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Wystepowanie encefalopatii gabczastych (choréb prio-
nowych) u ludzi i zwierzat. Encefalopatie gabczaste (trans-
missible spongiform encephalopathies — TSEs) okreslane ja-
ko choroby prionowe wywotujg duze spoteczne poruszenie
i obawy. Jednak w zootechnice, weterynarii i medycynie
ludzkiej nie stanowig one szczegolnej nowosci. | tak, np. cho-
roba prionowa owiec i koz — trzgsawka (scrapie), znana jest
juz od 250 lat.

Od kilku lat najwieksze zainteresowanie budzi gabczasta
encefalopatia ludzi, okreslana mianem choroby Creutzfeldt-
Jakoba (Creutzfeldt-Jakob disease — CJD). Aczkolwiek pier-
wsze przypadki choroby opisali niezaleznie od siebie Creutz-
feldt i Jakob, odpowiednio w roku 1920 i 1921, jej wystepo-
wanie nie wzbudzato dotychczas wigkszych emocji. CJD wy-
stepuje na calym $wiecie, ze stalg czestoscig jednego przy-
padku na milion mieszkancow, przy czym przyjmuje sie, ze
czas od zakazenia do wystapienia objawéw chorobowych
moze siggac czterdziestu lat. Choroba ma charakter poste-
pujacy, lecz po pojawieniu sig pierwszych objawéw doprowa-
dza do smierci w czasie od kilku do kilkunastu miesiecy.
W roku 1928 opisano przypadki podobne do CJD, manifestu-
jace sig porazeniem nerwowym trwajacym od 2 do 10 lat,
potaczonym z potegujacy sie umystowa degradacja chorych.
Chorobg te sklasyfikowano jako odrebng jednostke i okreslo-
no mianem zespotu GSS (Gerstmann-Straussler-Scheinker
syndrome). Waznym etapem w badaniach zmierzajacych do
rozpoznania etiologii, charakteru i natury encefalopatii wyste-
pujacych u cztowieka oraz okreslenia wzajemnych relacji
migdzy nimi byto opisanie choroby kuru wéréd cztonkow ple-
mienia Fore na Nowej Gwinei. Stwierdzono, ze zgon chorych
nastepuje po kilku latach pogtebiajacego sie porazenia ner-
wow motorycznych i narastajacego uposledzenia umystowe-
go. Najwazniejszym faktem umozliwiajacym wyjasnienie etio-
logii choroby byto stwierdzenie, ze szerzeniu sie kuru na No-
wej Gwinei sprzyjaly rozpowszechnione wéréd plemienia Fo-
re praktyki rytualnego kanibalizmu, polegajace na spozywa-
niu (gtdwnie przez dzieci) mézgu zmarlych krewnych. Uwa-
zano, ze czynnikiem wywotujgcym te chorobg jest tzw. powol-
ny wirus lub wirus nietypowy. Chociaz ggbczaste encefalopa-
tie wystepujace u ludzi (znanych jest obecnie szesé schorzen
o takim charakterze) sklasyfikowano jako odrebne choroby,
przypuszcza sig, iz maja one wspélne zrédfo. Bylyby to zatem
odmiany tej samej choroby opisanej w réznym czasie i przez
roznych autoréw. Jeszcze niedawno encefalopatii ggbczas-
tych (TSEs) cztowieka nie wigzano z zadnymi chorobami
wystepujacymi u zwierzat. Obecnie sytuacja ta ulega zmianie
i stad znacznie wzrosto zainteresowanie chorobg CJD u ludzi
oraz innymi chorobami ssakow, prowadzacymi do nieodwra-
calnych zmian w centralnym uktadzie nerwowym. U zZwierzat
opisano dotychczas wystepowanie szesciu encefalopatii gab-
czastych:
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—trzgsawka (scrapie) owiec i koz, okreslana takze mianem
choroby ktusowej;

— gabczasta ecefalopatia bydta (bovine spongiform ence-
phalopathy — BSE);

— zakazna encefalopatia norek (transmissible mink ence-
phalopathy — TME);

— encefalopatia egzotycznych kopytnych (exotic ungulate
encephalopathy — EUE), ktora wystepuje u antylop oraz roz-
maitych gazeli;

— gabczasta encefalopatia kotow (feline spongiform ence-
phalopathy — FSE);

— choroba chronicznego wyniszczenia (chronic wasting di-
sease — CWD), na ktora zapadajg mulaki (Odocoileus hemio-
nus) oraz tosie.

Chorobg prionowg o najkrétszym rodowodzie, ale zara-
zem najbardziej destrukcyjng dla hodowli i potencjalnie naj-
grozniejsza dla cztowieka, jest gabczasta encefalopatia bydta
(BSE). Ze wzgledu na wystepowanie objawéw porazenia cen-
tralnego uktadu nerwowego, BSE okreslana jest czesto mia-
nem choroby ,szalonych” krow (mad cow disease); stanowi
ona aktualny problem sanitarny i gospodarczy, zwlaszcza
w krajach Unii Europejskiej. BSE wywiera niekorzystny
wptyw na $wiatowy rynek produktéw pochodzenia zwierzece-
go. W krajach Unii Europejskiej znaczaco spadt popyt na wo-
towing. Takze w Polsce odnotowuje sie podobne tendencje,
spowodowane przypuszczalnie obawag konsumentéow przed
spozyciem wotowiny zainfekowanej BSE. Przedtuzanie sie
~wotowej psychozy” wydaje sie korzystne dla producentéw
oraz dystrybutoréw migsa innych gatunkow zwierzat (np.
w niektorych krajach UE rynkowg popularno$é zyskuje mieso
strusi). Nalezy jednak podkresli¢ czesto pomijany fakt, ze
bydto domowe nie jest szczegdlinym gatunkiem podiegajacym
gabczastym encefalopatiom. W czasie trwania epidemii BSE
w Anglii zarejestrowano przypadki choréb o naturze BSE
u zwierzgt wielu dzikich gatunkéw utrzymywanych w ogro-
dach zoologicznych, a wiec catkowicie uzaleznionych od lu-
dzi w zakresie dostgpu do pokarmu. Liczba gatunkéw wraz-
liwych jest w rzeczywistosci duzo wigksza. Poprzez do$wiad-
czalne zakazenia droga pozajelitowa (najskuteczniejsze sg
inokulacje domoézgowe materiatu zakaznego) chorobe mozna
skutecznie przenies¢ m.in. na éwinie. W roku 1991 doniesio-
no o przypadkach podobnych do encefalopatii gabczastej,
ktore wystapity u strusi afrykanskich (Struthio camelus) utrzy-
mywanych w niektérych ogrodach zoologicznych w Niem-
czech. Z uwagi na wiodaca role bydta domowego jako gatun-
ku zwierzat hodowlanych, BSE jest waznym zagadnieniem sa-
nitarnym. Jednak priony nie sg problemem typowym dla jakie-
gos gatunku, lecz jest to zagadnienie o szerszym zasiegu.

Gabczaste encefalopatie (TSEs) ludzi i zwierzat maja wie-
le cech wspdlnych. Do najwazniejszych naleza;

* Diugi czas inkubacji. Wieloletni okres uptywajacy od in-
fekcji do wystapienia objawéw klinicznych utrudnia okreélenie
momentu i sposobu zarazenia.

» Zawsze koncza sie Smiercia.

» Dotykaja centralnego uktadu nerwowego (gtownie moz-
gu), a najwazniejsze symptomy maja charakter postepujgce-
go porazenia (ataxia) istotnych dla zycia o$rodkéw nerwo-
wych. Zadne objawy kliniczne nie sg patognomoniczne i mo-
ga wystepowac takze w innych chorobach uktadu nerwowego
(np. przy wsciekliznie). Dla rozpoznania choroby niezbedne
s laboratoryjne badania tkanki moézgowe;j.

» Zmiany obejmujg komadrkowe biatko prionowe, ktére
W procesie chorobowym zatraca swa forme fizjologiczna (ok-



reslang jako PrPC) i ulega przemianie w postac¢ patologiczng
(okreslang jako PrpS &, Charakterystyczne gqbczaste zmiany
w moézgu wywotuje kumulacja biatka Prpse , ktorego konglo-
meraty okres$lane sg jako ztogi amyloidu. Nlezwykloscnq oma-
wianych choréb jest to, ze patologiczna forma biatka PrpSC
przy kontakcie z normalnym biatkiem PrP° przeksztatca je
w biatko patologicznie zmienione. Tak wiec czynnikiem odpo-
wiedzialnym za generowanle zmian chorobowych jest ,inwa-
zyjne biatko” PrP e , a nie, tak jak w innych schorzeniach in-
wazyjnych, jakisé patogen (wirus, bakteria) posiadajacy infor-
macje genetyczna zapisang w sekwencji ktéregoé z kwasoéw
nukleinowych (DNA lub RNA).

Termin ,prion”, wprowadzony w roku 1992 przez S.B. Pru-
sinera dla podkreslenia biatkowej (,biatkowatej”) natury jed-
nostki infekcyjnej, pochodzi od angielskiego terminu proteina-
ceous infectious particle. Mianem ,prionu” okreéli¢ mozna
komorkowe biatko prionowe bedace produktem genu PrP,
ktore ulegto konformacyjnej zmianie w czasteczke chorobo-
tworczg i nabyto zdolnoéci indukowania takich samych zmian
oraz wtasciwosci chorobowych i chorobotwérczych w napoty-
kanych prawidtowych biatkach prionowych. Najsilniejsze bio-
logiczne dowody na biatkowa nature czynnika inwazyjnego
BSE pochodzg z obserwacji nad myszami z umeczynnlonym
(»znokautowanym”) genem prionowym (PrP ), a wiec nie
posiadajacymi tego biatka w organizmie, ktére okazuja sie
niewrazliwe na zakazenie. Ponadto nie obserwowano u nich
multiplikacji wprowadzonego biatka inwazyjnego (w organiz-
mie nie byto bowiem produktu, ktory mogtby podiegaé kon-
wersji). U myszy z unieczynnionym genem biatka prionowego
pojawity sie okoto 17 miesiaca zycia silne zaburzenia moto-
ryczne, a w ich mézgu wykazano znaczny ubytek komérek
Purkinjego. Fakt ten wskazuje, ze biatko PrP spetnia w orga-
nizmie wazng role fizjologiczna, poniewaz wptywa na czas
przezywania neuronow. Gtownym miejscem wystepowania
biatka prionowego jest uktad nerwowy.

Czynnik wywotujacy gabczastg encefalopatie charaktery-
zuje sie znaczng opornoécig na wysoka temperature i inne
czynniki fizyczno-chemiczne — wytrzymuje niemal wszystkie
metody sterylizacji. Ulega inaktywacji dopiero w temperaturze
powyzej 130°C przy rébwnolegtym zastosowaniu ciénienia 3
atmosfer. Nie ulega unieczynnieniu pod wptywem promienio-
wania radioaktywnego i UV, formaliny ani niskiego lub wyso-
kiego pH. W tkankach zakopanych w ziemi zachowuje zakaz-
nos¢ nawet przez wiele lat. Praktycznie biorac, petng gwaran-
cje catkowitego zniszczenia materiatu zakaznego daje jego
spalenie.

Srodowiskowe i genetyczne czynniki sprzyjajace szerze-
niu encefalopatii gabczastych u ludzi i zwierzat. Mecha-
nizmy powstawania i szerzenia sie encefalopatii gagbczastych
moga by¢ rézne. Priony moga sie pasazowaé droga pokar-
mowag. Najlepiej udokumentowanym przyktadem jest wspom-
niana juz choroba kuru. Po administracyjnym zakazie rytual-
nego kanibalizmu, a pozniej po dobrowolnym zaprzestaniu
takich praktyk — kuru zanikta. Jest to ,eksperymentalny” do-
wod epidemiologiczny potwierdzajacy fakt szerzenia sig prio-
now drogg pokarmowa, a zarazem informacja o najskutecz-
niejszym sposobie zapobiegania transmisji zakazenia. Ence-
falopatia ggbczasta moze byc¢ takze przypadkowo przeniesio-
na na osoby zdrowe poprzez zabiegi terapeutyczno-lekarskie,
w ktorych wykorzystuje sig tkanki lub preparaty pozyskane od
0s6b pozornie zdrowych, znajdujacych sie w subklinicznej fa-
zie choroby, a wiec jeszcze przed wystagpieniem pierwszych
jej objawow. Ta forma przenoszenia choroby okreslana jest
mianem szlaku jatrogennego. Przypadki takie odnotowano po
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zabiegach przeszczepienia rogoéwki, po przeszczepach opo-
ny twardej mozgu, a takze po iniekcjach ludzkiego hormonu
wzrostu wyprodukowanego z przysadek mozgowych pobra-
nych z ludzkich zwtok (byta to niegdy$ powszechna i legalna
metoda pozyskiwania hormonu wzrostu). Przypuszcza sie, ze
produkcja taka ma miejsce takze obecnie, bedac zyskowna,
aczkolwiek juz nielegalng, gatgzig ,przemystu” zwigzanego
z farmakologicznym dopingiem sportowym. Istnieje takze
mozliwo$¢ zakazenia przez allogeniczne (cztowiek—czio-
wiek) badz ksenogeniczne (zwierze—cztowiek) przeszczepy
tkanek. Na przyktad bydlece powiezie i rozciegna stosowano
jako przeszczepy biostatyczne u ludzi. Choroba prionowa
moze sie wreszcie pojawia¢ bez zadnego widocznego
i sprawdzalnego powodu. Tego rodzaju przypadki okreslane
sg jako sporadyczne lub samoistne.

Gen kodujacy ludzkie biatko prionowe, oznaczony symbo-
lem PRNP lub PrP, zlokalizowano na krotszym ramieniu chro-
mosomu nr 20. Mutacje tego genu moga by¢ czynnikiem us-
posabiajgcym do przemiany normalnego biatka prionowego
w patologiczne biatko inwazyjne. Przyktadem takiej sytuacji
jest choroba prionowa, okreslana jako $miertelna rodzinna
bezsennosc¢ (fatal familial insomnia), a takze tzw. rodzinna
forma choroby Creutzfeldt-Jakoba.

Nie stwierdzono, aby u ktérej$ z ras czy odmian bydta
wystgpowata genetyczna podatno$é na BSE. Natomiast wy-
kazano istnienie genetycznej podatnosci owiec na trzesawke
(scrapie). Na przyktad w USA, az 86,4% wszystkich przypad-
kéw tej choroby wystepuje u przedstawicieli rasy suffolk.
Czas inkubacji choroby kontrolowany jest z locus Sip (scrapie
incubation period), ktérego dwa allele (sA i pA) odpowiednio
skracajg i wydtuzajg okres wylegania. U owiec heterozygo-
tycznych sA/pA okres wylegania jest srednio dtugi, podczas
gdy homozygoty pA/pA sa albo catkowicie opormne na do$-
wiadczalne zakazenia, albo tez wyleganie scrapie postepuje
u nich bardzo wolno. Owczy locus Sip jest przypuszczalnie
analogiem genu Sinc, ktéry u myszy kontroluje szybko$¢ mul-
tiplikacji owczego scrapie w centralnym uktadzie nerwowym
osobnikow zakazanych doéwiadczalnie. Na dtugo$¢ czasu in-
kubacji choroby moga mie¢ wptyw takze inne czynniki gene-
tyczne. Nawet wtedy, gdy doswiadczalnie zakazane myszy
miaty identyczne geny PrP i nie wykazywaly roznic w locus
Sinc, wystepowaty miedzy nimi réznice w zakresie czasu in-
kubacji scrapie. U bydta opisano polimorfizm biatka priono-
wego oraz sekwencji genu PrP. Nie wykazano jednak zwigz-
ku migdzy zmiennoscig sekwenciji genu PrP a liczba zacho-
rowan na BSE czy zréznicowanym czasem wylegania choro-
by. Dotychczas najwiekszg liczbe infekcji BSE zanotowano
u bydta rasy holsztynsko-fryzyjskiej (h.f.), co prawdopodob-
nie wynika po prostu z rozpowszechnienia tego bydta, a nie
jego szczegdblinych sktonnoéci do zapadania na BSE. Przeno-
szenie choroby nastepuje szlakiem pokarmowym, w ktdrego
tancuchu znajdzie si¢ biatko inwazyjne (prion). Z jelita biod-
rowego prion dociera wzdtuz nerwéw do mézgu, gdzie powo-
duje patologiczng konwersje normalnego biatka prionowego
w ,biatko inwazyjne”. Nie mozna takze wykluczy¢ innych drog
przenoszenia prionow do moézgu.

Zarejestrowanie w latach 1995-1997 wsrod mieszkahcow
Wielkiej Brytanii i Francji nietypowych przypadkéw choroby
Creutzfeldt-Jacoba spotggowato obawy, ze jej wystepowanie
moze mie¢ zwigzek z chorobami prionowymi zwierzat.
Wszyscy pacjenci dotknieci stwierdzonym wariantem choroby
(vCJD) byli stosunkowo mtodzi (do 40 lat), co kontrastowato
z danymi o wystgpowaniu choroby tylko u ludzi starszych
(redni wiek zapadajacych na CJD o klasycznym przebiegu
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wynosi 65 lat). Posmiertne zmiany neuropatologiczne miaty
nie notowane dotychczas cechy, odmienne od rejestrowa-
nych u osob zmartych na tzw. jatrogenng lub samoistng (spo-
radycznag) posta¢ choroby. Wykluczono, aby we wspomnianych,
nietypowych przypadkach miata miejsce ktdras z rozpoznanych
dotychczas drég przenoszenia choroby. Wysunieto zatem hipo-
teze, ze vCJD pochodzi od bydta chorego na BSE.

Aczkolwiek owcza choroba prionowa scrapie (trzesawka)
znana jest od ponad dwéch stuleci, dotychczas nie wykazano,
aby mogta by¢ niebezpieczna dla cztowieka. Hipoteze takg
wysuwano po odnotowaniu stosunkowo wysokiej zachorowal-
noéci na CJD wsréd libijczykow, ktorzy kultywowali zwyczaj
spozywania mozgu owiec, lekko tylko obgotowanego. Wyka-
zano jednak, ze CJD wsrod tej grupy etnicznej wigze sie ra-
czej z predyspozycjg do zachorowan wynikajgca z mutacji
w kodonie nr 200 genu PrP. Przenoszenie sie na ludzi cho-
roby ,szalonych” krow po spozyciu migsa (lub innych tkanek)
zwierzat zainfekowanych BSE nie jest w pemi udokumento-
wane. Jednak obawy przed tak grozng w skutkach chorobg
sg zupetnie zrozumiate. Zabezpieczenia przed BSE majg
charakter restrykcji sanitarno-administracyjnych rozciagaja-
cych sig¢ m.in. na kryteria okreslajace warunki wytwarzania
produktow pochodzenia zwierzecego, na obrét miesem i jego
pochodnymi oraz import badz eksport zwierzat zywych. Cho-
ciaz konieczno$¢ wprowadzenia rowniez w Polsce tego ro-
dzaju obostrzen nie podlega obecnie dyskusji, nastapito to po
dtugim okresie importowania z krajow o duzym ryzyku wyste-
powania BSA nie tylko bydfa, lecz rowniez migsa wotowego
i jego przetworow, pasz i komponentéw paszowych zawiera-
jacych biatko zwierzece, zelatyny, dodatkow mineralnych itd.
Wydaje si¢ zatem, ze niebezpieczenstwo wystapienia BSE
»zaimportowano” do Polski juz dawno. Dlatego obecne obawy
przed polskg wotowing nie majg racjonalnego uzasadnienia
tym bardziej, ze rygory w zakresie sprowadzania z krajow ry-
zyka bydta, migsa wotowego i jego przetwordw oraz pasz za-
wierajacych biatka zwierzece sg obecnie surowe (wazne by
byty skutecznie egzekwowane).

Rodowéd choroby ,,szalonych” kréw. Pierwsze sporadycz-
ne przypadki BSE zanotowano w Anglii w roku 1985. W po-
towie roku 1995 zaatakowanych juz byto ponad 150 tysiecy
zwierzat, a do pazdziernika 1996 choroba dotkneta ponad
163 tysigce sztuk bydta w Anglii, Szkocji i Walii, wystepujac
takze w mniejszym zakresie w populacjach bydfa w Irlandii,
Francji, Portugalii i Szwajcarii. Dane te z pewnoscig nie sg
petne. Obejmuijg tylko przypadki ,oficjalne”, a ponadto doty-
czg zwierzat, u ktorych wystapity juz kliniczne objawy choro-
by, co umozliwiato jej identyfikacje. Uznaje sie za pewne, ze
pierwotne ognisko BSE zaistniato w Anglii, skad poprzez eks-
port zwierzat, migsa i dodatkow paszowych sporzgdzonych
z tkanek zwierzat chorych lub padtych (np. maczki miesno-
kostnej), infekcja przeniosta sie do innych rejonéw geogra-
ficznych. Od poczatku zaistnienia w Europie Zachodniej epi-
demii BSE skala zagrozenia w poszczegdlnych krajach byta
rézna, co zalezato takze od rozmiaréw importu w tych latach,
w ktorych nasilenie choroby w Anglii byto najwieksze. Skalg
zagrozenia epidemiologicznego wyraza si¢ wielkoscig Sred-
niego ,wskaznika ryzyka” (average risk index), ktory uwzgled-
nia ,kumulatywng” zapadalno$¢ na BSE w Zjednoczonym
Krélestwie w poszczegdlnych latach oraz oficjalnie odnoto-
wang w tych latach wielko$¢ importu bydta z Anglii. Zbiorczy
,wskaznik ryzyka” w krajach EWG w latach 1985-1989, na
skutek bezposredniego importu bydta migsnego i mlecznego
z Wielkiej Brytanii, ksztattowat sie nastepujaco: Republika Ir-
landii — 911, Portugalia — 262, Niemcy — 243, Hiszpania — 54,
Wiochy - 50, Holandia — 44, Francja — 32, Dania - 29, Belgia
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i Luksemburg — 17, Grecja — 0. Kalkulacje dotyczace wielko$-
ci ,wskaznika ryzyka” to tylko przyblizenie skali epidemiolo-
gicznego nasilenia BSE. Uwzgledniajg one zagrozenie zwia-
zane z bezposrednim obrotem zwierzetami, a pomijaja sze-
rzenie sie¢ BSE wynikajace z eksportu badz importu maczek
migsno-kostnych, zelatyny, niektérych lekéw, albuminy byd-
lecej, szczepionek czy wreszcie dodatkéw paszowych uzys-
kanych z rogéw i racic, ktére mogg pochodzié od zwierzat
zainfekowanych prionami bydta.

Choroba wystepuje najczesciej u zwierzat 4-5-letnich,
a najmfodszym zwierzeciem, jakie zapadto na BSE byta dwu-
dziestomiesieczna jatowka. U bydta mlecznego, uzytkowane-
go z zasady przez diuzszy czas, szansa ujawnienia si¢ BSE
jest zatem wigksza niz u bydta miesnego, ubijanego najp6z-
niej przed ukonczeniem drugiego roku zycia, a wiec przed
okresem wystgpienia objawow klinicznych. Dlatego tez inna
jest wielkos¢ wskaznika ryzyka dla bydta migsnego i mlecz-
nego. W licznych publikacjach naukowych na temat BSE
wskazuje si¢ na daleko posunieta powsciggliwos¢ agend rzg-
dowych w upowszechnianiu informacji o tej chorobie, tak
brzemiennej w skutki gospodarcze i rzutujacej na mozliwoéci
eksportu badz importu materiatu i produktéw pochodzenia
zwierzgcego. Po zaistnieniu epidemii BSE w Anglii, brytyjski
eksport do krajow UE objety zostat rygorami (blokada), po
czym ze strony Zjednoczonego Krolestwa nastapity kroki od-
wzajemniajgce. Z dniem 1 stycznia 1998 roku wtadze brytyj-
skie wprowadzity w ramach ,restrykcji odwzajemniajacych”
szczegolne rygory przy imporcie wotowiny, baraniny i miesa
koz z krajow UE oraz tzw. krajéow trzecich. Tak wigc sprowa-
dzane migso zaczeto poddawac specjalnej kontroli z zasto-
sowaniem rozlicznych testéow obowigzujgcych w stosunku do
tzw. artykutow szczegdlnego zagrozenia (specific risk mate-
rial — SRM), co ma chroni¢ kraj przed chorobami typu BSE.
Brytyjczycy argumentowali, ze obcigzanie tylko brytyjskiej
gospodarki przypadkami i konsekwencjami BSE jest niespra-
wiedliwe, gdyz choroba ta moze réwniez wystepowac w in-
nych krajach, mimo ze oficjalnie nie jest zgtaszana.

Z punktu widzenia intereséw polskiej hodowli i krajowego
rynku produktow pochodzenia zwierzecego istotng informacje
stanowi fakt, ze Niemcy, bedgce panstwem osciennym, juz
w pierwszych latach wybuchu epidemii BSE w Europie Za-
chodniej charakteryzowaty sie jednym z najwyzszych wskaz-
nikobw ryzyka. Jeszcze do niedawna utrzymywano, ze zare-
jestrowane w Niemczech przypadki BSE wystgpity u sztuk
zaimportowanych z innych krajow. Przyktadem takiego prze-
Swiadczenia moze by¢ stynna ,szalona” krowa Cindy. Podej-
rzewano, ze jest to pierwszy przypadek BSE u zwierzecia
wywodzacego sie z niemieckiej hodowli. W 1997 roku spra-
wie Cindy poséwigcono osobny artykut w niemieckim czaso-
pismie o zasiggu migdzynarodowym (Berliner und Munche-
ner Tierarztliche Wochenschrift 110, 305-310, 1997), w kto-
rym przedstawiono rozmaite dane majace dowodzi¢, iz Cindy
nie pochodzi z hodowli niemieckiej. Najnowsze przypadki za-
chorowan na BSE bydta urodzonego m.in. w Niemczech i we
Franciji (oficjalnie potwierdzone w koncu 2000 r.), chociaz nie-
liczne, sg dla Polski nowym i bardzo istotnym elementem w eu-
ropejskim kryzysie BSE. Oznaczajg one bowiem, ze wbrew opi-
niom o schytku tego problemu sanitarno-hodowlanego, bedace-
go — jak sie wydawato — pod petng kontrolg, pierwotny problem
BSE nie tylko nie zostat catkowicie zlokalizowany, lecz sie prze-
dostat (i zasiedlit w sensie dostownym) w hodowli bydfa kraju
sgsiedzkiego, z ktorym Polska od dawna utrzymuje szeroka wy-
miane towarowa i kontakty hodowlane.



Rola maczek migsno-kostnych w wybuchu epidemii BSE.
Wyniki swiatowych badan nad wystgpowaniem BSE bydta do-
wiodty, ze wybuch tej choroby w Anglii wiazat sie ze stoso-
waniem maczek migsno-kostnych (meat bone meal — MBM)
jako dodatku biatkowego do dawek pokarmowych dla bydta.
Na przetomie lat siedemdziesiatych i osiemdziesiatych zano-
towano w Zjednoczonym Krélestwie wzrost populacji owiec
o blisko 7 milionéw. Zjawisku temu towarzyszyto nasilenie
przypadkow trzesawki (scrapie) i zwigzanych z tym upadkéw
zwierzat. Aczkolwiek skala przetwarzania tkanek owczych na
maczke migsno-kostng nie ulegta zmianie (stanowity one o-
koto 15,3% catego przetwarzanego w ten sposéb materiatu),
to jednak udziat w nim tkanek zwierzat padtych na trzgsawke
znacznie sig podwyzszyt. Produkcja maczki miesno-kostnej
jest ztozonym procesem technologicznym. Z rozdrobnionego
surowca (ko$ci, migsnie, ttuszcz itd.) uzyskuje sie poczatko-
wo tzw. maczke surowa, ktérg poddaje sie nastepnie dziata-
niu rozpuszczalnikéw organicznych. Jest to bardzo istotny e-
tap technologiczny, podczas ktérego nastepuje wyptukanie
frakcii lipidowej. Te faze obrébki przeprowadza sie w tempe-
raturze od 60 do 80°C przez okoto 8 godzin. Nastepnie, po
dekantacji rozpuszczalnika, odparowuije sie jego pozostatosci
w temperaturze 100°C przez 30 minut. Wreszcie maczke og-
rzewa sig bezposrednio przegrzang parg wodng pod cisnie-
niem, co odgrywa zasadniczg role z punktu widzenia steryli-
zacji. Tak wigc, przy omawianej (rozpuszczalnikowej) techno-
logii produkcji MBM, surowiec poddawany jest dtugotrwatemu
oddziatywaniu rozpuszczalnika, wysokiej temperatury, a tak-
ze cisnienia, ktore dziatajg synergicznie. Maczka uzyskana
tym sposobem jest wysokiej jakosci (nie skawala sig, co nas-
tepuje przy obecnosci w niej tluszczu), mozna jg sprawnie
dawkowac (wazne przy zautomatyzowanym zadawaniu pasz)
i odznacza sig duza trwatoécig oraz wysoka wartoécig odzyw-
cza. Jest nadto bezpieczna z mikrobiologicznego punktu wi-
dzenia. Technologia rozpuszczalnikowa jest jednak stosunko-
wo kosztowna, ze wzglgdu na diugotrwatosé i energochton-
nos¢ procesu produkcji; zaczgto zatem poszukiwaé innych
rozwigzan.

Maczka migsno-kostna uzyskiwana metoda uproszczona
(tzn. bez rozpuszczalnika) ma nieco gorszg jakosé, lecz jest
znacznie tansza. Materiat podlega tu pasteryzaciji tzw. ciep-
tem suchym, produkt koncowy jest zatem mikrobiologicznie
bezpieczny. Jest to jednak proces nie tylko bezrozpuszczal-
nikowy, ale takze bezcisnieniowy, a zatem nie ma w nim
wspomnianego synergicznego oddzialywania czynnikéw fi-
zyczno-chemicznych.

Jeszcze w 1975 roku okoto 65% maczek migsno-kostnych
produkowano w Zjednoczonym Krolestwie metoda pierwsza
(z ekstrakcjg rozpuszczalnikiem). W nastepnych latach wy-
parly jg jednak technologie tansze. W roku 1992 maczki migs-
no-kostne uzyskane metodg rozpuszczalnikowa stanowity juz
tylko 10% globalnej produkcji tych pasz.

Uwzgledniajgc 4-5-letni okres inkubacji, czas wybuchu
w Anglii epidemii BSE okazuje sie silnie dodatnio skorelowa-
ny z ograniczeniem produkcji MBM metoda rozpuszczalniko-
wa. Ponadto wybuch epidemii dobrze koresponduje ze zwigk-
szonym w tym czasie udziatem surowca pochodzacego od
owiec padiych na trzesawke. Przed rokiem 1980 w Wielkiej
Brytanii znane byly tylko encefalopatie gabczaste ludzi CJD
i GSS oraz trzgsawka owiec i koz. Fakty te $wiadcza posred-
nio o ,owczym” rodowodzie bydlecej epizootii BSE.

O ile wybuch epidemii BSE w Europie Zachodniej ma $cis-
ty zwigzek ze skarmianiem biatka pochodzenia zwierzecego
zawartego w maczkach migsno-kostnych produkowanych
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wedtug ,0szczednych” technologii, o tyle nie ma bezpoéred-
nich danych o tym, jakie priony, jakiej linii i od zwierzat jakie-
go gatunku zapoczatkowaty lawine zachorowan.

Z punktu widzenia skutecznego zapobiegania i zwalczania
TSEs szczegolnego znaczenia nabiera technologia wytwa-
rzania preparatow biatkowych pochodzenia zwierzecego. Ob-
robka termiczna maczki odttuszczonej (metoda rozpuszczal-
nikowa) jest prawdopodobnie skuteczniejsza, udowodniono
bowiem, ze obecnos¢ lipidow obniza efektywnosé sterylizacji
termicznej. Nie mozna takze wykluczy¢, ze biatka prionowe,
jako czynniki posiadajace domeny hydrofobowe, moga by¢
wyptukiwane w czasie ekstrakcji rozpuszczalnikiem. Skala
przetwarzania odpadéw zwierzecych na produkty paszowe
jest ogromna. W Wielkiej Brytanii w 1988 roku (a wigc juz
w okresie zaawansowanej epidemii BSE) przetworzono 1,5
miliona ton odpadow, z ktorych uzyskano 400 tysiecy ton ma-
czek i 170 tysiecy ton produktow tluszczowych. W tym sa-
mym okresie w krajach Unii Europejskiej przerobiono ponad
9 milionéw ton odpadéw zwierzecych, uzyskujac 2,5 miliona
ton maczek paszowych dla zwierzat i milion ton produktéw
ttuszczopochodnych. Tylko w jednym roku (dane za 1995 r.)
w krajach Unii Europejskiej ogétem uzyskano prawie 3 milio-
ny ton maczek migsno-kostnych i blisko 170 tysiecy ton
maczki z krwi. Tak wielka skala produkcji maczek przekracza
mozliwosci ich wykorzystania na rynku wewnetrznym, podle-
gaty one zatem intensywnemu eksportowi do krajow trzecich
(takze do Polski).

W 1988 roku na obszarze Zjednoczonego Krélestwa wpro-
wadzono zakaz zadawania bydtu preparatow biatkowych
wyprodukowanych z tkanek przezuwaczy, natomiast ograni-
czenie to nie dotyczyto MBM pochodzacych z tkanek zwierzat
innych gatunkow. Wprawdzie liczba zakazen zmniejszyta sie,
jednak wciagz odnotowywano nowe przypadki zachorowan. A-
nalizujgc przyczyny wystapienia zachorowan w latach 1993-
1994 (a wigc juz po okresie inkubacji BSE, tzn. w czasie,
kiedy nowe infekcje powinny catkowicie ustac) wykluczono,
aby mégt zajs¢ poziomy badz pionowy transfer czynnika in-
fekcyjnego. Przyczyny dalszego rozprzestrzeniania sie cho-
roby ,szalonych” kréw powiazano wigc z mozliwoscig krzyzo-
wego zanieczyszczenia miynéw paszowych, wykorzystywa-
nych w produkcji pasz dla $win i drobiu z tkanek bydlecych:
w innych cyklach produkcyjnych mtynéw tych uzywano przy
produkcji maczek dla bydta. Nawet minimalne zmieszanie sie
resztek pasz moze mie¢ powazne konsekwencje epidemiolo-
giczne; wyniki mianowania materiatu zakaznego wykazaty, ze
wrazliwo$c bydta na priony jest prawie tysigckrotnie wyzsza
niz wrazliwo$¢ myszy. Pobranie maczki zwierzecej zawiera-
jacej jeden gram mézgu osobnika chorego wystarcza do za-
kazenia krowy. Wybuch epizootii BSE stat sie ostrzezeniem
przed mozliwoscig wytonienia si¢ nieznanych infekcji, groz-
nych dla swin i drobiu, po skarmianiu biatka pochodzacego
z tkanek przezuwaczy. W marcu 1996 r. zabroniono w Wiel-
kiej Brytanii korzystania w zywieniu wszystkich gatunkow
zwierzat domowych (w tym $win i drobiu) z MBM pochodza-
cych z tkanek przezuwaczy, a nastepnie wprowadzono zakaz
produkcii i kierowania na rynek maczek miesno-kostnych wyt-
warzanych z surowca pochodzgcego od ssakéw w ogéle. Od
sierpnia 1996 r. stato si¢ nielegalne samo posiadanie pasz
zawierajgcych maczki migsno-kostne. Natozono ustawowy o-
bowigzek oczyszczenia sprzetu i pomieszczen majacych kon-
takt z MBM oraz przedsigwzigto $rodki zmierzajace do od-
zyskania i zniszczenia wszystkich pasz zawierajacych MBM
(zaréwno tych, ktére znajdowaty sie jeszcze u producentéw,
jak i znajdujacych sig w sieci dystrybucyjnej). Juz po wybu-
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