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Encefalopatie gbczaste $ to neurodegrada-
cyjne choroby prionowe ludzi i zwieiz

Pierwsze wzmianki na ich temat dotyczyly cho-

choroby Creutzfeldta-Jakoba — CJD (Rossi i in.,
1998; Almer iin., 1999). W 15% przypadkach
zachorowé obserwuje si takze wystpowanie

roby kuru opisanej w 1959 roku przez Gajduskarodzinnej CJD (fCJD), a w zaleosci od tego,

i Zigas. Obserwuc plemk Fore zamieszkgge
Papwe Nowa Gwines zauwayli oni, ze kobiety
nalezace do tego plemienia propagu trakcie
obrzdkéw zegnania & ze zmartym, zjadanie

ktérego kodonu mutacja dotyczy, mamy do czy-
nienia z odmiennym obrazem Klinicznym tej
choroby. Ze wzgidu na jej réne pochodzenie
wyrdznia sk takze samoistp CID (sCJD) i ja-

fragmentow jego moézgu. Rytuat ten sprzyjattrogenm posta, pojawiapca Sie na skutek po-

wystepowaniu choroby zwanej siiejaca Sk
smierck”’, objawiajcej sk ataksy, drzeniem
miesniowym, wyniszczeniem organizmustinier-

cia. Wprowadzenie zakazu uprawiania kanibali-gow neurochirurgicznych

zmu ograniczylo rozprzestrzenianieg skuru,
jednake ze wzgidu na dhugi czas inkubaciji cho-

dawania ludzkiego hormonu wzrostu, gonado-
tropin, jak rownie w wyniku przeszczepu opony
twardej mézgu, rogéwki czy teinnych zabie-
lub po badaniach
z wyciem elektrod wprowadzanych beZped-
nio do mézgu (Job i in., 1992; Heinemann i in.,

roby, trwapcy od 1,5 roku do 30 lat, jeszcze do 2008). W ostatnich latach stwierdzono weyst

dzisiaj zdarzaj sic pojedyncze przypadki zacho-
rowan (Polo, 2000; Liberski i Brown, 2004).
Rzadko wystpujaca chorola zakana

powanie odmiennego rodzaju choroby, tzw.
wariantu CJD (vCJD), dla ktérego nie notuje si
charakterystycznego obrazu EEG. Obserwuje si

jest inna encefalopatia zwana Syndromem Gertgo u mtodych 0s6b po spyriu migsa bydta

smanna-Strausslera-Scheinkera (GSS)gkWi
sza¢ przypadkow to chorzy, u ktérych stwier-
dza s¢ mutacg w genie kodujcym biatko prio-
nowe (Prion Protein GenePRNB), dziedzica-
ca sie autosomalnie, dominggo (Hsiao i Prusi-
ner, 1991). Mutagj punktows jest réwnie de-
terminowana smiertelna rodzinna bezsenito
(FFI), objawiajca s¢ bezsenngcia, zaburze-
niami koncentracji i pamci oraz zaburzeniami
swiadomdci. Zwigzana jest ona ze zmieriom
obserwowaa w kodonach 129 i 178 daucha
polipeptydowego biatka prionowego, a weyst

chorego na pagawalm encefalopat (Bovine
Spongiform Encephalopathy — BSE) (Weiss-
mann i Aguzzi, 1997; Cali i in., 2006). BSE
wywotywana jest przez ten sam szczep czynnika
zakanego, ktéry powoduje vCJID u ludzi, dlate-
go tez zmiany histopatologiczne médzgu islen-
tyczne — obserwowanega scharakterystyczne
zmiany wodniczkowe i zwyrodnienia amylo-
idowe. Przypuszczaesize pojawienie si BSE

u bydta wysgpito na skutek karmienia zwieitz
maczkami mgsno-kostnymi wyprodukowanymi
m.in. ze szcgtkdw owiec padilych na scrapie

powanie tej choroby warunkowane jest obecno{Doh-ura i Kitamoto, 1996).

scia metioniny w kodonie 129 i asparaginy

Encefalopatie gpbczaste pojawiaj si¢

w kodonie 178 (Medori i in., 1992; Krasnianski takze u zwierat dzikich, takich jak: jelenie,
i in., 2008). Jest to odmiana wzgdrzowej postacimuty i tosie, ktére dotyka encefalopatiabgza-
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sta zwana chronicanchoroly dzikich przeu-  wirusem czy wiroidem. Stwierdzonge istnieje
waczy. Do grupy tej zaliczaeszakana encefa- podobiéistwo pomédzy scrapie i kuru oraz
lopatie norek, gbczasti encefalopati zwie-  wykazano analogie do choroby Creutzfeldta-
rzat egzotycznych (antylopy, geparda, pumy,Jakoba (Hadlom, 1995). Tym tropem poyt
ocelota, tygrysa), a tak ggbczasy encefalo- Stanley Prusiner, ktéry izolowat czynnik za-
patic kotow (Priola i Vorberg, 2004; Deptuta kazny, a nasipnie badat jego strukter po-

i Pawlikowska, 2000). twierdzapc tez, ze substancja powodiga
trzesawle nie zawiera DNA i RNA; nazwahk)
Trzesawka — scrapie wigc prionem (proteinaceous infectious partic-

Wystapienie w XVIII wieku tajemniczej le). Fakt, £ czynnikiem zakanym mae by
choroby powodujcej liczne upadki u owiec czasteczka niezawiergga kwasow nukleino-
zaintrygowato badaczy i skionito do poszukiwa- wych, byt nieakceptowany przez wielu na-
nia wywotupcego go czynnika. Jej nazwa — ukowcéw, jednake mimo wielu witpliwosci
scrapie — pochodzi od naggziej wystpujacych w1997 r. prof. Stanley Prusiner otrzymal na-
objawdéw zewnrtrznych — drapania (ang. scrape), groce Nobla w dziedzinie fizjologii i medycyny
a pierwsz istniepca wzmiank o tej chorobie za odkrycie prostych biatlek magych by
datuje st na 1759 r.;, owca cierpica na scrapie  czynnikami chorobotwdérczytmfPrusiner, 1996;
pociera s¢ 0 przedmioty, drapie &i staje s¢  Harris, 1999; Poser, 2002; Onodera i in., 2006).
kulawa, przestaje karmimtode. Nagfpuje stop-
niowe wyniszczenie organizmusmier¢. Pa-  Biatko prionu PrP
stuch, ktory zauws taky owae powinien zwie- Biatko PrP jest u ssakow wysoko kon-
rze odizolowa od stada nagpnie zabd i glebo-  serwatywne, a jego eksprespbserwuje i
ko zakopa Gdy takie zwierg mae zargac  w wielu tkankach organizmu. Funkcja fizjolo-
inne” (Brown i Bradley, 1998). Choroba byla giczna molekuly nie jest catkowicie poznana.
Zznana take pod innymi nazwami: rubbers, ric- Prawdopodobnie petni ono roheuroprotekcyj-
kets, goggles, a w Polsce nazwamdrzcsawk. na, a take bierze udziat w metabolizmie miedzi,
W tamtych czasach rozprzestrzenialasslybko transdukcji sygnatow, aktywacji limfocytéw
ze wzgkdu na masowe przemieszczanie owiecoraz angiogenezie (Turu i in., 2008). Proteina
na kolejne tereny Europy, jak i chéw wsobny, wystepuje w postaci dwoch izoform: biatko PrP
stosowany w celu doskonalenia jakbwetny.  komorkowe (PrPc) oraz biatko prionowe — PrP
Jw w1898 r. Bensoit z wspotpracownikami scrapie (PrPSc). Majone identyczay sekwenag
sugerowali wirusow natue czynnika scrapie, aminokwasow, natomiast rénia sie kilkoma
ustalajc, iz cechy charakterystyczpnschorzenia wiasciwosciami biochemicznymi. Forma patolo-
jest neuronalna wakuolizacja. W 1939 roku Cuil-giczna jest cgciowo oporna na trawienie prote-
le stwierdzit, ze istnieje maliwos¢ zaraenia inaza K. W wyniku tego trawienia uwalniane
zdrowych owiec poprzez iniekcflo mdzgu oraz zostaje biatko PrP 27-30 kDa. PrPc ma ¢nas
rdzenia kegowego ekstraktu z mézgow chorych czasteczkow 33-35 kDa i jest trawione przez
zwierzt (Brown i Bradley, 1998). W latach proteinaz K, jest take rozpuszczalne w deter-
czterdziestychXX wieku Pattison potwierdzikt gentach i ma mniejaz zdolndg¢ agregacji
hipotez, a take wykazatze istnieje maliwos¢  w stosunku do PrPSc. Cecimajaca prawdo-
transmisji czynnika zakaego pomidzy gatun- podobnie znaczenie patologiczne jestnioa
kami, jednake czas inkubacji choroby jest bar- w konformacji przestrzennej obu izoform (tab.
dzo dtugi i zaleny od gatunku zwiekxia, 1) (Prusiner i in., 1988; Cazaubon i in., 2007,
u ktérego si pojawia (Pattison, 1993Dddzia- Hu i in., 2007; Sweeney i Hanrahan, 2008).
lywanie naczynnik scrapie promieniami jonizu- W PrPSc przewa struktura beta kartki, pod-
jacymi oraz $wiattem nadfioletowym nie przy- czas gdy izoforma PrPc to gtownie alfa helisa
niosto spadku infekcyjrimi czynnika zakane-  (Prusiner, 1996).
go, wysungto zatem hipoteg ze nie posiada on Badania przeprowadzone przy pomocy
kwasow nukleinowych i jest kompleksem biat- metody pdrowego rezonansu magnetycznego
kowo-lipidowo-polisacharydowym lub prostym (NMR) wykazaly,ze domena C-kicowa PrPc
biatkiem, a nie, jak datl sidzono, powolnym sklada si z trzech alfa helis (H1 143-153,
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H2 171-192, H3 199-226), w tym helisa pierw- oraz pe¢ okta powtérzé bogatych w prolin
sza jest hydrofilowa, natomiast helisa drugai glicyne. Przypuszcza sj ze izomer konfor-

i trzecia g hydrofobowe i sktadajsic z dwoch  macyjny PrPSc ma w swojej budowie dwie
nierébwnolegtych tacuchow beta. N-koniec alfa helisy i cztery beta kartki (Riek i in.,
jest gktki i zawiera dwa heksa powtérzenia 1996; Haire i in., 2004).

Tabela 1. Konformacja przestrzenna lizoform bidtaR (%)
Table 1. Spatial conformation of PrP protein isaofar (%)

Izoforma Alfa helisa Beta kartka Zwoje nieregularne
Isoform Alpha helix Beta sheet Irregular loops
PrPc 42 3 55
PrPSc 30 43 27
PrP 27-30 kDa 21 54 15

tancuch peptydowy PrPc u owiec sktada dosomach lub innych optaszczonyckclperzy-
sig¢ z 210 aminokwasow, posiada dwa miejscakach zachodzi konwersja PrPc w PrPSc. Nie
glikozylacyjne znajdujce s¢ w obszarze f&cu-  wiadomo natomiast, jak dochodzi do przeksztat-
cha aminokwasowego o ujemnym fadunku. Mo-cenia komorkowej formy biatka w patogenn
ze wystpowa pod postaai di-, mono- i degli- Istniejacy model ponownego pofatdowania oraz
kozylowary o r&znym punkcie izoelektrycznym. zarodkowania potwierdza fakge PrP tworzy
Mutacja w obgbie obydwu miejsc glikozylacyj- kowalentnie zwizane dimery o gizarze okoto
nych prowadzi do syntezy catkowicie deglikozy- 60 kDa, wraliwe na proteinag K, ale o zdolno-
lowanego PrP. Biatko to ma takw swojej bu-  $ci do agregacji podobnej do PrPSc. Ostatecznie
dowie reszty kwasu sialowego oraz mostek dwu-PrPSc tworzy ztogi amyloidu lub trafia do lizo-
siarczkowy znajdacy sk wewratrz czsteczki  somow (Priola i in., 1995; Harris, 1999).
pomiedzy dwiema resztami cysteiny (Baylis
I Goldmann, 2004; Goldmann, 2008). Patomorfologia i obraz kliniczny trzesawki

Zarowno PrPc, jak i PrPSc posiadp- Ztogi amyloidu [lgdace zjawiskiem
twice GPI (Glycosylo Phosphatidil Inositol An- osiowym w patogenezie pasavalnych encefa-
chor), ktén wicksza czs¢ czstek PrPc jest lopatii gabczastych, okidane jako SAF (wito-
przyczepiona do btony komorkowej. Pozostatekienka towarzysge scrapie o polimerycznej
mog przenik& przez blor lub by wydzielane  strukturze lub prion rods)agroduktem ograni-
przez komork, co ma prawdopodobnie zygek  czonej proteolizy biatka PrP 27-30 kDa. Gro-
z przeksztatcaniem giPrPc w PrPSc. Glikoza- madz si¢ one przede wszystkim w mézgu, ¢ho
minogikany majce zdolné¢ tworzenia miejsc to patogenne biatko znaleziono taekw tkance
wigzacych w blonie komoérkowej przyczynigj limfatycznej weztéw chionnych, krezkisledzio-
sig do zwhzania wekszej ilasci PrPc na po- ny, migdatkdw, przedniego odcinka jelita grube-
wierzchni komérki, a co za tym idzie hamuj go, kaicowego odcinka jelita cienkiego oraz
przeksztalcanie w PrPSc. Przeciwnie dziataj przysadce, tysku, grasicy, ptynie mdzgowo-
jony miedzi powodujc zmiare struktury prze- rdzeniowym, leukocytach i ptytkach krwi (Bu-
strzennej PrP z alfa helikalnej do beta kartkischmanniin., 2004; Heggebg i in., 2003).
(Priola i Caughey, 1994; Hounsell, 2004; Zomo- Istotne zmiany chorobowe dotycgtow-
sa-Signoret i in., 2008). nie arodkowego uktadu nerwowego (OUN).

PrPc jest syntetyzowany na rybosomachBlaszki amyloidowe obserwuje ¢si gtéwnie
szorstkiej siatki endoplazmatycznej, a gpete  w przodomdézgowiu oraz pniu mézgu. Wystje
transportowany przez aparat Golgiegoethe- takze obustronnie symetryczna, silna wakuoliza-
rzyki sekrecyjne na powierzchnbtony. W en-  cja komérek nerwowych oraz ich zanik. W mo-
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zgach chorych owiec bardzoesto mamy do dowych, np. przeciw chorobie skokowej (Maciulis
czynienia z hiperplazji hipertrofia astrocytow, iin., 1992; Caplaziiin., 2004; Philippe i inQ@5).
atake dystrofy neuroaksonalp Nasilenie wy-
stgpowania poszczegolnych struktur powodujePolimorfizm genu PrP
obraz gbczastego zwyrodnienia mozgu. Identyfikacja pétnastu aminokwasow
Do neuroinwazji konieczneakomorki  z N-konca biatka PrP umidiwita konstrukcg
B oraz mgcherzykowe komorki dendrytyczne, sondy, przy pomocy ktorej zidentyfikowano gen
a biatko PrPSc, pierwotnie obserwowanePrP. Gen ten zmapowano u wielu gatunkow
w tkance limfatycznej migdatkéw, przenoszo- ssakow oraz stwierdzono jego analogi u ptakow,
ne jest do jelitowej tkanki limfatycznegle- ryb czy muszki owocowejPrP owcy zostat
dziony, nerwu trzewnego, rdzeniaggpwego sklonowany przez Goldmanna i wspotpracowni-
oraz mézgu. Zaréwno zmiany w moézgu, jak kbéw, ktérzy postayli sie biblioteka genowa
I objawy kliniczne zalene s od rodzaju uzyskam ze sledziony owcy i cDNAPrP cho-
szczepu scrapie, ktorym zaoma jest owca mika (Goldmann i in., 1990). Zlokalizowano go
(Heggebg i in., 2003). na chromosomie 13. i wykia sk w nim trzy
U wigkszdci osobnikéw objawy ze- egzony o wielkéci odpowiednio 52, 98, 4028 pz,
wnetrzne choroby wyspuja po dlugim okresie przedzielone dwoma intronami. Egzon drugi jest
inkubacji. Pocatkowo s to zmiany w zachowa- wysoko konserwatywny, a otwarta ramka odczytu
niu, takie jak wzrost wrdiwosci na hatas, czy znajduje s w egzonie trzecim i liczy 766 pz
charakterystyczne drapanieg sewierzat. Po- (O’ Dohertyiin., 2001; Sweeney i Hanrahan, 2008).
mimo dobrego apetytu napuje stopniowy spa- W kodupcej czsci genuPrP u owiec
dek masy ciata, ob#énie jakdci welny, deenie  zaobserwowano szereg polimorfizmow skuikuj
konczyn, uszu, chdéd podobny do klusowego,cych zmiaa w tancuchu aminokwasowym, m.in.
chwianie s¢ zadu, brak koordynacji ruchu po- w kodonach: 101Q/R, 112M/T/l, 127G/VISIA,
wodujacy upadanie na ziemia w kacu ataksja  136A/N/T, 137M/T, 138S/N/R, 141L/F, 143H/R,
i Smier¢ (Healy i in., 2003; Nicholas, 2005). 151R/C/G/H, 152Y/F, 154R/H, 168P/L, 171Q/R/HI/K,
Rozprzestrzenianie zakenia mae na- 172Y/D, 175Q/E, 176N/D//K, 180H/Y, 189Q/L/R,
sttpowa pionowo z matki na jagaipodczas po- 195T/S, 196T/S, 211R/Q, 241P/S (tab. 2) (Piestrzy
rodu i okresu laktacji, a tak poziomo drogpo-  ska-Kajtoch i Rejduch, 2006; Babar i in., 2008;
karmowg lub przez stosowanie szczepionek sarz Goldmann, 2008).

Tabela 2. Polimorfizm genRrP u owiec
Table 2. Polymorphism of PrP gene in sheep

Polimorfizm Polimorfizm
Kodon Sekwencja Aminokwas sekwencji aminokwasow
Codon DNA Amino acid DNA Amino acid
DNA sequence DNA sequence polymorphism
polymorphism
101 cag Q-glutamina cgg R-arginina
Q-glutamine R-arginine
112 atg M-metionina acg T-treonina
M-methionine T-threonine
atc I-izoleucyna
I-isoleucine
127 ggc G-glicyna gtc V-walina
G-glycine V-valine
gcce A-alanina
A-alanine
agc S-seryna
S-serine
136 gcc A-alanina gtc V-walina
A-alanine V-valine
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acc T-treonina
T-threonine
137 atg M-metionina acg T-treonina
M-methionine T-threonine
138 agc S-seryna aac N-asparagina
S-serine N-asparagine
cgc R-arginina
R-arginine
agt S-seryna
S-serine
141 ctt L-leucyna ttt F-fenyloalanina
L-leucine F-phenylalanine
143 cat H-histydyna cgt R-arginina
H-histidine R-arginine
151 cgt R-arginina tgt C-cysteina
R-arginine C-cysteine
got G-glicyna
G-glycine
cat H-histydyna
H-histidine
152 tac Y-tyrozyna ttc F-fenyloalanina
Y-thyrosine F=phenylalanine
154 cgt R-arginina cat H-histydyna
R-arginine H-histidine
168 cca P-prolina cta L-leucyna
P-proline L-leucine
171 cag Q-glutamina cat H-histydyna
Q-glutamine cac H-histidine
cgg R-arginina
R-arginine
aag K-lizyna
K-lysine
172 tat Ytyrozyna gat D-kwas asparaginowy
Y-tyrosine D-aspartic acid
175 cag Q-glutamina gag E-kwas glutaminowy
Q-glutamine E-glutamic acid
176 aac N-asparagina gac D-kwas asparaginowy
N-asparagine D-aspartic acid
aaa K-lizyna
K-lysine
180 cat H-histydyna tat Y-tyrozyna
H-histidine Y-thyrosine
189 caa Q-glutamina cta L-leucyna
Q-glutamine L-leucine
cga R-arginina
R-arginine
195 acc T-treonina - S-seryna
T-threonine S-serine
196 acc T-treonina - S-seryna
T-threonine S-serine
211 cga R-arginina caa Q-glutamina
R-arginine Q-glutamine
241 cct P-prolina tct S-seryna
P-proline S-serine
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W ostatnich latach udowodniony zostat wystepowania w poszczegolinych populacjach
istotny zwhzek polimorfizmu w kodonach 136, zwiazana jest z rasowiec. Zwierzta o genoty-
154 i 171 z podatrigia owiec na zachorowanie pach tworacych grupy ryzyka zachorowalm
na scrapie. Stwierdzonage obecnét alaniny owiec na scrapie przedstawiono w tabeli 3.

w kodonie 136 wjze skt z oporndcia na trz-
sawle, natomiast waliny z podatéca na t
chorolz. Wyskpowanie argininy w kodonie 154

Zwigzane jest z podaticia, a histydyny z cz  jac wplyw omawianego polimorfizmu Vecus

sciowa odporndcia. Arginina w 171 kodonie

zwigksza odporn&, natomiast obecsdé w tym  jacych w kodonie 141 fenyloalarinmaze wy-
miejscu histydyny lub glutaminy zedana jest stapi¢ podatnéé na atypow trzesawle (Luhken

Z podatnécia na t chorole. U niektérych owiec
w kodonie 136 stwierdzono réwiieobecndéé

W 1998 r. w Norwegii obok ,klasyczne-
go” scrapie pierwszy raz stwierdzono przypadki
scrapie ,atypowego” i nazwano go Nor98. Bada-

PrP wykazanoze u owiec ARR/ARR, posiada-

i in., 2007; Mclntyre i in., 2008). Nie znaleziono
jednak jak datd zadnego osobnika chorego na

treoniny, a w 171 lizyny, jednak aminokwasy te Nor98, posiadacego allel ARR w kombinacji
wystepuja sporadycznie i jak na razie nie wyka- z leucyra w pozycji 141 (Luhken iin., 2007).

zano ich zwizku z zapadalri@ia na chorob

Przypuszcza si zatem,ze w innym uktadzie

klusowa (Elsen i in., 1999; O'Doherty i in., allel ARR nie daje odporsoi na atypowe scra-
2001; Baylis i Goldmann, 2004; Slate, 2005).pie. Wicksza¢ przypadkdéw Nor98 stwierdzono

Uwzgledniajac tylko te warianty obecroi ami-
nokwasoéw, ktérych wptyw na choreljest istot-

nie potwierdzony, wyrénia skt nastpujace alle- ces powstawania atypowego scrapiezendnyé
le: ARR, ARH, ARQ, VRQ, AHQ. Warunkaj bardzo podobny do powstawania vCJD u lu
one wysg¢gpowanie 15 genotypéw, a ichestas¢  (Moum i in., 2005).

Tabela 3. Grupy ryzyka zachorowania owiec na ser@gpublikowane przez Department
for Environment, Food and Rural Affairs; www.deffav.uk)
Table 3. Scrapie risk groups for sheep (publishedepartment for Environment, Food and Rural Afai

www.defra.gov.uk)

u zwierat nalesacych do pierwszej, drugiej
i trzeciej grupy ryzyka (Goldmann, 2008). Pro-

dzi

va-

Grupa ryzyka Genotyp Podatné¢ na scrapie
Risk group Genotype Degree of resistance/susceptibility
1 ARR/ARR Owce, ktéreasgenetycznie najmniej podatne na scrapie; odnotoy
no jedynie dwa przypadki chorych zwietz
Sheep that are genetically most resistant to se;apith only two
affected animals found
2 ARR/AHQ Zwierzeta genetycznie oporne na scrapie, przy kryciuzyabaiet na
ARR/ARQ wzgledzie wzrost w populacji genotypéw opornych
ARR/ARH Sheep that are genetically resistant to scrapi¢ vili need careful
selection when used for further breeding.
3 ARQ/ARQ
ARQ/AHQ
ARQ/ARH Owce osredniej podatn&i na scrapie
ARH/ARH Sheep that genetically have little resistance tage
AHQ/ARH
AHQ/AHQ
4 ARR/VRQ Osobniki genetycznie wilave na scrapie, kryte jedynie pddista
kontrol u gatunkéw zagrmnych wymarciem
Sheep that are genetically susceptible to scrapashould not be
used for breeding unless in the context of a cdietidreeding pro-
gramme
5 AHQ/VRQ Owce bardzo podatne na scrapie nie qriog kryte, tryki poddaje
ARH/VRQ sie kastracji
ARQ/VRQ Sheep that are highly susceptible to scrapie amdishnot be used
VRQ/VRQ for breeding, rams are castrate
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.Nieklasyczne” scrapie jest zadane procesu replikacji czynnika zakaego w tkance
z wiekiem zwierzat, gdyz wystpuje jedynie limfatycznej przed rozpoeziem neuroinwazji.
u starszych owiec. Najwcej zidentyfikowa- Nie wystpuje take neuronalna wakuolizacja
nych przypadkéw to osobniki pouwsj 6,5 perikarionu oraz neuropilu, tak jak to obserwo-
roku, dwy odsetek chorych zwiegkz to stare  wane jest w klasycznej postaci choroby, a waku-
owce magce ponad 10 lat, podczas gdy naolizack warstwy madzku mazemy zauway¢
klasyczne scrapie chorujosobniki w wieku jedynie w pierwszym jej etapie. Gtowmdznica
od 2 do 5 lat (Goldmann, 2008). w obrazie klinicznym jest bradwiadu skory i, co
Atypowa trzzsawka charakteryzuje ¢si  za tym idzie, brak obpenia jakdci wetny, wy-
migdzy innymi zmniejszop oporndcia biatka  stgpuje natomiast ataksja, nerwowe zachowanie,
PrPSc na trawienie proteirgaK oraz brakiem niepokdj oraz utrata wagi (Benestad i in., 2008).
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SCRAPIE — TRANSMISSIBLE SPONGIFORM ENCEPHALOPATHY OF SHEEP

Summary

Spongiform encephalopathiese
neourodegenerative prion diseases of
humans and animals. The first mention of
the disease concerns the kuru disease
described in 1959 by Gajdusek and Zigas.
This group also includes the Creutzfeldt-
Jakob disease (CJD) and its variants
(vCJD and nvCVJD), the Gerstmann-
Straussler-Scheinker syndrome (GSS) and
fatal familial insomnia (FFI) of humans.
In animals, the disease includes scrapie in
sheep, bovine spongiform encephalopathy
(BSE) and spongiform encephalopathies
of wild animals.

The incidence in the 18th century
of a mysterious disease that caused wide-
spread mortality in sheep (scrapie) led
researchers to find the cause of this fatal
fot. B. Borys disease. A similarity was found between

scrapie and kuru and analogies were
shown for the Creutzfeldt-Jakob disease. This mfdion was used by Stanley Prusiner, who isoldtedrfec-
tious agent and analysed its structure to supperthesis that the scrapie-causing substance nemntaiDNA or
RNA, and named it a prion (proteinaceous infectipagicle). For many years, the prion disease hasifested
itself similarly (coordination disorders and denighaind led to inevitable death.

The paper presents the development of researdtrapie, paying special attention to the charasteri
tics of the prion protein (PRP). Transmission reutesions, pathomorphology and clinical picturesafapie are
discussed. Based on the latest studies on thi&ulgttention is paid to a significant relatiomsbetween the
PrP gene polymorphism and susceptibility of animalsdapie. The increasingly common incidence of iaglp
scrapie is also discussed.
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