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ΔΕΛΤΙΟΝ ΕΛΛ. ΚΤΗΝ. ΕΤΑΙΡΕΙΑΣ 1998, 49(3): 171-181 

Ανασκόπηση 

Σπογγιόμορφη εγκεφαλοπάθεια των βοοειδών και δημόσια υγεία 

Ε.Καλδρυμίδου1, Γ.Κανακοΰδης1, Κ.Κατσάρας2, Θ.Τσαγγάρης1, Ν.Παπαϊωάννου1. 

ΙΙΕΡΙΑΗΨΗ. Η σπογγιόμορφη εγκεφαλοπάθεια των βοοει
δών είναι μεταδοτική εκφυλιστική νόσος του κεντρικού νευ
ρικού συστήματος και ανήκει σε ομάδα ασθενειών, οι οποίες 
προσβάλλουν τον άνθρωπο και διάφορα είδη ζώων και έχουν 
παρόμοια ιστοπαθολογική εικόνα. Ο βλαπτικός παράγοντας 
της BSE, αλλά και όλων των άλλων σπογγιόμορφων εγκε-
α αλοπαθειών, δεν έχει πλήρως διευκρινιστεί. Η επικρατέ
στερη σήμερα άποψη είναι ότι αυτός αποτελείται κυρίως ή 
και μόνον από μη φυσιολογική πρωτεΐνη, που ονομάστηκε 
prion. Στις διάφορες παρατηρήσεις ο βλαπτικός παράγοντας 
γίνεται αντιληπτός με τη μορφή πρωτεϊνικών κυλίνδρων, οι 
οποίοι αποτελούνται από συγκεντρώσεις ή πολυμερισμένη 
μορφή του βλαπτικού παράγοντα και ονομάστηκε πρωτεΐνη 
prion (prion protein - PrP). Αποδείχθηκε ότι υπάρχουν δυο 
ισόμορφες της PrP. Η μία που σημειώνεται ως PrF παράγε
ται από αρκετά κύτταρα του ανθρώπου και των ζώων και 
αποτελεί κυτταρικό δομικό στοιχείο. Η δεύτερη που σημει
ώνεται ως PrPst παρουσιάζει ιδιαίτερες ιδιότητες, που την 
καθιστούν παθολογική και υπεύθυνη για τη δημιουργία των 
σπογγιόμορφων εγκεφαλοπαθειών. Ο αναδιπλασιασμός της 
PrPM φαίνεται ότι διενεργείται στα λυσοσώματα κυττάρων 
του νευρικού συστήματος και των δενδριτικών, καθώς και 
λοιπών κυττάρων του δικτυωτού των λεμφοκυτογόνων οργά
νων με μετατροπή της PrPc σε PrPsc. Όπως φαίνεται η BSE 
προκλήθηκε στα βοοειδή εξαιτίας της κατανάλωσης από αυ
τά κρεαταλεύρων και οστεαλεύρων, που προέρχονταν από 
πρόβατα μολυσμένα από τη scrapie.Avaa^ixd με την 
παθογένεια φαίνεται από πειραματικά δεδομένα ότι αρχικά 
η PrPsr εισέρχεται με την τροφή και εγκαθίσταται στα 
διάφορα λεμφοκυτογόνα όργανα όπου και γίνεται ο πρώτος 
αναδιπλασιασμός της. Πιστεύεται ότι, από τα λεμφοκυτογό
να όργανα, μεταφέρεται με τα νεύρα στο κεντρικό νευρικό 
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σύστημα, όπου και δημιουργεί τις χαρακτηριστικές αλλοιώ
σεις της κενοτοπιώδους εκφύλισης των νευρικών κυττάρων 
και τη σπογγίωση, οπότε και εμφανίζεται κλινικά η νόσος. 
Τα νευρικά συμπτώματα χαρακτηρίζονται κυρίως από αλλα
γή στη συμπεριφορά των ζώων και από κινητικές ανωμαλίες. 
Η διάγνωση της νόσου γίνεται με την παρατήρηση των ι-
στοπαθολογικών αλλοιώσεων, την ανίχνευση ινιδίων συνδε
μένων με τη scrapie-SAF και την ανοσοϊστοχημική ανίχνευ
ση των μορίων της PrPsc σε ιστολογικές τομές ή με ηλε-
κτροφόρηση (Western blotting test). Η BSE αποδείχθηκε ότι 
μπορεί να μεταδοθεί σε άλλα ζώα και υπάρχει η πιθανότητα 
να μεταδίδεται και στον άνθρωπο με την τροφική αλυσίδα. 
Ύστερα από αυτά και σ' όλο το διάστημα που διέρρευσε, α
πό την εμφάνιση της μέχρι σήμερα, λήφθηκαν μέτρα, τόσο 
από τη Μ. Βρεττανία, όσο και από την ΕΕ για την εκρίζωση 
της νόσου και την προστασία της δημόσιας υγείας. Τα μέ
τρα αυτά θα πρέπει να τηρούνται από τις επίσημες αρχές και 
επιπρόσθετα θα πρέπει να ενημερωθεί ο καταναλωτής για 
την πιθανή επικινδυνότητα των διαφόρων ζωικών προϊόντων. 

Αέξεις ευρετηρίασης: Εγκεφαλοπάθεια, σπογγιόμορφη, 
σπογγο5δης, βοοειδή 

ABSTRACT: E. Kaldrymidou, G.Kanakoudis, K.Katsaras, 
Th.Tsangaris, Ν. Papaioannou. Bovine Spongiform Encepha
lopathy and Public Health. Bulletin of the Hellenic Veterinary 
Medical Society 49(3):171-181. Bovine Spongiform Encepha
lopathy (BSE) is a transmissible degenerative disease of the 
central nervous system. It belongs to a group of diseases 
which affect man and various kinds of animals and they have 
a similar histopathological appearance. The harmful agent 
of BSE and all the others spongiform encephalopathies have 
not been totally clarified. Today according to the 
predominant opinion this agent is consisted mainly or/and 
only of an abnormal protein, which is called prion. In various 
observations the harmful agent appears like proteinaceous 
cylinders which are consisted of aggregations or polymerised 
forms of the agent and it is called prion-protein (PrP). It has 
been proved that there are two isoforms of PrP. The first of 
them, called PrPc, is produced from many cells of man and 
animals and consists a cellular structural element. The 
second, called PrP s t, due to its specific properties, it is 
considered to be pathological and responsible for the 
spongiform encephalopathies. The replication of PrPsc seems 
to take place in the lysosomes of central nervous system cells, 
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dendritic, and other reticular cells of the lymphatic organs 
through transformation of PrPc into PrPsc. It appears BSE 
caused by feeding meat and bone meals to cattle which were 
originated from scrapie infected sheep. Refering to the 
pathogenesis originating from experimental data it seems 
that initially the PrF* enters the body by food and afterwards 
is settled in various lymphoid organs where the first 
replication takes place. It is believed that BSE is transmitted 
through the nerves to the CNS, where it creates the 
characteristic lesions of vacuolar degeneration of the neurons 
and finally the spongiosis. Then the clinical signs are 
expressed. The nervous signs characterised by behavioural 
alterations of the animals and kinetic abnormalities. The 
diagnosis of the disease is made by the observation of the 
histopathological lesions, the detection of Scrapie Associated 
Fibrils-SAF by EM, the immunohistochemical detection of 
prpsc i n histological samples or by electrophoresis (Western 
blotting test). BSE was proved to be transmissible to other 
animals and there is a possibility that it could be done to man 
through the food chain. According to the above in these years, 
from the appearance of the disease until now, have been 
taken bans from Great Britain as well as from E.U. for the 
eradication of the disease and the protection of the public 
health. These instructions should be followed by the 
authorities and additionally the consumers ought to be 
informed for the possible danger of various animal products. 

ΕΙΣΑΓΩΓΗ 

Η σπογγιόμορφη εγκεφαλοπάθεια των βοοειδών 
(Bovine Spongiform Encephalopathy - BSE) αποτελεί 
νοσολογική οντότητα, που προσβάλλει το κεντρικό νευρι
κό σύστημα τους. Εμφανίστηκε για πρώτη φορά στη Μ. 
Βρετανία το 1985 |2 και αποτελεί μάστιγα για την κτη
νοτροφία της χώρας αυτής. 

Εκτός, όμως, από το τεράστιο οικονομικό πρόβλημα, 
που δημιούργησε, η νόσος αυτή θεωρήθηκε και ύποπτη 
για πιθανή μετάδοση της στον άνθρωπο. Τα μέσα μαζικής 
ενημέρωσης ασχολήθηκαν ιδιαίτερα με τη νόσο στην 
προσπάθεια ενημέρωσης του κοινού για τους πιθανούς 
κινδύνους από την κατανάλωση κρέατος, κρεατοσκευα-
σμάτων, αλλά και τη χρήση πολλών βιολογικών προϊό
ντων, που έχουν ως βάση ιστούς βοοειδών. Επακόλουθο 
της ενέργειας αυτής ήταν η νέα νόσος των βοοειδών να δη
μιουργήσει στους καταναλωτές έντονη ανασφάλεια και σε 
ορισμένες περιπτώσεις πανικό. 

ΙΣΤΟΡΙΚΗ ΑΝΑΔΡΟΜΗ 

Η σπογγιόμορφη εγκεφαλοπάθεια των βοοειδών έγινε 
γνωστή, όταν το 1985 κάποιος εκτροφέας γαλακτοπαρα
γωγών αγελάδων της περιοχής του Kent στη Μ. Βρετανία 
παρατήρησε αλλαγή στη συμπεριφορά των ζώων του. Αυ
τά έγιναν επιθετικά και κατέστρεψαν τις αμελκτικές μη
χανές. Στη συνέχεια η κατάσταση τους επιδεινώθηκε και 
παρουσίασαν αστάθεια και υπερδιέγερση, συμπεριφερό
μενα ως να είχαν παραφρονήσει (mad cows = τρελλές α

γελάδες). Τελικά κατέληξαν στο θάνατο. 

Ακολούθως, η παθολογική αυτή κατάσταση παρατη
ρήθηκε και σε άλλες εκτροφές, χωρίς οι Βρετανοί κτηνία
τροι να μπορέσουν να την ελέγξουν. Το γεγονός αντό α
νάγκασε το Κεντρικό Κτηνιατρικό Εργαστήριο του Βρε
τανικού Υπουργείου Γεωργίας στο Weybridge του Surrey 
να δραστηριοποιηθεί. Οι έρευνες που έγιναν στο παρα
πάνω εργαστήριο κατέληξαν στο συμπέρασμα ότι η νέα 
νόσος των βοοειδών ήταν μια μεταδοτική εγκεφαλοπά
θεια παρόμοια με την τρομώδη νόσο των αιγών και των 
προβάτων (scrapie)3,4. 

Η τρομώδης νόσος των αιγών και των προβάτων συνο
δεύεται από αλλαγή στη συμπεριφορά των ζώων. Αυτά 
παρουσιάζουν υπεραισθησία, ανησυχία, μυϊκό τρόμο, α
ταξία των οπισθίων κυρίως άκρων και τέλος έντονο δερ
ματικό κνησμό, ο οποίος έδωσε και την αγγλική ονομασία 
στη νόσο (scrapie). Η νόσος αυτή ήταν γνωστή στη Μ. Βρε
τανία για χρονικό διάστημα 250 περίπου ετών και ε
ξακολουθεί ακόμα και σήμερα να είναι ιδιαίτερα 
διαδομένη. Θεωρείται πιθανό ότι κάθε τρίτο κοπάδι 
προβάτων είναι μολυσμένο από τη scrapie. Συνεπώς, ο άν
θρωπος στο μεγάλο αυτό χρονικό διάστημα ερχόταν σε ε
παφή με το βλαπτικό παράγοντα της scrapie, χωρίς όμως 
να παρατηρηθεί έξαρση των κρουσμάτων παρόμοιας ε-
γκεφαλοπάθειας του ανθρώπου, δηλαδή της νόσου των 
Creutzfeldt-Jacob. 

Στο σημείο αυτό πρέπει να αναφερθεί ότι υπάρχουν ε-
γκεφαλοπάθειες στον άνθρωπο και στα ζώα με παρόμοια 
ιστοπαθολογική εικόνα και θεωρείται ότι ο αιτιολογικός 
παράγοντας όλων των παθολογικών καταστάσεων, που 
περιλαμβάνονται στην ομάδα αυτή, είναι ταυτόσημος. Η 
scrapie η οποία ήταν από παλιά γνωστή και θεωρούνταν 
σχετικά ακίνδυνη για τον άνθρωπο αποτέλεσε και αποτε
λεί το ερευνητικό πρότυπο όλων των γνωστών σπογ-
γιόμορφων εγκεφαλοπαθειών, που αναφέρονται στον πί
νακα 1. 

Πίνακας 1. Σπογγιόμορφες εγκεφαλοπάθειες 

Άνθρωπος Creutzfeldt - Jacob disease (CJD) 
Gerstmann - Straeussler -
Scheinker disease (CSS) 
Kuru 
Fatal Familial Insomnia (FFI) 

Ζώα πρόβατα, αίγες Scrapie 
βοοειδή Bovine Spongiform Encephalopathy 

(BSE) 
γάτες Feline Spongiform Encephalopathy 

(FSE) 
μίνκ Transmissible Mink Encephalopathy 

(TME) 
ελάφια Chronic Wasting Disease (CWD) 

ΔΕΛΤΙΟΝ ΕΛΛ. KTHN. ΕΤΑΙΡΕΙΑΣ 1998, 49(3) 
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Μέχρι το 1980 δεν παρατηρήθηκαν κρούσματα BSE 
παρά το γεγονός ότι ο πληθυσμός των προβάτων στη Μ. 
Βρετανία αριθμούσε τα τριάντα εκατομμύρια και των 
βοοειδών τα δέκα εκατομμύρια5. Το γεγονός αυτό δηλώ
νει ότι ο απλός συγχρωτισμός των προβάτων με τα βοοειδή 
δεν ήταν επαρκής για τη μετάδοση της νόσου. 

ΠΡΟΚΛΗΣΗ - ΜΕΤΑΔΟΣΗ ΤΗΣ BSE 

Ως πιθανότερη αιτία της προσβολής των βοοειδών α
πό την BSE θεωρήθηκε το γεγονός ότι από το τέλος της δε
καετίας του 1970 ως τις αρχές του 1980 χρησιμοποιήθηκαν 
στο σιτηρέσιο των βοοειδών κρεατάλευρα και οστεάλευρα, 
που παρασκευάζονταν από υποπροϊόντα και παραπροϊό
ντα σφαγίων προβάτων, μολυσμένων από τη scrapie 2J\ 

Σε ανακοίνωση που έγινε στο 6° Πανελλήνιο Κτηνια
τρικό Συνέδριο το Νοέμβριο του 19967 αναφέρθηκε- από 
στοιχεία των USDA: APHIS: VS- ότι στη Μ. Βρετανία για 
το έτος 1989 η παραγωγή των κρεαταλεΰρων και οστεα-
λευρων στηριζόταν σε ποσοστό 43% σε υπο- και παρα
προϊόντα σφαγίων βοοειδών και μόνο σε ποσοστό 14% σε 
ανάλογα προϊόντα προβάτων. Η παραπάνω διαπίστωση 
οδηγεί στο συλλογισμό, ότι τα βοοειδή διατρέφονταν πε
ρισσότερο με ζωικές πρωτεΐνες βοοειδών παρά προβά
των. Επομένως, ο βλαπτικός παράγοντας αν σε κάποια 
στιγμή πέρασε από τα πρόβατα στα βοοειδή, στη συνέχεια 
θα πρέπει να γινόταν ανακύκλωση του προσαρμοσμένου 
στα βοοειδή βλαπτικού παράγοντα. Ακόμα δεν μπορεί να 
αποκλειστεί τα ενδεχόμενο η BSE να υπήρχε σποραδικά 
ma βοοειδή και στη συνέχεια με τη μολυσμένη τροφή να 
εξαπλώθηκε σ' όλη τη Μ. Βρετανία και σε άλλες χώρες με 
την εισαγωγή βρετανικών ζ(οοτροφών και ζώων. 

Αναφορικά με την κατανάλωση των κρεαταλεύρων 
και οστεαλεύρων στη Μ. Βρετανία, σύμφωνα πάντα με την 
προηγούμενη ανακοίνωση και πριν από την εφαρμογή της 
απόφασης της 18-7-88 (πίνακας 3), με την οποία α
παγορεύτηκε η χορήγηση των προαναφερόμενων αλεύ
ρων ma βοοειδή, τα τελευταία κατανάλωναν το 10-20% 
τη: παραγωγής. Τα υπόλοιπα κρεατάλευρα και οστεά
λευρα καταναλώνονταν σε ποσοστό 10% από τους 
σκνλον; και τις γάτες, 45% από τα πτηνά, 40% από τους 
χοίρους και 2% από διάφορα άλλα ζώα. 

Πρέπει να σημειωθεί ότι η δυνατότητα μετάδοσης από 
τα κρεατάλευρα και τα οστεάλευρα συνδέεται με τη μοι
ραία αλλαγή στην επεξεργασία τους. Στις αρχές της δεκα
ετία; τον 1980, οι βιομηχανίες ζο}οτροφών μείωσαν τη θερ-
μ< »κρασιά επεξεργασίας των πρώτοι υλών από τους 130"C 
ι n o r ; 110°C και σε αρκετές περιπτώσεις στους 80C1C. Η 
τροποποίηση αυτή έγινε πρωτίστους για λόγους συμπίεσης 
τοί' κόστους παραγωγής και απόδοσης προϊόντος με πρώ
τε ι ve; υψηλότερης βιολογικής αξίας. Η μειωμένη αυτή 
θερμοκρασία θεωρείται επαρκής για την καταστροφή των 
σαλμονελλών και άλλων βακτηριδίων*, όμως αποδείχτηκε 

πολύ χαμηλή για την αδρανοποίηση του βλαπτικού πα
ράγοντα της scrapie και των άλλων συναφών εγκεφαλοπα-
θειών. Παράλληλα οι βιομηχανίες ζωοτροφών έπαυσαν να 
χρησιμοποιούν οργανικούς διαλύτες για την εκχύλιση του 
λίπους, με αποτέλεσμα τα επεξεργασμένα με την 
τροποποιημένη αυτή μέθοδο προϊόντα να περιέχουν το 
βλαπτικό παράγοντα της scrapie σε μεγάλο βαθμό. 

Ο ΒΛΑΠΤΙΚΟΣ ΠΑΡΑΓΟΝΤΑΣ 

Ο βλαπτικός παράγοντας που προκαλεί την BSE, αλ
λά και όλες τις σπογγιόμορφες εγκεφαλοπάθειες, ακόμα 
και σήμερα δεν έχει διευκρινιστεί πλήρως. Μια από τις 
περισσότερο ενδιαφέρουσες προτάσεις, σχετικά με τη φύ
ση του, έγινε προ δεκαπενταετίας από τον S.B. Prusiner 
(1982)", ο οποίος εισηγήθηκε ότι ο βλαπτικός παράγοντας 
θα μπορούσε να αποτελείται κυρίως ή και μόνον από μη 
φυσιολογική πρωτείνη. Τον πρωτεϊνικό αυτό παράγοντα 
ονόμασε «proteinaceous infectious particle - prion». 

Η εισήγηση αυτή θεωρήθηκε αιρετική, επειδή η 
άποψη, που επικρατεί ακόμα και σήμερα, είναι ότι οι φο
ρείς των μεταδοτικών νοσημάτων φέρουν γενετικό υλικό 
(DNA ή RNA). Πολλοί επιστήμονες θεωρούν ότι και ο 
αμφιλεγόμενος αυτός βλαπτικός παράγοντας έχει γενετι
κό υλικό και για το λόγο αυτό αναφέρεται και με άλλες 
ονομασίες όπως: filamentous virus, slow virus, con
ventional agent και subviral pathogen1"1"2. 

Σήμερα, ύστερα από αρκετά πειραματικά και κλινικά 
δεδομένα, η άποψη του prion ως μολυσματικού πα
ράγοντα κερδίζει έδαφος. To prion ως οντότητα είναι μέ
χρι σήμερα κάτι το υποθετικό. Εκείνο όμως που έχουν πα
ρατηρήσει και περιγράψει οι ερευνητές είναι οι «κύλιν
δροι prions», οι οποίοι παρατηρούνται σε κλάσματα 
προερχόμενα από εγκεφάλους κρικητών (χάμστερ). Τα 
κυλινδρικά αυτά σωμάτια τα οποία ανιχνεύτηκαν με το η
λεκτρονικό μικροσκόπιο και ονομάστηκαν ινίδια συνδε
όμενα με τη scrapie (Scrapie Associated Fibrils - SAF), θε
ωρείται ότι αποτελούνται από συγκεντρώσεις ή πολυμε-
ρισμένη μορφή του βλαπτικού παράγοντα, ο οποίος έχει 
ονομαστεί πρωτεΐνη prion (prion protein - PrP). Τα κυλιν
δρικά σωμάτια μοιάζουν ως προς τη δομή τους, αλλά και 
χημικά με το αμυλοειδέςΜ1314Ι\ 

Η πρωτεΐνη prion (PrP) παρατηρήθηκε ύστερα από έ
ρευνες, σε κύτταρα πολλών ζώων και στον άνθρωπο και 
δεν είναι αναγκαστικά παθογόνα. Επομένως, υπάρχει στα 
κύτταρα ειδικό γονίδιο υπεύθυνο για την παραγωγή της. 
Ύστερα από τα παραπάνω ευρήματα έπρεπε να γίνει 
αποδεκτή η ύπαρξη δύο ισόμορφων της PrP (Πίνακας 2). 
Τελικά αποδείχτηκε ότι υπάρχει: α) η κυτταρική prion 
πρωτεΐνη (cellular PrP ή PrPc), η οποία ως κυτταρικό δομι
κό στοιχείο αποδομείται εύκολα από τις πρωτεάσες και β) 
η παθολογική prion πρωτεΐνη (scrapie PrP ή PrP s c), η 
οποία είναι ανθεκτική στα παραπάνω ένζυμα και σε ορι-
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Πίνακας 2. Πρωτεΐνες prion 

PrP (prion protein) πρωτεΐνη δομικά και χημικά 
όμοια με το αμυλοειδε'ς. Διακρίνεται στις 
παρακάτω δυο ισόμορφες. 

PrPc (cellular PrP) δομική κυτταρική προπεΐνη, η οποία 

διασπάται εύκολα από τις πρωτεάσες. 

PrPsc (scrapie PrP) παθολογική προπεΐνη ανθεκτική 
στις πρωτεάσες και σε ορισμένους χημικούς 
διαλύτες. 

σμένους χημικούς διαλύτες15. Η αναφορά στη scrapie για 
τη σήμανση της παθολογικής PrP γίνεται επειδή, όπως 
προαναφέρθηκε, η νόσος αυτή αποτελεί το ερευνητικό 
πρότυπο όλων των σπογγιόμορφων εγκεφαλοπαθειών. 

Αναφορικά με τις διαφορές των δύο ισόμορφων της 
PrP, αυτές πρέπει να οφείλονται στη διαφορετική στε
ρεοχημική δομή του μορίου τους. 

Η PrP s c παρουσιάζει τα ακόλουθα ιδιαίτερα γνωρί
σματα, ορισμένα από τα οποία την καθιστούν βλαπτική: 

α) Δεν αναγνωρίζεται από τον οργανισμό ως ξένη 
πρωτεΐνη και επομένως δεν προκαλεί ανοσολογική αντί
δραση1617. 

β) Παρουσιάζει ασυνήθιστη αντοχή στη θερμότητα και 
στις συνήθεις μεθόδους απολύμανσης18. Η αντοχή στη θερ
μότητα μπορεί να εξηγήσει, το λόγο για τον οποίο η BSE 
εμφανίστηκε στη Μ. Βρετανία, όταν οι θερμοκρασίες ε
πεξεργασίας των κρεαταλεύρων και οστεαλεύρων μειώ
θηκαν από τους 130°C στους 110°C ή και περισσότερο. 

Επισημαίνεται ότι η PrP s c καταστρέφεται στους 

134°C ( to ) υγρής θερμότητας διάρκειας τουλάχιστον 18 

λεπτών19. Επίσης, απολυμαντικά όπως η φορμόλη δεν την 

επηρεάζουν. Έχει διαπιστωθεί ότι μολυσμένοι ιστοί, που 

παρέμειναν σε διάλυμα 10% φορμόλης, για διάστημα έξι 

μηνών, συνέχιζαν να είναι λοιμογόνοι20. 

γ) Η υπεριώδης ακτινοβολία και οι ακτίνες Χ σε αρ
κετά υψηλές δόσεις δεν μπορούν να την καταστρέψουν21. 

δ) Η PrPS( μπορεί να παραμείνει λοιμογόνος στο εξω
τερικό περιβάλλον για αρκετές ημέρες21. 

ε) Οι ιστοί των προσβλημένων βοοειδών αν επεξερ
γαστούν και δοθούν ως ζωοτροφή σε υγιή βοοειδή ή πρό
βατα μπορούν να τα προσβάλουν και να προκαλέσουν 
νόσο ανάλογη της BSE222\ 

Πώς όμως πρωτοδημιουργήθηκε η PrPsc ; Αυτό είναι έ
να ερώτημα που δεν απαντήθηκε ακόμα. Ο S.B. Prusiner15 

αναφέρει ότι υπάρχουν επιστημονικές μαρτυρίες ιδιαίτε
ρα για τη νόσο των Gerstmann-Straeussler-Scheinker, αλ
λά και για την οικογενειακή κακοήθη αϋπνία (Fatal 
Familial Insomnia) ότι αποτελούν κληρονομικές 

παθολογικές καταστάσεις, οι οποίες οφείλονται σε με
ταλλάξεις συγκεκριμένων θέσεων του γονιδίου παραγω
γής της PrP r. Αν οι παραπάνω παρατηρήσεις επιβεβαι
ωθούν και για τις υπόλοιπες νοσολογικές οντότητες της 
ομάδας των σπογγιόμορφων εγκεφαλοπαθειών οδηγού
μαστε στην προκοφανή πιθανότητα, ότι δηλαδή ο αινιγ
ματικός αυτός βλαπτικός παράγοντας μπορεί να προκα
λέσει κληρονομικές, αλλά και μεταδοτικές παθήσεις. 

ΠΑΘΟΓΕΝΕΙΑ ΤΗΣ BSE 

Η παθογένεια της BSE δεν είναι πλήροκ γνωστή. Πε
ρισσότερες πληροφορίες υπάρχουν για τη scrapie, που η 
μετάδοση της θεοορείται ότι μπορεί να γίνει από την εντε
ρική οδό, αλλά και μέσο^ του πλακούντα από τη μητέρα 
στο έμβρυο. 

Στους ποντικούς, σε πειραματική μόλυνση μέσω της ε
ντερικής οδού, ο βλαπτικός παράγοντας διαπιστώθηκε ό
τι αναδιπλασιάζεται αρχικά, κυρίως στις πλάκες του Peyer 
και σε μικρότερο βαθμό στο σπλήνα24. Αντίθετα, σε παρε
ντερική πειραματική μόλυνση ο βλαπτικός παράγοντας 
διαπιστώθηκε κυρίως στο σπλήνα και ειδικότερα στα δεν-
δριτικά κύτταρα αυτού25, αλλά και στο θύμο αδένα και στο 
πάγκρεας. Στο στάδιο αυτό της εγκατάστασης και του 
πρώτου αναδιπλασιασμού του βλαπτικού παράγοντα στα 
λεμφοκυτογόνα όργανα δεν εκδηλώνεται κλινική νόσος. 
Από τα λεμφοκυτογόνα όργανα ο βλαπτικός παράγοντας 
διασπείρεται πιθανόν με τα νεύρα στο νοοτιαίο μυελό2'127. 
Όταν ο βλαπτικός παράγοντας φθάσει στο κεντρικό νευ
ρικό σύστημα διαρρέει κάποια λανθάνουσα περίοδος, η 
οποία διαφέρει μεταξύ τατν διαφόρων στελεχο5ν του. Στο 
χρόνο αυτό υφίσταται εντοπισμένος αναδιπλασιασμός του 
βλαπτικού παράγοντα με επακόλουθο την ανάπτυξη το̂ ν 
κλινικών συμπτωμάτων της νόσου. Η λανθάνουσα πε
ρίοδος που διαρρέει μπορεί να κυμαίνεται από μήνες ως 
και έτη. 

Αναφορικά με τον τρόπο αναδιπλασιασμού του βλα
πτικού παράγοντα (PrPS( ) ενδοκυτταρικά έχει αναπτυχθεί 
η ακόλουθη θεωρία, βασιζόμενη σε πειραματικά ευρήμα
τα2". Η PrPs t πρέπει να εισέρχεται στους νευροόνες και σ' 
άλλους κυτταρικούς τύπους (δενδριτικά κύτταρα) με 
κάποια μορφή φαγοκυττάρωσης. Μετά την είσοδο της στο 
κύτταρο εντοπίζεται σε κυστικές κυτταρικές κατασκευές, 
οι οποίες εξελίσσονται σε λυαοσώματα. Η PrPs( επειδή εί
ναι ανθεκτική στα λυτικά ένζυμα δεν καταστρέφεται στις 
παραπόνου κατασκευές. Στις ίδιες κυστικές κατασκευές 
καταλήγει για αποδόμηση και η PrP'. η οποία αποτελεί, 
όπως προαναφέρθηκε, κυτταρική δομική πρωτεΐνη. Με 
τον τρόπο αυτό η PrP( έρχεται σε επαφή με την PrPsc σ' έ
να περιβάλλον, στο οποίο μπορεί να επέλθει πρωτεϊνική 
μετουσί(οση και πρωτεϊνόλυση. Η επαφή πριοτεΐνης με 
πρωτεΐνη στο ειδικό περιβάλλον των λυσοσωμάτων οδη
γεί σε δευτερογενείς αλληλοεπιδράσεις των μορίων τους 
ως προς τη δομή τους και στη συνέχεια στο σχηματισμό 
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PrPsc από την PrPC2<J3(U1. Τα λυσοσώματα επομένως πρέπει 
να δρουν ως «βιοαντιδραστήρες», για τον αναδιπλασια-
σμό της PrPsc. Η συνεχής παραγωγή της PrP s r στα λυσοσώ
ματα προκαλεί τελικά τη ρήξη της λυσοσωματικής μεμ
βράνης και τη διασπορά της PrPsc και των λυσοσωματικών 
ένζυμων στο νευρώνα με αποτέλεσμα την αποδιοργάνωση 
του κυτταροσκελετοΰ και τελικά την κενοτοπιώδη εκφύ
λιση του. Αργότερα, ο κυτταρικός θάνατος του νευρώνα 
επιτρέπει την απελευθέρωση της PrP s c στο εξωκυτταρικό 
περιβάλλον για να φαγοκυτταρωθεί από άλλα γειτονικά 
νευρικά κύτταρα με επακόλουθο την επανάληψη της όλης 
διεργασίας, που προαναφέρθηκε. Το τελικό αποτέλεσμα 
είναι η παρουσία των ειδικών αλλοιώσεων και η πρόκληση 
των κλινικών συμπτωμάτων. 

ΚΛΙΝΙΚΑ ΣΥΜΠΤΩΜΑΤΑ ΤΗΣ BSE - ΧΡΟΝΙΚΗ 
ΕΜΦΑΝΙΣΗ ΑΥΤΩΝ 

Στα αρχικά στάδια της κλινικής νόσου παρατηρείται 
αλλαγή στη συμπεριφορά των ζώων. Αυτά γίνονται ευερέ
θιστα, ανήσυχα, κακότροπα - χτυπούν τα άλλα ζώα, που τα 
πλησιάζουν - ή είναι τελείως απαθή. Κρατούν την κεφαλή 
χαμηλά, τρίζουν τα δόντια τους και μερικά από αυτά σκά
πτουν το έδαφος ή λείχουν συνεχώς τους μηκτήρες τους. 
Ακόμα τρομάζουν εύκολα με το θόρυβο ή την επαφή. Με 
την πρόοδο της νόσου ακολουθεί ταλάντευση κατά το βά-
δισμα εξαιτίας ασυνέργειας των οπισθίων, κυρίως, άκρων. 
Η ανωμαλία στο βάδισμα γίνεται περισσότερο ευδιάκρι
τη, όταν τα ζώα αναγκαστούν να τρέξουν σε ανοικτό χώρο. 
Προοδευτικά παρατηρείται ελάττωση της γαλακτοπαρα
γωγής, απώλεια βάρους, απώλεια της επαφής με το περι-
βάλλον μέχρι φρενίτιδας και επιθετικότητα. Τα λακτίσμα
τα και η νευρικότητα κατά την άμελξη είναι από τα συχνό
τερα συμπτώματα. Σε προχωρημένα στάδια της νόσου τα 
ολισθήματα και οι πτώσεις του ζώου είναι συχνότερες, ε-
Ξαιτίας της αδυναμίας στήριξης και τελικά παρατηρείται 
αδυναμία ανέγερσης και κατάκλιση του ζώου33233. 

Αναφορικά με τη διάρκεια της νόσου, αυτή κυμαίνε
ται από 2 εβδομάδες ως 6 μήνες. Τα ζώα που κυρίως 
προσβάλλονται είναι οι ενήλικες αγελάδες ηλικίας 3-11 ε-
τών και η μεγαλύτερη συχνότητα παρατηρείται σε ζώα η
λικίας 3-5 ετών34. 

ΙΣΤΟΙΙΑΘΟΛΟΓΙΚΕΣ ΑΛΛΟΙΩΣΕΙΣ ΤΗΣ BSE 

Οι ιστοπαθολογικές μεταβολές συνίστανται σε αμ-
q οτερόπλευρες, συμμετρικές εκφυλιστικές αλλοιώσεις, 
που χαρακτηρίζονται από την παρουσία κενοτοπιώδους 
εκς ύλισης των νευρώνων με αποτέλεσμα τη σπογγίωση 
τ«·»ν περιοχών που φέρουν τις αλλοιώσεις. Αυτές εντο
πίζονται κυρίως σε πυρήνες του στελέχους του εγκεφάλου 
αλλά και στα ραχιαία κέρατα του νωτιαίου μυελού3353". 

Στο νευροπίλημα παρατηρούνται εμφανώς ωοειδείς 
και σφαιρικές κύστεις ή μικροκοιλότητες, οι οποίες σε ε

λάχιστες περιπτώσεις παρουσιάζουν ακανόνιστο σχήμα 
και έχουν δυσδιάκριτη θυριδωτή εμφάνιση. 

Το περικάρυο των προσβλημένων νευρώνων φέρει ευ
μεγέθεις, καλά σχηματισμένες, ενδοκυτοπλασματικές κύ-
στεις. Οι κύστεις αυτές προκαλούν έντονη διάταση των 
νευρώνων και είναι μονήρεις ή πολλαπλές. Αυτές συνή
θως είναι κενές περιεχομένου (κενοτόπια), ενώ σε αρκετές 
περιπτώσεις υπάρχει ελάχιστο υλικό κατά κανόνα στην 
περιφέρεια τους. Το περιεχόμενο αυτό παραμένει άχρουν 
και διαυγές σε ιστολογικές τομές, που χρωματίζονται για 
την ανίχνευση γλυκογόνου και σε τομές ψύξεως, που χρω
ματίζονται για την ανίχνευση λιπιδίων. Κοκκία λιποφου-
σκίνης παρατηρούνται στο κυτόπλασμα των προσβλη μέ
νων, αλλά και των άθικτων νευρώνων. Επιπρόσθετα, ε
ντοπίζονται σποραδικά μονήρεις νεκρωμένοι νευρώνες 
και νευρωνοφαγίες. Η γλοίωση που παρατηρείται μερικές 
φορές είναι μέτριου βαθμού και οι περιαγγειακές διηθή
σεις από μονοπύρηνα κύτταρα αποτελούν ασταθές εύρημα. 

Στο ηλεκτρονικό μικροσκόπιο οι κύστεις (κενοτόπια) 
που παρατηρούνταν στα σώματα των νευρώνων, αλλά και 
στις αποφυάδες τους, φαίνεται να ορίζονται από κυτοπλα-
σματική μεμβράνη. Εντός αυτών υπάρχουν άφθονες συ
σπειρωμένες μεμβράνες (μυελινικές εικόνες), κυστίδια, 
δευτερογενείς κύστεις και ινιδιακής φύσης υλικό. Πολυά
ριθμα υπερτροφικά αστροκύτταρα συνοδεύουν τους εκ
φυλισμένους νευρώνες31'. 

Σε άλλες σπογγιόμορφες εγκεφαλοπάθειες έχει πα
ρατηρηθεί εκτός των παραπάνω αλλοιώσεων και ο σχη
ματισμός πλακών αμυλοειδούς περιφερικά των αγγείων40. 

ΔΙΑΓΝΩΣΤΙΚΕΣ ΜΕΘΟΔΟΙ ΤΗΣ BSE ΚΑΙ ΤΩΝ 
ΑΛΛΩΝ ΣΠΟΓΓΙΟΜΟΡΦΩΝ ΕΓΚΕΦΑΛΟΠΑθΕΙΩΝ 

Η διάγνωση της BSE δεν μπορεί να στηριχτεί στα κλι
νικά συμπτώματα. Επίσης μέχρι πρόσφατα δεν υπήρχε και 
κάποια άλλη διαγνωστική μέθοδος, που να εφαρμόζεται 
σε ζωντανά ζώα. Όπως προαναφέρθηκε η PrP s c δεν ανα
γνωρίζεται ως ξένη πρωτείνη από τον οργανισμό και για 
το λόγο αυτό δεν υπάρχει κάποια αναγνωρίσιμη αντίδρα
ση του. 

Η μόνη ασφαλής διάγνωση της νόσου γινόταν μέχρι 
πρόσφατα με την πιστοποίηση των ειδικών ιστοπαθολογι-
κών αλλοιώσεων, που παρατηρούνταν στο κεντρικό νευ
ρικό σύστημα. Επιπρόσθετα η ανίχνευση με το ηλεκτρονι
κό μικροσκόπιο ειδικών πρωτεϊνικών ινιδίων που συν
δέονται με τη νόσο, φερόμενα ως SAF, αποτελούσε επι
βεβαίωση της διάγνωσης, όταν αυτή ήταν θετική. 

Τα ειδικά πρωτεϊνικά ινίδια (SAF), τα οποία παρα
τηρούνται σ' όλες τις σπογγιόμορφες εγκεφαλοπάθειες 
αποτελούν τους επονομαζόμενους πρωτεϊνικούς κυλίν
δρους της PrP s c l \ Τα ινίδια αυτά μπορούν να παρατη
ρηθούν στο ηλεκτρονικό μικροσκόπιο με αρνητική χρώ
ση4143. Η διεργασία απομόνωσης τους γίνεται, χονδρικά, 
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ως ακολούθους: Ο προσβλημένος εγκέφαλος λειοτροβεί-
ται σε διάλυμα 10% N-lauroylsarcosine pH 7,4. Ακολου
θούν επαναλαμβανόμενες φυγόκεντρη σεις στο παραπά
νω και σε άλλα διαλύματα για την κάθαρση του υλικού και 
ακολούθως το υλικό εποοάζεται στους 37l,C με την προσθή
κη πρωτεϊνάσης Κ. Τέλος, στο υλικό που απομένει γίνεται 
αρνητική χρώση για την παρατήρηση του στο ηλεκτρονι
κό μικροσκόπιο. 

Τα τελευταία χρόνια αναπτύχθηκαν νεότερες τεχνικές 
ανίχνευσης της PrP στηριζόμενες σε σημασμένα πολυ-
κλωνικά και ειδικότερα μονοκλωνικά αντισώματα, τα 
οποία αντιδρούν με την PrP και την κάνουν ορατή 
(μέθοδος οξειδάσης αντιυπεροξειδάσης). Οι παραπάνω 
τεχνικές εφαρμόστηκαν σε τομές ιστοπαθολογικών πα
ρασκευασμάτων και σε μικρές ποσότητες μολυσμένου 
νευρικού ιστού ύστερα από ηλεκτροφόρηση. Πρέπει να 
σημειωθεί ότι σε ιστολογικές τομές δεν είναι δυνατή η α
ντιδιαστολή της PrPc από την PrPS(. Επομένως η διαφορά 
είναι μόνον ποσοτική, επειδή το προσβλημένο κύτταρο 
πρέπει να έχει μεγάλα ποσά της PrPsc και συνεπώς καθη
λώνει περισσότερο τη χρωστική από ένα υγιές44. Η τεχνι
κή αυτή εφαρμόστηκε με επιτυχία στην ανίχνευση της PrP 
εκτός του νευρικού συστήματος και σε λεμφοκυτογόνους ι
στούς σε πρόβατα με scrapie, για τη μελέτη της παθογέ
νειας της νόσου, αλλά και στην προσπάθεια ανεύρεσης 
διαγνωστικής μεθόδου σε ζωντανά ζώα4'Μ\ Σύμφωνα με 
τους συγγραφείς4'1 διαπιστώθηκε ότι η PrP στις αμυγδαλές 
βρισκόταν πάντα σε υψηλά επίπεδα, ενώ δεν ανιχνεύτη
κε PrP σε λεμφοκυτογόνους ιστούς προβάτων που δεν 
παρουσίαζαν συμπτώματα της scrapie. 

Ακριβέστερη φαίνεται ότι είναι η τεχνική του υβριδι
σμού κατά Western με τη χρήση αντισωμάτων. Με τη 
μέθοδο αυτή η ποσότητα του προσβλη μένου ιστού που α
παιτείται είναι πολύ μικρή 10-20 mg. Ο ιστός τοποθετεί
ται σε ρυθμιστικό διάλυμα, ομοιογενοποιείται και ακολου
θεί καθαρισμός με φυγοκέντριση, επώαση με την προσθή
κη πρωτεϊνάσης Κ επί μία ώρα στους 37°C, διακοπή της ε
πίδρασης της προπεϊνάσης Κ με την προσθήκη Pefabloc, 
εμβάπτιση σε ειδικά ρυθμιστικά διαλύματα, βρασμός, 
φυγοκέντριση και ηλεκτροφόρηση. Σ1 όλη την παραπάνο3 
διαδικασία, η κυτταρική PrP (PrPc ) διασπάται και απομα
κρύνεται, ενώ παραμένει η παθολογική PrP (PrPsc ) ως αν
θεκτικότερη στις πρωτεάσες. Με την ηλεκτροφόρηση 
πολυακρυλαμίδης η PrP s c εμφανίζεται σε συγκεκριμένες 
ζώνες. Ακολουθεί μεταφορά των ζωνών αυταόν σε μεμ
βράνη νιτροκυτταρίνης και πάνω of αυτήν εφαρμόζεται η 
μέθοδος της υπεροξειδάσης- αντιυπεροξειδάσης για τη 
σήμανση της PrPSC47. 

Με τη μέθοδο αυτή και σε σύγκριση με άλλες γνωστές 
προοτεΐνες είναι δυνατό να εκτιμηθεί το μοριακό βάρος της 
PrPS( και οι διαφορές ή οι ομοιότητες, που υπάρχουν μετα
ξύ των PrPsc TOV διαφόρων νοσημάτων, της ομάδας των 
σπογγιόμορφων εγκεφαλοπαθειών ή παραλλαγών τους4"Λ 

ΠΕΙΡΑΜΑΤΙΚΗ ΜΕΤΑΔΟΣΗ ΤΗΣ BSE ΣΤΑ 
ΒΟΟΕΙΔΗ ΚΑΙ ΑΑΑΑ ΕΙΔΗ ΖΩΩΝ 

Η BSE μεταδόθηκε πειραματικά σε βοοειδή ιιε ενδοε-
γκεφαλική έγχυση εναιωρήματος μολυσμένου εγκεφάλου 
και σε ποντικούς με βροόση μεγάλης ποσότητας μολυσμέ
νων ιστών5"°\ Πειραματική μόλυνση επιτεύχθηκε και στους 
χοίρους, αλλά μόνον ύστερα από τη χορήγηση υψηλών 
λοιμογόνων δόσεοτν, που χορηγήθηκαν, ταυτόχρονα, από 
πολλές οδούς μόλυνσης-4. Σπογγιόμορ([ ε; εγκεφαλοπά-
θειες παρόμοιες με την BSE παρατηρήθηκαν σε ζώα των 
ζωολογικών κήπων (αντιλόπες), όταν οιατράφηκαν με 
ζωοτροφές, που περιείχαν κρεατάλευρα και οστεάλευρα, 
προερχόμενα από μολυσμένα μηρυκαστικά55"57. Η ίδια 
παθολογική κατάσταση παρατηρήθηκε και στις γάτες5"J9, 

Ακόμα η BSE μεταδόθηκε στους πιθήκους και στα 
πρόβατα2123. Η τελευταία περίπτωιση της μετάδοσης της 
BSE στα πρόβατα θεωρήθηκε ιδιαίτερα ανησυχητική, ε
ξαιτίας της πιθανότητας της προσβολής πολλο5ν κοπαδιών 
από την BSE στη Μ. Βρετανία αλλά και σε άλλες χο5ρες, η 
οποία εκλαμβάνεται ως scrapie. 

Επιπρόσθετα, θα πρέπει να αναφερθεί ότι διάφορα εί
δη ζώων, τα οποία έρχονται σε επαφή με το βλαπτικό πα
ράγοντα της BSE και δεν αναπτύσσουν τη νόσο, είναι δυ
νατό να λειτουργήσουν ως αποθήκες του βλαπτικού πα
ράγοντα. Η κατανάλωση ιστών το)ν παραπάνω ζοιων θα 
μπορούσε να μεταδώσει την BSE σε άλλους οργανισμούς'10. 

ΣΥΝΤΟΜΗ ΑΝΑΦΟΡΑ ΣΤΙΣ ΣΠΟΓΓΙΟΜΟΡΦΕΣ 
ΕΓΚΕΦΑΑΟΠΑΘΕΙΕΣ ΤΟΥ ΑΝΘΡΩΠΟΥ 

Η νόσος των Creutzfeldt-Jacob (CJD) θεο^ρείται νόσος 
των ηλικιωμένων ατόμοον, έχει παγκόσμια διασπορά και 
γίνεται αντιληπτή εξαιτίας τοον κινητικοτν ανωμαλιών και 
της άνοιας που προξενεί"15. Πιστεύεται ότι η παθολογική 
αυτή κατάσταση, που εμφανίζεται σε ποσοστό περίπου 1 
περιστατικό ανά εκατομμύριο πληθυσμού το έτος, οφεί
λεται κατά ένα ποσοστό 10-15% σε κληρονομικούς πα
ράγοντες. Επιπρόσθετα, η νόσος αυτή μπορεί να με
ταδοθεί με τη μεταμόσχευση κερατοειδούς χιτώνα, με τη 
χορήγηση ανθρο5πινης αυξητικής ορμόνης, με την αποκα
τάσταση του τύμπανου του CDTÓC από τμήμα σκληρής μή
νιγγας και με ανεπαρκούς αποστειρωμένα νευροχειρουρ-
γικά εργαλεία και ηλεκτρόδια1 ίΊ|. 

Υπάρχουν μαρτυρίες σχετικά υψηλού ποσοστού 
προσβολής από την CJD (30 περιπτώσει; ανά εκατομμύ
ριο πληθυσμού το έτος) σε κλειστοί'; πληθυσμούς 
(Εβραίοι με Αιβυκή καταγωγή), που στι; ιοιαίτερες γα
στρονομικές τους προτιμήσει; περιλ< ιμβάνεται το κεντρι
κό νευρικό σύστημα TOJV αιγών και των προβάτων1. Επί
σης, υψηλό ποσοστό (500 περιστατικά ανά εκατομμύριο 
πληθυσμού το έτος) παρατηρήθηκε σε περιοχές της 
Σλοβακίας και Ουγγαρίας . 

Η νόσος των Gerstmann-Straeussler-Scheinker (GSS) 

ΔΕΛΤΙΟΝ ΕΛΛ. ΚΤΗΝ. ΕΤΑΙΡΕΙΑΣ 1998, 49(3) 
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εμφανίζεται με αταξία χαι άλλα συμπτώματα, οφειλόμε
να σε αλλοιώσεις της παρεγκεφαλίδας, ενο5 στην οικογε
νειακή κακοήθη αϋπνία (Fatal Familial Insomnia) παρα
τηρείται άνοια, η οποία ακολουθείται από αϋπνία. Οι δυο 
αυτές παθολογικές καταστάσεις αφορούν συνήθως μεσή
λικους και συμφωνά με τον Prusiner15, φαίνεται ότι οφεί-
/.ονται κατ' εξοχήν σε γενετικούς παράγοντες. 

Η νόσος Kuru εντοπίστηκε στους ορεσίβιους ιθαγενείς 
τον νήσων Παπούατης Νέας Γουϊνέας και χαρακτηριζό
ταν από αταξία και άνοια"3. Η ενδημική αυτή νόσος φαί
νεται ότι οφειλόταν στον τελετουργικό κανιβαλισμό, στον 
οποίο επιδίδονταν κυρίως οι γυναίκες και τα παιδιά, τρώ
γοντας τους εγκεφάλους των νεκρών. Η Kuru σήμερα έ
χει σχεδόν εξαφανιστεί, επειδή εγκαταλείφθηκε το έθιμο. 

\ΗΜΟΣΙΑ ΥΓΕΙΑ ΚΑΙ ΠΙΘΑΝΟΙ ΚΙΝΔΥΝΟΙ ΑΠΟ 
ΤΗΝ BSE 

Από την εμφάνιση της σπογγιόμορφης εγκεφαλοπά-
θειας των βοοειδών το 1985 και τη διαπίστωση ότι αυτή 
μεταδόθηκε στα βοοειδή με την τροφική αλυσίδα, υπήρχε 
και υπάρχει διάχυτη ανησυχία στους επιστημονικούς κύ
κλου; ότι η νόσος αυτή θα μπορούσε να προσβάλει και τον 
άνθρωπο. 

Η περισσότερο αισιόδοξη άποψη δέχεται ότι η πιθα
νότητα αυτή είναι πολύ μικρή και στηρίζεται στο γεγονός 
ότι: α) η scrapie των αιγών και των προβάτων υπάρχει σε 
ι ιρκετές περιοχές του πλανήτη μερικές εκατονταετίες και 
τ< ι ποσοστά των σπογγ ιό μορφών εγκεφαλοπαθειών στον 
• ίΥθρωπο είναι στις περιοχές αυτές όμοια με εκείνα των 
περιοχών, όπου η scrapie απουσιάζει, β) Οι σπογγιό-
μ< uni ες εγκεφαλοπάθειες δεν αποτελούν επαγγελματικές 
νόσους των ανθρώπων που ασχολούνται με τα ζώα και το 
κρέας τους '""'4. 

Ti]ν αξιοπιστία της αισιόδοξης αυτής άποψης έρχεται 
να μετριάσει η παρατήρηση ότι, σε πληθυσμούς που κα
τ« m ιλώνουν το κεντρικό νευρικό σύστημα των αιγών και 
τ. >ν προβάτων (Εβραίοι της Λιβύης), το ποσοστό της CJD 
είναι σχετικά υψηλό. Ακόμα θα πρέπει να αναφερθεί ότι 
τ« ι τελευταία χρόνια πέθαναν από CJD δύο κτηνοτρόφοι, 
.τ.»ν οτι; αγέλες τους είχαν ζώα προσβλημένα από την 
BSL. Το παραπάνω γεγονός δεν συνδέθηκε με κανένα 
τρόπο με την BSE, αλλά η κατάσταση απαιτεί πα-
»Η·χι>/.οΰθηση'\ 

Υπάρχει η άποψη ότι όταν κάποιος λοιμογόνος πα-
QÌ r/οντάς αλλάξει ξενιστή, δηλαδή υπερπηδήσει τον ειδι
κό q ραγμό μεταξύ των ειδών, αυτός μεταβάλλει τις ιδιό
τητες του και μπορεί να μολύνει περισσότερα είδη ξενι
στών . Η άποψη αυτή είναι ιδιαίτερα απαισιόδοξη και θε
ωρεί ότι ο προκείμενος βλαπτικός παράγοντας (PrPsc), με-
u ι την προσαρμογή του στα βοοειδή, θα μπορούσε να εί
ναι λοιμογόνος και για τον άνθρωπο4"1 '*Λ 

Τι είναι όμως ο ειδικός φραγμός μεταξύ των ειδοον; 

Στην προκειμένη περίπτωση ο φραγμός αυτός μετα
φράζεται βιολογικά στο βαθμό ομοιότητας ή μη της 
ακολουθίας των αμινοξέ(ον της PrP των διαφόρων ειδών1'. 
Έχει αποδειχθεί ότι η PrP του προβάτου διαφέρει σε ε
πτά (7) θέσεις από εκείνη των βοοειδιον. Η PrP των βοοει
δών διαφέρει σε περισσότερες από τριάντα (3θ) θέσεις α
πό εκείνη του ανθρώπου. Επομένως, θεωρητικά είναι 
ευκολότερη η υπερπήδηση του φραγμού και η μετάδοση 
του βλαπτικού παράγοντα από τα πρόβατα στα βοοειδή, 
από ό,τι από τα βοοειδή στον άνθρωπο. Υπάρχει, όμως, 
πάντα ο προβληματισμός ότι είναι δυνατό συγκεκριμένα 
τμήματα του μορίου της PrP να είναι περισσότερο σημα
ντικά για το σπάσιμο του ειδικού φραγμού μεταξύ των ει
δών, από ότι άλλα τμήματα της ακολουθίας των αμινοξέ
ων της PrP. Στην περίπτωση που υπάρχει ομοιότητα ο' αυ
τά τα κρίσιμα τμήματα, μπορεί θεωρητικά να είναι ευκο
λότερη η μετάδοση του βλαπτικού παράγοντα, δηλαδή η 
μετατροπή της PrP r σε PrPsc, έστω και αν στο σύνολο της 
η ακολουθία των αμινοξέων της PrP διαφέρει σημαντικά15. 

Όλα τα παραπάνω αποτελούν θεωρητικούς προβλη
ματισμούς, οι οποίοι όμως ενισχύονται από αρκετά πει
ραματικά δεδομένα. 

Με τις γνώσεις που σωρεύτηκαν πάνω στο πρόβλημα 
της BSE στο διάστημα που διέρρευσε από την εμφάνιση 
της μέχρι σήμερα και ομολογουμένως με την παράκαμψη 
πολλών αντιρρήσεων των επίσημων αρχών της Μ. Βρετα
νίας και της Ευρωπαϊκής Ενωσης, λήφθηκαν ορισμένα μέ
τρα για τον εντοπισμό του προβλήματος, τον περιορισμό 
του και την κατά το δυνατό καλύτερη προστασία των κα
ταναλωτών. Τα μέτρα αυτά αναγράφονται στον πίνακα 3. 

Αναφορικά με τη διαδρομή της νόσου και τα μέτρα που 
λήφθηκαν μπορούμε να επισημάνουμε ότι η Μ. Βρετανία 
μετά το χαρακτηρισμό της νόσου ως ανεξάρτητης 
νοσολογικής οντότητας (1986), τον εντοπισμό των κρου
σμάτων αυτής σε πολλές αγέλες και σε διάφορες περιοχές 
της χώρας, καθώς και την ενοχοποίηση των κρεαταλεύρων 
και οστεαλεύροον για τη μετάδοση της, προέβη στην 
υποχρεωτική δήλωση της νόσου (21-6-88). Επίσης απαγό
ρευσε τη χορήγηση των παραπάνω αλεύρων στη διατροφή 
τιον βοοειδών (18-7-88). Παράλληλα, για να γίνει πρακτι
κά εφικτή η δήλωση και η απόσυρση των προσβλημένοον 
βοοειδοον, θεσπίστηκε αποζημίωση ίση με το 50% της αξίας 
των ζώων. Το μέτρο αυτό ήταν ανεπαρκές και έτσι η αποζη
μίωση ανήλθε στο 100% της αξίας των ζώων (14-2-90). 

Στο χρονικό αυτό διάστημα δημιουργήθηκε ένα τερά
στιο δίκτυο σ1 όλη τη χώρα, ώστε οι εγκέφαλοι των 
ύποπτων ζώων να φθάνουν με ασφάλεια στο Κεντρικό 
Κτηνιατρικό Εργαστήριο του Βρετανικού Υπουργείου Γε
ωργίας στο Weybridge του Surrey, όπου και γινόταν η διά
γνωση της νόσου. Παράλληλα, στο παραπάνω εργαστήριο 
και αλλού, διενεργήθηκε έρευνα πάνω στη BSE και προς 
διάφορες κατευθύνσεις. 

ΔΕΛΤΙΟΝ ΕΛΛ. ΚΤΗΝ. ΕΤΑΙΡΕΙΑΣ 1W8,49<3) 
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Πίνακας 3. Προφυλακτικά μέτρα κατά της BSE 

Χρονολογία Επίσημη Αρχή Εντοπισμός - Καταπολέμηση - Προφύλαξη 

1981/82 Μ. Βρετανία Η πιθανή ε'ναρξη της μόλυνσης με τα κρεατάλευρα και τα οστεοάλευρα 

1985 » Προποεμφάνιαη της νόσου. 

1986 » Διάγνωση της νόσου. 

21/6/1988 » Υποχρεωτική δήλωση της νόσου. 

18/7/1988 » Απαγόρευση χορήγησης κρεαταλευρων- οστεαλεΰρων στα βοοειδή και αποζημίωση 

των δηλούμενων θετικών για την BSE ζώων στο 50% της αξίας τους. 

13/11/1989 » Απαγόρευση της χρήσης παραπροϊόντων σφαγίων βοοειδών για την παράγωγη 

εδώδιμων προϊόντων. 

14/2/1990 » Αποζημίωση των δηλούμενων θετικών για BSE ζώων στο 100% της αξίας τους. 

10/9/1990 » Απαγόρευση χορήγησης κρεαταλευρων και οστεαλεΰρων από μηρυκαστικά στους 

χοίρους και στα πτηνά. 

10/7/1991 Ευριοπαϊκή 'Ενωση Εισήγηση για την απαγόρευση της εξαγωγής από τη Μ. Βρετανία παραπροϊόντος 

σφαγίων βοοειδών στις χιόρες της ΕΕ. 

7/7/1994 » Εισήγηση για την απαγόρευση της χορήγησης στα βοοειδή κρεαταλευρων και 

οστεαλεύριον που προε'ρχονται από σφάγια και νεκρά μηρυκαστικά. 

29/7/1994 » Εισήγηση για την απομάκρυνση των νεύρων και των λεμφαδε'νων από το απο-

στειομε'νο κρε'ας των βοοειδών της Μ. Βρετανίας που εξάγεται σε χο5ρες της ΕΕ. 

20/3/1996 SEAC* Υπέβαλε ε'κθεση στη Βρετανική Κυβέρνηση, στην οποία βεβαιώνεται η πιθανότητα 

μετάδοσης της BSE στον άνθρωπο. 

22/3/1996 Ευρωπαϊκή Ένωση Εισήγηση για την απαγόρευση της εξαγωγής από τη Μ. Βρετανία βοοειδών και 

προϊόντων τους. 

22/7/1996 » Πρόταση για εισήγηση αναφορικά με την απομάκρυνση και καταστροφή της κεφαλής 

σφαγίων προβάτων και αιγών. 

*( Spongiform Encephalopathy Advisory Committee-SEAC= Συμβουλευτική Επιτροπή για τις Σπογγιόμορφες Εγκεφαλοπάθειες) 

Ο βλαπτικός παράγοντας της BSE και άλλων 

σπογγιόμορφων εγκεφαλοπαθειών διαπιστώθηκε εκτός 

από το κεντρικό νευρικό σύστημα και πριν από τη μόλυνση 

του, σε λεμφοκυτογόνα όργανα, τα οποία θεωρήθηκαν ως 

η πραπη εντόπιση στον προσβλημένο οργανισμό. Αποτέ

λεσμα αυτού ήταν η απαγόρευση της χρήσης των παρα

προϊόντων των σφαγίων βοοειδών στην παραγωγή εδώδι

μων προϊόντων (13-11 -89). 

Άλλες ερευνητικές προσπάθειες κατέδειξαν ότι η BSE 

μπορεί να μεταδοθεί πειραματικά σε άλλα είδη ζώων. 

Ακόμα θεωρήθηκε πιθανό ότι ζώα που λαμβάνουν μολυ

σμένα από την BSE κρεατάλευρα και οστεάλευρα και δεν 

νοσούν, ίσως αποτελούν αποθήκες του βλαπτικού πα

ράγοντα, ο οποίος μπορεί να προσβάλει άλλα είδη και τον 

άνθρωπο. Ύστερα από τα παραπάνω, απαγορεύτηκε στη 

Μ. Βρετανία η χορήγηση των αλεύρων που αναφέρθηκαν 

στους χοίρους και στα πτηνά (1Θ-9-9Θ). 

Τα κρούσματα της BSE παρουσίασαν ανοδική πορεία, 

όπως άλλωστε αναμενόταν, εξαιτίας της χρόνιας δια

δρομής της (πίνακας 4). 

Η Ευρωπαϊκή Έ ν ω σ η μέσω της Επιστημονικής Κτη

νιατρικής Επιτροπής εισηγήθηκε την απαγόρευση της ε

ξαγωγής από τη Μ. Βρετανία παραπροϊόντων βοοειδών 

στις χώρες της ΕΕ (10-7-91 ) και έτσι ευθυγραμμίστηκε με 

προηγούμενη απόφαση της Μ. Βρετανίας να μη χρησιμο

ποιούνται τα παραπροϊόντα αυτά για την παρασκευή ε

δώδιμων προϊόντων. 

Στα επόμενα χρόνια αυξήθηκε η ανησυχία για την πι

θανή μετάδοση της BSE στον άνθρωπο. Η Ευρωπαϊκή 

Έ ν ω σ η εισηγήθηκε την απαγόρευση της χορήγησης στα 

βοοειδή της Κοινότητας προϊόντων από νεκρά ή σφάγια 

μηρυκαστικοί (7-7-94). Ακόμα, για μεγαλύτερη προστα

σία των καταναλωταόν, εισηγήθηκε την απομάκρυνση των 

νεύρων και των λεμφαδένων από το αποστεοομένο κρέας 

των βοοειδών της Μ. Βρετανίας που εισάγονταν στις χώ

ρες της Ε Ε (29-7-94). 

Η ανησυχία όμως των επιστημόνων, αλλά και του κα-

ταναλιοτικού κοινού, κορυφώθηκε, όταν έγινε γνωστό ότι 

στη Μ. Βρετανία παρατηρήθηκε μια νέα παραλλαγή της 

νόσου των Creutzfeldt - Jacob σε νεαρά άτομα7 0. Τα έτη 

1994 και 1995 απεβίωσαν από την παραπάνω νόσο 10 και 

περισσότερα άτομα, νεότερα των 45 ετών. ύστερα από μα

κροχρόνια νόσο, που διαρκούσε μέχρι και 2 έτη. Η συμ

πτωματολογία της νέας νόσου διέφερε από την κλασική 

CJD, στην οποία δεσπόζουν οι κινητικές ανωμαλίες. Στην 

προκειμένη περίπτωση παρατηρήθηκαν βαριές ψυχικές 

διαταραχές, όπως εκρήξεις οργής, παραισθήσεις και πα

ράνοια. 
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ΙΙίνακας 4. Βεβαιωμένες περιππύσεις BSE ανά έτος και προβλέψεις για τα έτη 1996-1999. 
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Ι.τι ' rr> πρόγραμμα εκρίζωσης της BSE στη Μ. Βρετανία. 

ϊοτοπαθολογικά δ ι απ ι αχώ θ η καν οι χαρακτηριστικές 
αλλοιώσεις, που παρατηρούνται σ' όλες τις σπογγιόμορ-
q ες εγκεφαλοπάθειες. 

Μελέτες μοριακής ανάλυσης με τη μέθοδο του υβριδι
σμοί' κατά Western με αντισώματα έδειξαν ότι η PrPS(, 
που παρατηρήθηκε στα νεαρά αυτά άτομα, ομοίαζε με την 
PrF . που προέρχεται από βοοειδή με BSE, όταν αυτή με-
τ< tq εοεπα σε ποντικούς, γάτες και πιθήκους4"41'. Όπως α-
vuq έρεπα στις παραπάνίυ εργασίες, οι ασθενείς αυτοί δεν 
εκτέθηκαν* με κάποιο ιατρογενή τρόπο, στην PrPsc και συ
μπεραίνουν ότι θα πρέπει να μολύνθηκαν από μολυσμέ-
νους με την BSE ιστούς βοοειδών, πριν από την απαγό-
ρευοη της χρησιμοποίησης πον παραπροϊόντων των βοο-
. ιδών στη διατροφή (13-11-89). 

Πρέπει να σημειωθεί ότι εξαιτίας της εμφάνισης της 
ν Γ α; αυτής παραλλαγής της CJD η Βρετανική Συμβου
λευτική Επιτροπή για τις Σπογγιόμορφες Εγκεφαλοπά-
Βειες (Spongiform Encephalopathy Advisory Committee 
- SEAC) υπέβαλε στη Βρετανική Κυβέρνηση έκθεση, 
• πην οποία βεβαιώνεται η πιθανότητα μετάδοσης της BSE 
ιττον άνθρωπο (20-3-96). 

Κατόπιν των παραπάνω η Ευρωπαϊκή Ένωση εισηγή
θηκε την απαγόρευση της εξαγωγής από τη Μ. Βρετανία 
. « κ »ειδών και προϊόνπον τους (22-3-96). 

Με την έκθεση της SE AC υποχο5ρησαν αρκετές αντιρ
ρήσεις σχετικές με τον υπαρκτό κίνδυνο από την BSE. 
h π ι πρόσθετα, επειδή η BSE, όπως αποδείχτηκε, μπορεί 
\ ι t μεταδοθεί σε άλλα ζώα και ιδιαίτερα στα πρόβατα και 

στις αίγες1,, υπάρχει το ενδεχόμενο αρκετά από τα πρό
βατα της Μ. Βρετανίας και άλλων χωρίον να είναι προ-
σβλημένα από BSE, η οποία εκλαμβάνεται ox scrapie. 
Στα πλαίσια αυτά, για την καλύτερη προστασία των κατα
ναλωτών, η Ευρωπαϊκή Ένωση προτίθεται να εισηγηθεί 
την απομάκρυνση και καταστροφή της κεφαλής το)ν σφά-
γιο)ν των προβάτων και των αιγών (22-7-96). Η Μ. Βρετα
νία αποφάσισε (24-7-96) να εφαρμόσει αμέσο>ς το παρα
πάνω μέτρο. Παρόμοιο μέτρο έχει εφαρμοστεί από αρκε
τούς μήνες στη Γαλλία και γρήγορα θα πρέπει να εφαρ
μοστεί και σε όλες τις χώρες της ΕΕ. 

Συμπερασματικά, θα πρέπει να λεχθεί ότι υπάρχουν 
πλέον βάσιμες ενδείξεις ότι η μετάδοση της BSE στον άν
θρωπο είναι εφικτή με την τροφική αλυσίδα και ίσως με τη 
χρησιμοποίηση άλλων προϊόντων, τα οποία περιέχουν συ
στατικά που θα μπορούσε να προέρχονται από μολυσμένα 
μηρυκαστικά (καλλυντικά, σαπούνια, φάρμακα κλπ.). Για 
το λόγο αυτό και για όσο καιρό ο βλαπτικός παράγοντας 
PrPS( δεν μπορεί να αδρανοποιηθεί, οόστε να καταστεί α
κίνδυνος, θα πρέπει να τηρούνται από τις επίσημες αρχές 
τα προφυλακτικά μέτρα, που αναφέρονται στον πίνακα 3 
και αναπτύχθηκαν αμέσως παραπάνω. Επιπρόσθετα, θα 
πρέπει να ενημερωθούν οι καταναλωτές για το βαθμό επι
κινδυνότητας πον διαφόρων ιστών των σφαγίων πον μηρυ
καστικοί. Οι ιστοί και ειδικότερα τα όργανα, που θα μπο
ρούσαν να είναι επικίνδυνα για τον καταναλοπή είναι: ο ε
γκέφαλος, ο νωτιαίος μυελός, οι οφθαλμοί, το έντερο, τα 
λεμφογάγγλια, ο σπλήνας, και ο θύμος αδένας. Το κρέας, 
και το γάλα θεωρούνται ασφαλέστερα τρόφιμα. 
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