskiwania zarodka lub komorki jajowe;.

Jako uzupelnienie wymienionych wymagan Mig-
dzynarodowy Urzad Epizootii zaleca uzyskanie
Swiadectwa, ze bydlo przeznaczone na eksport uro-
dzilo si¢ co najmniej trzy lata po wprowadzeniu
zakazu stosowania maczek mi¢sno-kostnych z prze-
zuwaczy do zywienia przezuwaczy. W przypadku
importu zarodkow i komérek jajowych Migdzyna-
rodowy Urzad Epizootii zaleca uzyskanie o$wiad-
czenia, ze pochodza one od samic urodzonych co
najmniej trzy lata po wprowadzeniu zakazu, o kto-
rym mowa uprzednio.
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Przedstawione wytyczne dzialania powinny zabez-
pieczy¢ kraj importujacy przed zawleczeniem BSE.
Jednakze, ze wzgledu na nie wyja$nione do konca
mozliwosci 1 okolicznodci transmisji czynnika BSE
w obrebie pogtowia bydta oraz do zwierzat innych
gatunkow, kraje, na terenie ktorych BSE nie zosta-
o stwierdzone, powinny zachowa¢ maksymalng
ostrozno$¢ przy imporcie bydta oraz wszelkich ma-
terialow biologicznych pochodzacych od bydia z
krajow w ktorych BSE wystepowato lub wystepuje.
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