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A) Zasady diagnostiky a terapie TSE/CNJ, nvCNJ
)

CIN je vzacné a letaln€ konCici neurodegenerativni onemocnéni, které se ve vétsiné piipadi
vyznaduje Tychle progredujici demenci, myokloniemi a ickym elektroencefalogramem (EEG)."
Je Klasifikovano jako pienosna spongiformni “encefalopatie, protoze se pii ném zjiStuje
charakteristicka houbovita degenerace mozku, a je mozno jej pienést na laboratorni zvifata (viz odkaz

2 v Piehledu literatury, ktery ‘obsahiije-dalit-informace WHO o CIN). TSE, kter¢ jsou také znamy pod

nazvem nemoci zpisobené priony, postihuji v pfirozenych podminfcéch fadu Zzivogisnych druhn,
k nim? patfi ovee, kozy, kravy; jeleni, norci a kotky. Humanni TSE, z nichz je CIN jednoznaéné
nejdastdjs, se vyskytuji sporadicky (asi 85 % pfipadd), v 1@'1‘5 % sc ddi a ve zbyvajicich pripadech
jsou iatrogenniho ptivodu. DalSi humanni_nemoci z prionit jsou Gerstmann-Straussler-Scheinkerova

e

S .

nemoc (GSS ~ Gerstmann-Striussler-Scheinker discase) a fatalni familiarni insomnie (FFI), obé krajné

vzacné hereditami nemoci, a kuru, nemoc, kiera se vyskytuje skupiny obyvatel na ostrové Papua Nova
Guinea, ktera mluvi jazykem Fore; kuru vznika jako nakaza pfi ritualnim kanibalismu. CIN se
vyskytuje na celém svéte, ale vzhledem k tomu, Ze je surveillance provadéna ‘systematicky pouze

v mengim poétu statil, neni jeji incidence ve velké ¢asti statn znama.

BSE, tedy TSE postihujici hovézi dobytek, byla poprvé hlasena v roce 1986 ve Spojencm |
krélovstvi a jen v této zemi bylo od té doby-hlaSeno vice nez 170 000 pripadi. Vyskyt relativng |

-

alého pottu piipadi byl také hlagen u hovéziho dobytka narozen¢ho v Belgii, Franci, Irské republice, |
Luceribursku, Holandsku, Portugalsku a Svycarsku. Vyskyt pfipadi byl hlasen tak¢ v Kanadg,
Dansku, na Falklandskych ostrovech, v Némecku, Italii a Omanu, ale pouze u zvifat importovanych ze'

96 byl ve Spojeném kralovstvi hlasen vyskyt deseti pfipadi zjevné nové

____________________________________________________________________________ CIN (avCIN). Casova a zemdpisna shoda (asociace) s epidemii BSE
svidila o moznosti kauzalniho vztahu. Naslednd byl shromazdény dikazy, které tuto hypotézu
podporuji: 1. u makaki, kterym byl do mozku naotkovan material z mozku potvrzenych piipadi BSE,

jsou pozorovany vuneur’qu@qlﬂqg_i_cké"ﬂéléi’jrii'ﬁd‘éﬁﬁé""haéﬁf'éiiiifal"ogickym nalezim pfi nvCIN; 2. bylo

prokazano, e transgenni mysi (my3i; které maji pouze - humémnni gen prionoveé ‘bilkoviny) jsou vnimavé
viigi BSE: a 3. charakteristiky biologick¢ho kmene agens nvCIN (definované podle pfenosovych
charakteristik u inbrednich kmeni my$i) a molekularniho ,kmene* (definovaného podle typu
prionové bilkoviny (PrP — prion protein) jsou velmi podobné tém, které jsou pozorovany u zvifat,
ktera byla BSE experimentalné nebo pfirozen¢ infikovana, li§i se viak od téch, které byly zjistény u
sporadickych pfipadii CJN.

Neznalost velikosti lidské populace, ktera je ve Spojeném kralovstvi agens BSE exponovana, a
ktera je v této zemi viri tomuto agens vnimava, a nejistoty, které panuji v souvislosti s moznou délkou
inkubaéni doby a jejim rozlozenim, brani formulaci pfesné predikce poétu pfipadii nvCIN, které by se
mohly v budoucnosti vyskytnout.® V disledku dovozu Ziveho hovéziho dobytka a/nebo produktii nebo
vedlejsich produkti zhovéziho masa ze zemi postizenych BSE by infekcnimu agens mohlo byt
vystaveno také obyvatelstvo jinych statd. Proto neni v soudasnosti mozno vylougit moZznost vyznamné
cpidemic nvCIN v pribéhu pfistich dvaceti let, ktera by v riznych zemépisnych oblastech mohla mit
odlisny prubéh.

Potencialni budouci celosvétové disledky nvCIN z hlediska zdravi vefejnosti byly pie
konference WHO konané v kvétnu roku 1996, ktera doporudila, aby byla zahajena celosvétova

surveillance CIN.* 1 kdy?Z je z hlediska WHO hlavnim cilem zjisteni vyskytu pfipadi nvCJIN, pfevlada

...............................

JE— -

nazor, ¥e je dosaZeni tohoto cile moZno nejlépe dosahnout surveillanci véech forem CJN, a to
z nasledujicich divodd: 1. klinicky fenotyp nvCIN se nemusi pokazdé lisit od fenotypu, ktery je
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pozorovan u jinych forem CJN,® a 2. zkuSenosti ziskané pfi identifikaci pfipadi nejcastéjSich podtypii
CIN by mély zvysit schopnost detekce nvCIN. Vzhledem ktomu, Ze systém surveillance jiz byl
v mnoha rozvinutych zemich vybudovan, soustfed’'uje WHO svou €innost hlavné na rozvojové zeme.

V letech 1997 a 1998 se konala fada oblastnich seminafii uspofadanych WHO, které se¢ zaméfily a
zaméii na pomoc konkrétnim statiim pii zfizeni narodnich systémi surveillance CIN. Prvni setkani pro
zemé zapadni Afriky se konalo v dervnu 1997 v Senegalu, a druhé, pro zemé jihovychodni Asie,
probéhlo v fijnu 1997 v Thajsku. T¥i dalii seminafe se planuji na druhou polovinu tohoto roku; prvni
pro zemé vychodniho Stfedomofi, druhy pro zemé Latinské Ameriky a tieti v Cing. Pfed kazdym
regionalnim seminafem jsou zastupci daného statu pozadani, aby ve své vlastni zemi piipravili setkani,
jehoZ pfedmétem bude diskuse o zfizeni narodni surveillance CIN. Pro kazdou zemi je vybrano
narodni centrum nebo statni instituce, jejichZ tkolem je shromazdit udaje o pfipadech CIN a hlasit je
WHO minimalné jednou za rok. Doporuduje se, aby byl WHO co nejdfive hladen jakykoli pfipad
podezieni na nvCIN.

Zkusenosti z dosavadnich seminaii pofadanych WHO ukézaly na fadu oblasti, v nichZ se pii
surveillanci humanni TSE v rozvojovych zemich mohou vyskytovat problémy. DoSlo napfiklad
k situaci, kdy mnoho zemi, které se téchto setkani zicastnily, nahlasilo nulovou incidenci CJIN.
Detekei piipadi znesnadiiuje velmi nizky pocet provadénych pitev, coZ je vyrazem kulturnich a
religidznich postoji, bezdiivodnych obav zaméstnanch patologie o vlastni bezpecnost a nedostatku
zafizeni, kterd jsou pro provadéni pitev k dispozici. Navic je v nékterych zemich znacny nedostatek
kapacity pro neurofyziologické vySetieni a je zde nizka irovefi znalosti o diagnostice CIN.

WHO v soucasnosti prosazuje fadu zplisobd, jak zlepsit detekei pfipadi, vEetn€ pfijeti novych
a jednoduchych diagnostickych postupti (viz Cast 4); rozsifovani informaci, které zahrnuji Dokument
WHO o $koleni v globalni surveillanci TSE (WHO’s Global TSE Surveillance Training Document); a
skoleni pers%éltl v patologickych a dalsich laboratornich technikach potfebnych pro diagnézu CIN.

29 |

o

2)  Elekiroencefalografie

Vyznam EEG jako vyznamné pomocné metody pfi diagnoze CJN byl poprvé popsan v roce
1954 a tato metoda byla poprvé zafazena mezi publikovana diagnosticka Kriteria v roce 1979.° Je jiz
tradiéné pokladana za nejspolehlivéjdi neinvazivni diagnosticky test CIN. Uvadi se, Ze

charakteristicky vzhled ?m@%gmgh bi/trifazickych periodickych komplexii s frekvenci 0,5- 2Hz

o))

sc vyskytuje piiblizng v/60-80% piipada, /4 u zbyvajicich pfipadi jsou obvykie popisovany pouze
nespecifické abnormity pomalych vin. Vzhledem k tomu, Ze se moznost zjisténi charakteristického
EEG zdznamu s postupem nemoci zvySuje, doporuduje se, aby zaznam, ktery nevedl ke stanoveni
diagnézy, byl u suspektnich pfipadi nasledovan daliim EEG vySetfenim. Typicky nalez na EEG nebyl
hlagen pfi kuru, nvCIN nebo klasického GSS syndromu (tj. progresivni mozeckova ataxie) a
onemocnéni zpiisobeného iafrogenng, podanim ristového hormonu, byl popsan teprve nedavno. Jo
mozné se setkat s jednim normalnim EEG, zejména na zaGatku klinického pribéhu nemoci, opakované

normalni EEG vSak diagnozu sporadické CIN vyluduje. 1 kdyZ je charakteristické EEG pro CIN
v odpovidajicim klinickém kontextu dé facto diagnostické, byly podobné znamky vzacné popsany také
u jinych nemoci, napiiklad u Alzheimerovy choroby, nebo u metabolickych a toxickych

encefalopatiich (viz tabulka 2, Pfiloha 2).

I kdyZ je hodnoceni ziskaného EEG jako ‘charakteristické” pro CIN obvykle jednoznacné,
neni tomu tak vZdy, a mezi interpretacemi jednotlivych center se mohou vyskytovat rozdily. Chybéni
mezinarodné uznavané definice charakteristického EEG by mohlo zpisobit nesrovnalosti v detekei
pfipadii riiznymi centry, coZ ukazuje na potiebu zavedeni standardizovanych kriterii, ktera by byla
pfijata jako soucast aktivit WHO v ramci surveillance CIN.
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Mozkova biopsie

Mozkova biopsie provedend s cilem stanoveni diagndézy CIN zpravidla spociva v odebrani
maléhqyzorl}"‘gwyt};z‘inéH;nedominanmiho frontalniho kortexu v celkové anestézii. 1 kdvz je zpravidla
pro CIN diagnosticka, neni tomu tak asi u 5% biopsii ziskanych u piipadd, které byly nasledné
jednoznacné potvrzeny. Tato skuteénost je vyrazem “variability v rozlozeni (disuribuci) mozkové

patologie u CJN. Biopsie z mozku je spojena s ohrozenim pacienta. které muze spocivat ve vzniku /

zavaznych komplikaci, k nimz patfi mozkovy absces nebo krvdceni.

Zobrazovaci metody nervového systému

Hlavnim cilem pouZziti zobrazovacich metod je vylouCeni jinvch chorob. Poéitatova
tomografie (CT) je pfi CJN obvykle normalni, nékdy se viak zjisti atrofie, zejména u pacientl s deldim
trvanim nemoci. Také magneticka rezonance (MR) muze ukdzat pFi nost mozkové atrofie, jejiz
stupeii se s trvanim nemoci vésinou zvysuje. [
loziskovych abnormit, ukazuji vysledky jedné nedavno provedené retrospektivni studie, Ze asi 80 %
snimki vykazuje.7 Tyto zmény ve smyslu zvysené intenzity signdlu byly v klinické radiologii

pravdépodobng pokladany za mélo vyznaminé pro stanoveni diagnozy 7 toho davodu, protoZe jsou
ha vét3i prospektivai studie pouziti MR

Q;C'm./Poéet chorob, které maji podobné abnormity v oblasti bazalnich ganglii, je pomémé maly a
zahmuje Wilsonovu chorobuy, mozkovou hypoxii a mitochondridlni cytopatie. U nékterych ptipadi

nvCJN byly popsany abnormiity ve st /ysoké intenzity signaluy, ktery nebyl u jinych forem CJN

dosud popsan, a je tedy pro novou variantu potencialné specificky.”

Pozitronovéa emisni tomografie byla pouZita u pomérné malého poctu piipadd CJN a klinicky
piinos této metody je treba nejdfive vymezit. Pouziti ["°F) 2-fluoro-2-deoxy-D-glukozy prokézalo, Ze
regionalni sniZeni metabolismu  glukézy vétinou koreluje s mistem neuropatologické 1éze u
familiarnich a sporadickych piipadi. Snizeny metabolismus je pokladan za vyraz ztraty funkce
neurontl.

U pouze malého poctu ptipadd CIN v&etné avCIN byla také pouzita emisni fotonova
poditadova tomografie (SPECT); pii této metodé byla Casto pozorovina abnorna e, zatimeo
soulas

né (paralelng) provedené zobrazeni pomoci MR nebo CT bylo hodnocené jako normalni.
Specificitu abnormalnich nalezd zjisténych pii SPECT viak bude tieba nejdrive prokizat, stejné jako
jeji pripadné pouziti jako diagnostického nastroje.

Cerebrospinalni tekutina (CST)

CST pacientl s CJN neobsahuje zddné zanétlivé bunky. Lehce zvviend bilkovina (0,5-1,0¢/1)
se zjistuje asi u jedné tietiny piipadi. Patologicka ‘soforma PrP nemize byt v CST (nebo krvi nebo

séru) soucasné dostupnymi metodami zjisténa.

Nedavna sdéleni naznacuji, ze detekce ,,markeru neuronalni smrti®, proteinu 14-3-3, metodou
W(s:s.mm,.,.,b.l.Q_m_.ng,wa\ST, je test, kery je nejen vysoce se nzitivai, ale |

vysoce specificky pro diagnozu
sporadické CIN.*? Vysledky ukazuji, 2¢ tento test muze byt pozi Klinickych
p’r'giagﬁxwa. jak ukazalo pouziti u experimentalné navoze@ TSE u :
klinickveh priznaku. Bylo prokazano, ze protein 14-3-3 je stabilni i po provedeni opakovanych cykli
skladovani pii +20° C po dobu 12 dni, Je dilezité, aby vzorky nebyly

zmrazeni/rozmrazeni nebo pri

PR

kontaminovany nadbytkem erytrocytu. U pacientt s avCJIN jsou dnes vysledky testu stanoveni 1+4-3-3 /

5

bohuzel méng slibné,'” a maji vysoké procento faleSné negativnich vysledki; byl dokonce zjistén/
jeden falesné pozitivai vysledek. Vysledky u pacientd s famitiarnt TSE byly z&dsti smisené, a ve(dlyj‘

k pozitivnimu vysledku pouze u 50 % osob ze skupiny 10 geneticky podminéaych piipadd s riznymi

bodovymi mutacemi: viechny osoby viak patfily k sérii 16 pipadi CIN's mutacemi v kodonu 200.
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U vétsiny pripadd iatrogenni CIN byl..,Xi?il9~9»9}§-utiﬁiﬂ..llgzi,tiVni.ﬂ_.},?ozitivni nalez bilkoviny 14-3-
3 v CST je zjisfovan u fady dalsich chorob, i kdyz se jedna o choroby, kter¢ je od CIN moZno snadno
odligit (viz tabulka 1). on choron, 1.

Tabulka 1
Diagnézy jiné nez CIN, u kterych miiZe byt 14-3-3 pozitivni

e Encefalitis pii herpes simplex a jiné virové encefalitidy
Stav po akutni cévni mozkové piihods =77 ¢
Subarachnoidalni krvacent

Poskozeni mozku pii hypoxii

¢ /Metabolicka encefalopatie po intoxikaci barbituraty
e Glioblastom

e Karcinomatozni meningitis pfi malobunééném karcinomu plic

e Paraneoplasticka encefalopatie

e Kortikobazalni degenerace

i

e v

Vzhledem k tomu, Z¢ s¢ protein 14-3-3 milZe vyskytovat také v CST pacientdi s jinymi
chorobami, neni pouziti testu k jeho stanoveni praktické pro obecny screening CIN, a test by m¢l byt
rezervovan pro pouZiti u pfipadi, kdy je diagnozu CIN moZno rozumé piedpokladat.

Detekce specifické neuronenolazy, coz je daldi marker poSkozeni neuronu, ktery se vyskytuje \
rychlejsi a jednodussi diagnosticky test, i kdyZ se zda, Ze je pro diagnézu CJN méné

BT e

piesny (pfesnost ve smyslu senzitivity i specificity) nez detekce proteinu 14-3-3. Stanoveni proteinu
tau v CST (pfi Alzheimerové chorob¢) a S100b v CST (marker aktivace astrocyti) jsou v soucasné
dobé posuzovany z hlediska pouZiti jako diagnostické markery pro diagnozu CIN. Pfedbézné vysledky
ukazuji, 7e tyto testy maji nedostateSnou specificitu a Ze jejich klinicky pfinos  nebude pro diagnozu
sporadické CIN pravdépodobné takovy, jako pfi detekci proteinu 14-3-3.

Nasledujici_centra_laskavé nabidla moznost provadéni testu.stanoveni 14-3-3 v CST ve
vzorcich od suspektnich pfipadi CIN, pokud bude vyZadan. Kontaktujte prosim pfed odeslanim
vzorkii jmenované osoby k ziskani dalSich informaci.

Dr Inga Zerr, Research Fellow, Prionforschungsgruppe, Georg-August-Universitét Gottingen,
Robert-Koch Strasse 40, D-37075 Géttingen, Germany.

Tel: (49) 551 39 6636 N

Fax: (49) 551 39 7020

E-mail: 106004.1022@compuserve.com

Ms Alison Green, Clinical Scientist, Department of Neuroimmunology/Special Chemical
Pathology, National Hospital, Queen Square, London, WCIN 3BG, United Kingdom.
Tel: (44) 171 837 3611
Fax: (44) 171 837 8553

E-mail: agreen@ion.ucl.ac.uk

Dr Clarence J. Gibbs, Jr., National Institute of Neurological Disorders and Stroke, National
Institutes of Health, Building 36, Room 4 A15, 8800 Rockville Pike, Bethesda, MD 20892,
USA .

Tel: (1) 301 496 4821

Fax: (1) 301 496 9946

E-mail: gibbs@codon.nih.gov
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Rutinni testy (krevni vzorky)

Rutinni hematologicka a biochemicka laboratorni vySetfeni, vetné zanédtlivych markert, jsou

u CIN adalSich TSE zpravidla normalni. Asi u jedné tretiny pripadi CIN jsou mirné zhorSené jaterni J

testy, Gasto ve formé pfechodné zvy$enych transaminaz. Pficina tohoto nalezu neni znama.

, Budouci diagnosticke testy

it Y
it
s

Nedavno provedené studie prokazaly, Ze abnormalni forma humanniho Prp-muzZe existovat
jako jeden z minimalng ¢tyfi riiznych molekularnich , kment*, které je asteéné mozno urit podle
posunu past a kolisani intenzity glykozylaénich vzorcl patrnych pfi © analyze metodou Western
blotting.'' Zda se, Ze kmen je asociovan s klinickym fenotypem a miize byt vyrazem etiologie nemoci;
vzorec kmene ‘typu 4’ je napiiklad asociovan s nvCJIN. Dalsi literarni sdéleni popisuje pfitomnost
~abnormalniho PrP ve tkani patrovych mandli, ktera byla ziskana pfi pitvé pacienta, ktery trp¢l
WyCIN 27 tét5 tkané “se—dale—podafilo—prokazat molekulami ‘type kmene’, ktery mél tentyz

» w

charakteristicky vzorec (typ 4) jako v mozku. To umoziiuje uvazovat o tom, ze by se biopsic

z patrovych mandli mohla stat pfinosnym testem pro diagnozu nvCIN. 1 kdyZ se nevi, v jak asném

stadiu pribshu-nemoci by biopsie z tonsil byla pro nvCIN diagnosticka, neni bez zajimavosti, Ze
studic provedena u ovci, kter¢ jsou z genetického hlediska vnimavé viiéi scrapie (klusavka), ukazala,
%¢ abnormalni PrP bylo mozné detekovat ve tkani tonsil jeité pred prvnimi pfiznaky, tj. na zacatku
inkubaéni doby. Abnormalni forma PrP nebyla prokazana v lymforetikularnim systému, vCetné
patrovych mandli, malého poctu dosud studovanych piipadi sporadické CJN a GSS.?

Normalni protein je exprimovan v bilych krvinkach a krevnich desti€kach, a je mozné, Ze
nékteré krvinky, mozZna B-lymfocyty,"* by mohly u postiZenych jedinc exprimovat abnormalni
isoformu PrP. To by umoznilo provadéni krevniho testu na pfitomnost CJN, ale zkouska na prikaz Prp
by musela mit mnohem vyS§i stupeii senzitivity nez dosud. Situace se viak v tomto sméru vyviji
nadéjné, jsou k dispozici zdokonalené metody koncentrace ve spojeni s pouZitim protilatek, kter¢ jsou
specifické pravé vici abnormalni isoformé Prp"® (na rozdil od konvenénich PrP protilatek, které
vyzaduji pfedb&Znou inkubaci tkani s proteinazou K, aby se pfedeslo zaméné s detekei normalniho
P1P), coz vzbuzuje opravnéné nadgje, Ze v budoucnosti budou dostupné pfesn&jsi, senzitivn¢jsi a
jednodusi diagnostické techniky.

3) Terapie

proces u_pacientli s CIN. Hledani takové terapic znaéné brzdi zahadné agens TSE, jehoz piesna
povaha zistava i pfes intenzivni zkoumani v posledni tfech desetiletich neznama. I kdyz se zpocatku
predpokladalo, Ze se jedna o ‘pomaly virus’, ziistala usilovna snaha o nalezeni tohoto agens bez

Do dnesniho dne nebylo prokazano, Ze by jakékoli léCeni ovlivitovalo zakladni pgtogepeticky

vysledki. Argumentem proti virové ctiologii jsou dale 1. napadné chybéni zanétlivé odpovédi a 2. |

napadna rezistence infek&niho patogenu v& virucidni terapii, naptiklad ultrafialovému a ionizujicimu

zateni, Hromadici se dikazy dnes ukazuji, ze rozhodujici roli v etiologii nemoci hraje hostitelem -

kédovany protein, prionova bilkovina, a Ze tento protein miiZe byt hlavni komponentou pienosného

agens. Predpoklada se, Ze tento hypoteticky infekéni patogen, nazyvany ‘prion’, je z vEtsi Casti, ne-li

uplné, tvofen prostorovou isoformou normélniho Prp, tj. bilkovinou bunééné membrany kédovanou
genem na kratkém Iamdnki humanmiho-chromosorin 20. 1 kdyZ tato prionova hypotéza clegantnim
zphsobem vysvétluje mnohé dosud pozorované jevy tykajici se agens TSE a vlastniho onemocnéni

TSE, nebyla dosud prokazana, a pfitomnost nékolika kment tohoto agens, jak byly pozorovany u ovéi

scrapie, je prokazatelné slugitelngjdi spise s patogenem virové povahy. Daldi teorie, ‘virinova.

hypotéza’ (‘virino hypothesis’), spojuje prvky prionové a virové hypotézy, a predpoklada, Ze tuto
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infekéni &astici tvoii informaéni molekula obsahujici _nukleovou kyselinu, ktera je twizce spjata
s hostitelem kodovanym proteinem. T

I pies ,nepolapitelnost™ pfenosncho agens byla zkousena fada terapeutickych postupl jako
morné 1é¢eni humannich a zvifecich TSE.!® Pogateni snahy, které sc soustfedily na pouZiti
antivirotik, napiiklad amantadinu a interferonu, byly nelispésné. Bylo zjiSténo, Ze amfotericin B
(antimykotikum) a iodoxorubicin (cytostatikum) oddaluji Gmrti u kieckt nebo mysi, které byly
experimentalné infikovany scrapic.'”"® Tyto Iéky jsou viak potencialné toxické a je teba je (injekéng)
podavat v dob& infekce, nebo kratce poté, aby se docililo maximalniho uéinku. Amfotericin B byl
zkougen u humanni CIN a nemél Zadny ulinek. Profylaktické podavani Kongo &ervend (sulfonované
barvivo vasici se na amyloid, které se b&zné pouZiva jako histologické barvivo na amyloidy) pied a
kratce po experimentalni scrapie infekei muze u kfedkd vyznamnd oddalit zalatek klinického
onemocnéni.’”” Bylo rovnéz prokazano, Ze tato sloudenina inhibuje replikaci infekénosti scrapic
v bun&éné kultufe,” ale zatim nebyla vyzkou$ena jako terapie u lidi.

V klinické praxi jsou pacientim s CJN casto podavana antibiotika, steroidy, Acyklovir nebo
thiamin, v nadgji ze by sc mohlo jednat o okultni (skryté) 1é¢itelné postizeni, napfiklad cerebralni
vaskulitidu, bakterialni nebo virovou infekei ¢ Wernickeovu encefalopatii. Zadna z téchto terapii
nema u CIN zjistitelny ucinek. :

I kdyZ lze fici, ze dosavadni légeni bylo uplnym zklamani, je nadgje, Ze by fada teoretickych
piistuptt mohla v budoucnosti pomoci. Bylo dokazano, Ze se transgennim mysim, kterym chybni gen
pro PrP (a které proto PrP nevytvareji), dafi dobfe a Ze jsou rezistentni viiéi infekénimu onemocnéni
TSE. To vedlo k navrhu, Ze by ablativni genoterapie nebo pouziti tzv. antisense oligonukleotidd (tj.
oligonukleotidi, kter¢ potladuji expresi patogennich genil) k ‘vypnuti’ produkce PrP mohly byt
pouzity jako 1é3cbna strategic. I kdyZ se jedna o velmi zajimavou ideu, nebylo zatim objasnéno, zda je
neurofyziologické poskozeni asociované s infekci TSE vysledkem akumulace abnormalniho PrP nebo
ztraty normalni isoformy. Bylo navrZeno, ¢ pokud plati druha moZnost (ztrata), mohlo by ndhlé
preruseni tvorby PrP vést k poskozeni (teoreticky to u my3i nebylo pozorovano, protoze u nich doslo
k adaptaci na d&di¢né chybéni PrP).

Dalsi piedstavy o mozné 1écbe pfineslo prohlubujici se chapani trojrozmérné struktury PrP.
Ditkazy svédéi pro to, Ze normalni PrP obsahuje Ctyfi centralni a-helixy, zatimco patologicka isoforma
PrP ma vét§i tzv. P-sheeted strukturu. Proto by molckuly, které vazi a stabilizuji centralni ahelixy,
mohly v disledku této vazby zabrafiovat konverzi normalniho Prp na domnélou, nemoc zplisobujici
slozku. Tyto ‘beta-sheet blokatory” vedly in vitro ke slibnym vysledkim a jsou v soulasnosti |,
zkoumany u laboratornich zvifat. N

Bylo navrzeno nékolik dalSich terapeutickych postupii, napfiklad pouziti 1¢ki, které by

A

blokovaly mista replikace agens; polyanionty, naptiklad Dextran 500 a pentosan-polysulfat, které i

prokazatelng prodluZuji pfezivani mysi infikovanych scrapic,”*” a slouceniny, které inhibuji replikaci

agens zasahem do glykozylace PrP, o hiz se predpoklada, Ze je hlavnim determinujicim faktorem
kmene agens.

V dasledku chybéni ucinné lécby je pravdépodobné, Ze v soudasnosti bude nejvyznamnéjsim

léSenim pacienti s CJN dobra oSetfovatelska pége k prevenci komplikaci_imobilizace, napiiklad
prolezenin. V ramei paliativni terapic vede ke zmiméni vicch nepfijemnych pfiznaki napfiklad
podavani-klonazepamu.nebo patriumvalproatu, pfi jejichZ pouZiti €asto dochazi k usp&énému zvladnuti
pfiznaki myoklonu. Nekdy je pfi agitaci tfeba podavat sedativa, ale takové pfiznaky se pfi dalSim
pribghu nemoci &asto spontanné zmirni. e

|
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4) Doporudeni
Klinicka diagnéza CJN: kriteria pro pravdépodobnou sporadickou CJN

Klinicka diagnoza CIN je v soudasnosti zaloZzena na kombinaci progresivni demence,
myoklonu”a multifokalni neurologické dysfunkei ve spojeni s charakteristickym ‘periodickym EEG.*
NvCIN, v&ina iatrogennich pfipadd v disledku podani riistového hormonu a az 40 % sporadickych-
pfipadii viak nema charakteristicky vzhled EEG. Tato skutecnost komplikuje klinickou diagnozu, a
tim padem i surveillanci, a ilustruje nutnost pouZiti dal3ich diagnostickych testh. V poslednich dvou
letech doglo v diagnostice CIN k pokroku, zejména k vyvoji testu ke stanoveni proteinu 14-3-3 v CST, |
ktery ma zjevné vysokou senzitivitu a specifictu pro stanoveni diagnozy sporadické CIN. Pro
stanoveni diagnozy pravdépodobné sporadické CIN doporu€ujeme pouZit nasledujici kriteria:

LProgresivni demence; a
Nejméné dva ze &ty nasledujicich klinickych projevii: 4 4 7
i Myoklonus R ‘

+ Zrakové nebo mozeckové poruchy

\ Pyramidové/extrapyramidové poruchy

Akineticky mutismus; 3

a
‘ Typické EEG v priibéhu nemoci jakéhokoli trvani ‘
‘a/nebo
 Pozitivni vysledek stanoveni 14-3-3 v CST a klinické trvani do timrti <2 roky;
) Rutinni vy$etfeni by neméla svédgit pro jinou diagnozu.

Vysledky jedné nedavno provedené studie ukazuji, Ze diagnozu sporadick¢ CJN podporuje
detekee signalu o vysoké intenzité z bazalnich ganglii vySetieni MR.” Tyto abnormity mohou byt
obzvl4std napadné, pokud je provedeno vysetfeni metodou FLAIR sekvenci

Interpretace EEG

Neni k dispozici 7adna vSeobecné uznavana nebo ovéfend definice EEG zaznamu, coZ
podmifiuje moznost vzniku nesrovnalosti pfi zjistovani pfipadii v jednotlivych centrech. Zvyeni
uéinnosti surveillance CIN vyzaduje pouzitelnou definici diagnostického EEG. Navrhujeme, aby byla
piijata nasledujici kriteria vypracovana Steinhoffem and Knightem a aby vysledky tohoto pfistupu
byly piipadné dale vyhodnocovany (dalsi dilezité informace v této souvislosti viz Priloha 2).

- Pisné periodicka aktivita
- variabilita intervalt mezi komplexy je <500 ms
- Periodicka aktivita je spojita (kontinualni) po dobu minimalni jedné periody 10 vtefin
- Bifazicka nebo trifazicka morfologie periodickych komplexi
- Trvani vétsiny komplexi v rozmezi od 100 do 600 ms
Periodické komplexy musi byt generalizované nebo lateralizované, ale ne regionalni nebo

asynchronni

Nova varianta CJN: definice suspektnich pripadi

T -

kriterii. Na zakladé 23 pfipadd, které byly potvrzeny neuropatologicky, by viak mélo byt o diagnéze

e,
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nvCIN uvaZovano u pa(:lentu S progresxvnlm neuropsychlatrlckym oncmocnem které ma nejmene 5
z nasu:aujlclcn §esti klinickych ryst uvedenych vsouhrnu 1.7 T

Souhrn 1

- Casné psychiatrické ptiznaky

- Casté perzistentni parestezie/dystestezie

- Ataxie

- Chorea/dystonie ncbo myoklonus

- Demence ) \
- Akineticky mutismus !

vPodezieni na nvCIN zvySuji nasledujici kriteria uvedend v souhrnu 2.

o

Souhrn 2

Chybéni ~ anamnézy potencialni iatrogenni expozice
- Klinické trvani >6 mésict |
- VEk pii zacatku <50 let
- Absence mutace genu pro PrP -
- EEG nema typicky periodicky vzhled [ ;
- Rutinni vy§etieni nesvEédgi pro diagnozu jiné nemoci |
. MR S prltomnos‘u abnormalniho oboustranneho vysokeho sngmlu z pulvinaru na axilnich T2-

R

[Pacient s progredujici neuropsychiatrickou poruchou a 5 z 6 klinickych znimek v tabulce 1 a
! viemi kriterii v tabulce 2 by mél byt pokladan za suspektni pfipad nvCIN pro udely
/ surveillance.

i«m S aa

(Poznamka: Patologické charakteristiky nvCJN jsou uvedeny v Priloze 4)

Patologlcko anatomicka dxagnoza

ves

chop oruéuje--se-. pouziti..mozkové. biopsie u_ Zijicich pacientl, s vyjimkou stanoveni f
alternativni_diagnozy Ié¢itelného onemocnun Pouzité nastroje pfi neurochlrurglckych vykonech u |

pacient CIN maji byt hkvxdpvany Pokud Je opctne pouZiti ncvyhnutclm, _]C nutno nastrolc ponont

hodmy a pak _]ednu hodmu autoklavovany pfi teploté 134 °C J’ e o

Dc,ﬁmtlvm (rozhodupcx) dlagnoza CJN vcctne diagnc')zv nvCIN jc stanovcna pouze é\

B e S

omentu s nvCIN, ale ne od pacu,ntu se sporadlckou CIN mohlo by se vySetfeni ‘tonsilami tkane
stat zdrojen “informaci vedoucich "k diagnoze nvCIN; vyzaduje vak provedeni dal$iho zkoumani
pitevniho materialu.
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Geneticka analyza

Provadéni screeningu pfipadd CJN na pfitomnost mutaci spojenych s dédiénymi formami
nemoci vyvolava obavy etického razu, a neni jednoduché z logistického hlediska. Doporucuje se
provadéni genetického poradenstvi pacientt nebo jejich rodiny ped jakoukoli analyzou genu pro PrP,
bylo by také nejlépe ziskat pisemny souhlas, nebo dokumentovany ustné formulovany souhlas. Osoba
provadgjici generické poradenstvi by méla mit k dispozici informace o genetice humanni TSE, kter¢ je
nutno pouZit pfi zadosti o souhlas (pfiklad viz Pfiloha 3). V zhledem k tomu, Ze u ‘sporadicke’ CIN je
detekovano nizké procento mutaci genu pro Prp, doporuduje se, aby v soucasnosti bylo vySetieni genu

pro PrP jako soulast surveillance v ramei aktivit WHO provadéno pouze u pacientdl s rodinnym |

.........................................................................

v .

vyskytem TSE. Vysetfeni by “mohlo byt provadéno jednim znavrzenych center spolupracujicich
s WHO (viz Pfiloha 6).

Geneticka analyza PrP (pokud je ziskan souhlas) by méla byt provedena u viech pfipadu, u
kterych je podezieni na piitomnost nvCJN, aby se vylougila mutace a aby se pro vyzkumné ucely
provedla identifikace statusu kodonu 129.

Zemé&pisna prisluinost pfipadd a navrZena sit’ spolupracujicich center WHO

Pii stanoveni diagnozy CIN by prvotni zemé&pisna pislu$nost méla byt urcena podle statu
trvalého bydlisté na zagatku klinického onemocnéni. O koneéné piislusnosti by mélo byt rozhodnuto
podle jednotlivych pfipadu.

Doporuéuje se, aby v ramci aktivit WHO, které sleduji prosazeni celosvétove surveillance
humannich TSE, byla zfizena spolupracujici centra, jejichz cilem bude pomahat pii stanoveni
diagnézy a pfi vychové/Skoleni odbornikd (viz Priloha 6).

Piedavni informaci (komunikace)

Pro efektivni pfedavani viech dileZitych informaci veiejnosti je dilleZité planovani. Plati to
zejména v téch piipadech, kdy se jedna o komplexni informace, které mohou potencialng u vefejnosti
zphisobit velké obavy. Zasady pro ofektivni komunikaci o zdravi a otazkach rizika (ohroZeni) jsou
uvedeny v Piiloze 7.

Terapie

Dospélo se k zavéru, Z¢ v soucasnosti neni k dispozici zadna terapie, o niZ by se védélo, Ze
méni proces zakladniho onemocnéni kterékoli humanni TSE. Studie u zvifat a studie in vitro
prokazaly, Ze do procesu zékladniho onemocnéni potencialné zasahuje fada terapeutickych sloucenin.
I kdyZ je znamo, Ze nékter¢ sloudeniny zadatek nemoci oddaluji (v nékterych pripadech déle neZ je
pfirozena délka Zivota experimentalnich zvifat), neni znima Z dné sloudenina, ktera mize klinicky
postiené zvife ‘vylési. ’ '
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Budouci vyvoj nvCJN

Konstatuje se, ze nelze vyloudit moZnost vyznamné epidemie nvCIN, kniz by mohlo dojit /

v ptistich 10-135 letech, a proto zdiiraziiuje, ze véasné nalezen{ ufinné terapie_mé _prvofady. vyznam
Takové 16¢eni by také prineslo nadéji t¢m osobam, Které jsouohrozeny vznikem familidrniho nebo
iatrogenniho onemocnéni.



. e Myoklonus

METODICKY LIST TSE/CIN
MUDr. Viadimir Polanecky, HS HMP, prosinec 2000
Zpracovdno podle WHOI/EMC/ZDINGS.9 a WHO, CISiIAPH2000.3

PRILOHA 1

Revidované definice podtypu CJN podle WHO

Sporadickd CIN

Jednoznacna /

Diagndza stanovena standardnimi neuropatologickymi technikami;

a/nebo

Imunohistochemicky a/nebo metodou Western blomn poWrzeny’, viéi proteinaze rezistentni PrP /
a/nebo e e
Pitomnost fibril vyskytujicich se pfi scrapie. /

Pravdépodobna: / ,
Progredujici demence; K
a

Nejméné dvé z nasledujicich Etyf klinickych znamek:

\\\\\\

e Zrakové nebo mozeckové poruchy *«\

| e« Pyramidové/extrapyramidové poruchy \ :

o Akineticky mutismus;

a
o Typické EEG v prQP?hu nemoci Jakchokohtrvam
2/nebo o

Pozitivni vysledek stanoveni 14-3- 3 v CST aklinické trvani do umm <2 roky,
e Rutinni vydeteni by neméla syédait pro jinou diagnozu. ”

MoZna:

Progresivni demence;

a

Nejméné dvé z nasledujicich tyfi klinickych zndmek:

, » Myokionus

« Zrakové nebo mozetkové poruchy f
o Pyramidové/extrapyramidové poruchy
« Akineticky mutismus;
a
e Z4dné EEG nebo atypické EEG; J

jion]

e Trvéani <2 roky.

Tatrogenni CJN
it CILY e
Pr“éﬁr”aujm mozeckovy syndrom u pijemce hypofyzdrniho b hormonu ziskaného z mrtvoly Elovéka;

b
Spmadncl\a CJN se lestenou e\pozm rlel\u napr stav po neuxodururumke operaci s pouzmm stupu
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PRILOHA 2
Interpretace elektroencefalogramu

Uvodni pozndmky

o Pro diagnézu sporadické CIN je velmi pfinosny nalez charakteristického typu periodického EEG. 7/

....... ;

o U néktervch piipadd sporadické CJN se tento typ nikdy nevyskytuje. ‘Negativni® vysledek nemusi

e Periodické EEG podobné tomu, které je pozorovéno pii CIN, se mize vzacné vyskytnout u tady
jinych nemoci a tyto je tieba posoudit v klinické souvislosti. Seznam téchto chorob je uveden nize

y tabulce 2. .

e EEG zmény u CJN se vyvijeji. Periodicky vzor (typ) nemusi byt patrny v gasnych fazich nemoci.”
EEG se mize od obrazu nespeciﬁck)’/éﬁ”’ébh’bﬁﬁit"k‘é'"‘”Svénm"'"’typi‘c"fkéiﬁi}“ vzhledlu rozvinout b&hem
nékolika dnt. Z tohoto diivodu by méla byt, pokud je to mozné, zhotovena fada Casto opakovanych

o Pokud je ziskano typické periodické EEG, pak neni zcela nezbytné jej opakovat; opakévéni by vsak
mélo byt zvazeno tehdy, pokud jsou z klinického hlediska jakékoli pochybnosti o moznych pfi¢inach
tohoto typu EEG (naptiklad metabolické faktory).

Technické porndmky

o Je tfeba pouzit bipolarni usporadani elektrod vietné vertexu

« Nemélo by byt pouZivano referendni uspofadani elektrod véetné vertexu a CZ referendnich elektrod
o Ml by byt provadén soutasny zaznam EKG

o Mély by byt pouZivany zevni stimuly k udrzeni bdélosti (alerting stimuli)

« Je tieba posoudit cely zaznam, pokud je to mozné, véetnd minimélné jedné pétiminutové nepfetrZité
sekvence,
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Tabulka 1
Nemoci, které maji EEG podobné CIN
| & Alzheimerova choroba v se Hyperamoniémie
! e« Demence s Lewyho t&lisky j © Hyperparathyreoza e
s Binswangerova choroba } e Hypo- a hypernatriémie v
|'e Demence pii AIDS v ? o Hypoglykémie /‘g
l'e Vicedetné mozkové abscesy 6/ ‘{ e Jaterni encefalopatic -

o MELAS syndrom” o Encefalopatie po anoxii " ”
le Intoxikace baklofenem, mianserinem, metrizamidem a lithiem
'MELAS = mitochondrial encephalomyopathy, lactic acidosis and stroke-like episodes

N

Pozndmka

Kriteria pro EEG jsou zaloZena na dostate¢nych zkuSenostech s EEG u CJN, nebyla vSak zkoumana
formalnim zpisobem, tj. prospektivnd u velkého poétu suspektnich pfipadi CIN. Vyzkum v tomto
smyslu jiz probiha a vysledky mohou vést k nutnosti Eastecné revize.
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PRILOHA 3
Genetické informace

Informace pro pribuzné pacientir-trpicich CJN - pfi Ziskdvdni souhlasu s odbérem krve na genetické
vySetFent ‘

Pricina CIN je u naprosté vétsiny pacientii neznama.
Mala &ast piipadi je podminéna dédicné piitomnosti chybného genu.

U téméf viech d&diénych piipadi jiz rodina vi o tom, Ze jsou postiZeni i dalsi clenové rodiny. V téchto
rodinach je CIN postizena asi polovina rodinnych pfislusniki, a nemoc se miiZe vyskytovat z generace
na generaci. NékteH &lenové rodiny mohou sice mit chybny gen, ale nemoc (CIN) s¢ u nich nemusi
projevit, e : bl

Pokud se¢ vrodingd pacientd trpicich CIN vyskytla demence, jedna se ¢asto o ndhodu (napi.
Alzheimerovu chorobu), a pokrevni pfibuzni pak nemaji zvy$ené riziko, Ze onemocni CIN.

Pravdépodobnost zjisténi chybného genu je u piipadu CIN bez soucasncho postiZeni jinych ¢&leni
rodiny velmi mala, pravdépodobné méné neZ 1 ku 50.

U osob s CIN chceme provést odbér krve proto, abychom zjistili pfipadnou poruchu tohoto genu; krev
bude také uchovana pro budouci vyzkum. )

Doufame, Z¢ tim prohloubime nafe znalosti o CIN, coZ by v budoucnosti mohlo vést k lep§imu
chapani této nemoci.

Pokud si nepfejete byt informovani o vysledku tohoto testu, neposkytneme informace o vysledku ani
Vam, ani Vagemu rodinnému lékafi a také ne Iékafi v nemocnici. ' ‘ :

Pokud cheete vysledek testu znat, je mozno jej ziskat prostfednictvim mistni genetické poradny.

Souhrn
Pouze mala ¢ast ptipadt je dédiCna.

Vysledek genetického vySetieni (testu) bude poskytnut pouze na Zadost.
Odecbrany vzorek krve pomize v dal$im vyzkumu.
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PRILOHA 4

Patologické charakteristiky nvCJN

Neuropatologie nvCJN ma hlavni charakteristiky se vSemi humannimi TSE spolecné - spongiformni
zmény (ij. houbovity, porozni vzhled), zanik neuront, reaktivni astrocytozu a hromadéni isoformy PrP
asociované s nemoci v moz wu. Charakter a distribuce neuropatologickych zmén je viak u viech
jednotlivych pfipadi nvCIN-relativné konstantni, a li§i se vyznamnymi rysy od jinych forem

humannich spongiformnich encefalopatii. Tyto vyznamné rysy lze shmout nasledovné:

mv < .
plaky PrP v mozkové a mozetkové kife, Casto obklopené kruhem (halo)
floridni” plak). ORI R
laky PrP, které je mozZno prokazat pouze imunochistochemicky, vyskytujici se ve
. ""a  mozeckové kife bez souvislosti se spongiformnimi zménami.

Dalsi Gastgjsi rysy sporadické CIN - perivakuolarni akumulace PrP, rozsahlé splyvajici spongiformni
zmény a status spongiosus nebyly u 23 pfipadi nvCIN, u kterych byla provedena mozkova biopsic
nebo pitva, zjistény. Neocenitelnou pomoci pro diagnozu je imunohistochemie, i kdyz se velké
fibrilarni plaky snadno zobrazi i na fezech barvenych hematoxylinem a cosinem; jak velke fibrilarni
plaky, tak i malé shluky plakii je moZno také zobrazit na PAS (period acid/Schiff) preparatech.
Impregnace stiibrem (Gallyas silver impregnation) obarvi velké a malé plaky, a ukaZe také nektera
amorfni deposita PrP, i kdyZ je pro zobrazeni deposit PrP nejlepsi pouzit imunohistochemické metody.
Novou variantu CIN je mozno-diagnostikovat v mozkové biopsii, ale jsou zde jista omezeni dana
moznosti chyby pii ziskavani vzorkii; v takovych pfipadech je diagnozu moZno stanovit metodou
Westorn blofting. DR A A R o e

K aplné $kale charakteristické neuropatologie nvCIN dale patii:

1. Spongiformni zmény, které jsou nejvice napadné v bazalnich gangliich, s pfitomnosti denznich |
perineuronalnich a periaxonalnich deposit PrP. -

2 Tézka thalamicka glioza a zanik neurond, které postihuji zejména dorsomedialni a zadni jadra i
(véetnd pulvinaru).

3. Masivni hromadéni PrP, &asto s loZiskovou distribuci, v mozeCkovem kortexu, které zahrnuji \
molekularni a granuldrni Vstvii s obasnymi plaky v bilé hmoté. B

4. Te&kovité neuronalni barveni na PrP v pontinnich jadrech.
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PRILOHA 5

Neuropatologicka kriteria CJN
a dalSich humannich TSE

va-Jakobova nemoc Sporadicka, iatrogenni (pfi zjisténi rizika) nebo familiarni (stejna

nemoc u pfimého piibuzného nebo s nemoci spojena mutace PrP genu):

encefalopatie v mozkové a/nebo ozedkové kiife a/mebo podkorové Sedé hmoté;

ajnebo T .
e Encefalopatie s imunorcaktivitou proti prionové bilkoving (PrP) (4 moné typy: plakovy a/nebo

difuzni a/mebo syniapticky a/nebo nepravidelny (dstrﬁvkovity)/perivakuolémi),

Novid varianta CJN

e Spongiformni ence

falopatic s bohatym ukladanim PrP, zejmena mnohoéetné fibrilarni plaky \

s obsaherii PP~ obklopené  kruhem  (halo)—spongiformnich vakuol - (floridni®  plaky,
‘sedmikraskové/kopretinové’ plaky) a jiné plaky, a amorfni pericelularni a perivaskulami deposita
PrP, které jsou obzvlasté napadné v moze&kové molekularni vrstve.

Geﬁtmann-Strc'iussler—S_q[gginkerova nemoc (GS

y

demenci a jednim z n&kolika typl mutaci genu PrP):
yelo)patie s multricentrickymi plaky s obsahem PrP.

Familigrni fatdlni insomnie (FFI) (u &lend rodiny s mutaci genu PrP vmisté kodonu 178
v kombinaci s methioninem v misté kodonu 129): ,, o
e Degenerace thalamu, variabilni ‘spongiformni zmény v mozku. |

Kuru

o Spongiformni encefalopatic u kmene Fore na ostrové Papua—Novz'l Guinea. K\

Vyse uvedena kriteria jsou upravena podle kriteri publikovanych Budkou as spol >
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PRILOHA 6

NAVRZENA CENTRA
SPOLUPRACUJICI S WHO

Institute of Neurology, University of Vienna, Wahringer Girtel, 18-20, Postfach 43, A-1097 Vienna,
Austria. v

E-mail: h.budka@akh-wien.ac.at

Service de Neurologie, Département de Recherche Médicale, Commissariat & I’Energie
Atomique, 60-68, avenue Division Leclerc, BP 6, 92265, Fontenay-aux-Roses Cedex, France.
Head: Dr Dominique Dormont

Tel: (33) 1 4654 8757 Fax: (33) 1 4654 7726

E-mail: Dormont@DSVIDF cea.fr

National Institute of Neurological Disorders and Stroke, National Institutes of Health,
Building 36, Room 4 A15, 8800 Rockville Pike, Bethesda, MD 20892, USA.

Head: Dr Clarence J. Gibbs Jr.

Tel: (1) 301 496 4000 Fax: (1) 301 496 9946

E-mail: gibbs@codon.nih.gov

Department of Neurological Sciences, Tohoku University School of Medicine, 2-1 Seiryo-Machi,
Aoba-ku, Sendai, 980, Japan.

Head: Professor Tetsuyuki Kitamoto

Tel: (81) 227 178181 Fax: (81) 227 178148

E-mail: kitamoto@mail.cc.tohoku.ac.jp

Department of Pathology, University of Melbourne, Parkville, Victoria 3052, Australia.
Head: Dr Colin Masters

Tel: (61) 3 9344 5867 Fax: (61) 3 9344 4004

E-mail: c.masters@pathology.unimelb.edu.au

Institute for Neurological Research FLENI, Montaneses 23235, (1426) Buenos Aires,
Argentina.

Head: Dr Ana Lia Taratuto

Tel: (54) 1 788 3444 Fax: (54) 1 784 7620

E-mail: ataratuto@roche.com.ar

The National United Kingdom Creutzfeldt-Jakob Discase Surveillance Unit, Western General
Hospital, Crewe Road, Edinburgh, EH4 2XU, UK

Head: Dr Robert Will

Tel: (44) 131 332 2117 Fax: (44) 131 343 1404

E-mail: rgw@srv0.med.ed.ac.uk
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PRILOHA 7

Zasady pro efektivni pfedavani informaci o zdravi a
rizicich (ohroZeni)

1. Formulujte téma/cil zaloZené/y na spoleSném zajmu (spoleénych zajmech) (napf., ‘mame zajem o
zdravi a bezpe&nost na§i komunity/spoleénosti’).

Urdete jasné a explicitné formulované cile (kratkodobé a dlouhodobg)

Formulujte spoledny program pfi souéasném respektovani politickych/ekonomickych zajmu a skryté
programy (hidden agendas).

Informace by mély vychéazet ze zhodnoceni potieb a etickych hodnot komunity/spolecnosti.

I Vytvoite seznam vSech subjektd (stran), které jsou na problému zainteresované (nevladni
organizace, obchodni sdruZeni, sdélovaci prostiedky, vlada, vefejnost atd.).

Vytvoite sdruzeni/spoledenstvi s témi subjekty, které jsou diileZité pro iisp&$né podavani informaci.
Spolupracujte s dal§imi vérohodnymi zdroji.

Ziskejte (pfijméte) kompetentni mluvéi pro styk s Vasimi ucastniky.

Formulujte tkoly pro sd&lovaci prostfedky, skupiny stoupenct, organizace, vefejnost atd.

1. Ur&ete cilové publikum, jeho zajmy (obavy) a potencialni mechanismy k jejich kontaktovani.
Naslouchejte Vasemu publiku a usilujte o jeho pochopeni, véetné kulturnich proménnych.

Zjistujte vefejné minéni - Setfeni, prizkumy atd.

Provadéjte formativni vyzkum - _ohniskové™ skupiny (focus groups), observacni studie,
Setfeni/pruzkumy.

Zjistéte typy komunikace pouZivane publikem (napf. jak ziskava informaci).

IV. Vypracuite strategii pfistupu ke komunikaci s vefejnosti (miznymi skupinami).

V piipadé krize je ticba okamZité oteviit komunikaéni kanaly.

Vyberte kompetentniho mluvEiho, rozpoznejte vEas emoce, mluvte jasné a srozumitelné.

Vyberte sdéleni (zpravu), otestujte ji pfedem a proved'te jeho/jeji \ipravu a zavedte mechanismus
(mechanismy) pro monitorovani dopadu sd€leni.

Realni posluchagi se Casto zajimaji vice o poctivost, kompetenci a empatii nez o udaje a statistiky.
Vytvoite vztah diivéry na zaklad€ poctivého a otevieného prohlaseni - nikdy nelZete.

Pro planovani a provadéni (implementaci) pouZivejte objektivni kriteria, standardy a méfitka.

V. Piedavejte vniting konzistentni a vérohodna sdéleni (zpravy).

Vytvoite mechanismy piedavani informaci mezi organizacemi a uvnitf organizace (organizaci).

Pied dilezitymi rozhodnutimi a prohlaSenimi se porad’te s pfislu§nymi stranami (subjekty).

Srovnanim rizik napomozte jejich uvedeni do SirSich souvislosti; vyhybejte se takovym srovnanim,
ktera véc banalizuji.

Soustfed’te se na divéryhodnost vybérem kvalitniho a konzistentniho zplisobu pfedavani sdéleni.

V1. Vypracujte/vytvoite mechanismy pro pfimou komunikaci s vefejnosti/posluchaci.

Vyuzivejte stavajici sd€lovaci prostiedky s otevienosti a ftak, Ze soucasné budou pro
vefejnost/posluchace pfistupne.

Vytvoite vztah divéry a oboustranné interakce - sdélovaci prostredky pfinasejici zpravy, rozhlasové
pofady s moZnosti dotazi posluchagi, bezplatné informacni linky, vyv&sky/nasténky atd.

Informujte vefejnost o omezenich Vasi prace; nemiiZete stihnout viechno.

Hovoite o probihajicich akcich nebo o akeich, které se planuyji.

V pipadé pochybnosti informujte radgji vice nez méng.

21



METODICKY LIST TSE/CIN
MUDr. Vladimir Polanecky, HS HMP, prosinec 2000
Zpracovdno podle WHO/EMC/ZDI/98.9 a WHO/CIS/APH/2000.3

VII. Maximalizujte Vasi komunikaéni efektivitu

Davejte najevo emoce a reagujte na emoce.

Vyvarujte abstraktnich slov a vyrazli poétu imrti, urazech a nemocich vyslovenych bez pfipravy.
Miuvte s Gi¢asti a pouZivejte jednoduché vyrazy; vyhybejte se odbornym terminiim.

PouZivejte vizualni, Ziva a vymluvna pfirovnani, ktera usnadiiuji navazani osobniho kontaktu.
PouZivejte priklady a anekdoty, které jsou z hlediska dané kultury G¢inné, a snazte se ,,0Zivit” udaje.
Navazte vztah s vefejnosti nabidkou realistickych programi, kterymi se vefejnost bude moci fidit.

VIII. Provadéjte hodnoceni intervenci/snah na cilové posluchace/publikum.
Monitorovani - U¢inilo publikum poZadované rozhodnuti?

Zhodnot'te a pouZivejte ukazatele vysledku a dopadu intervenci/snah.

Podafilo se Vam vytvofit vztahy s hlavnimi spolupracujicimi stranami?

Zvysil se stupel Vasi pfipravenosti na provedeni pfisti intervence. .. dal§iho kroku?
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B) Zasady protiepidemického rezimu TSE/CJN,

nvCJN
1) Riziko nakazy

e

a) @ogenni pfenos

kontaktu z osoby na osobu, ale k pfenosu miiZe dojit béhem invazivnich lékafskych zasahtl. Pficinou
TSE u lidi je kontakt s infek&nim materidlem prostfednictvim pouZivani lidskych kadaveroznich
hormoni hypofyzy, duralnich a kornealnich homoimplantati a kontaminovanych neurochirurgickych
nastrojii. Zprava WHO z konference o l¢kafskych a jinych produktech souvisejicich s transmisivnimi
spongiformnimi ecefalopatiemi' u lidi a zvifat miZe byt v téchto zalezitostech pouZita jako informadni
zdroj a zékladni voditko.

Neni znamo, Ze by se onemocnéni (TSE transmisivni spongitorni encefalopatie) 8ifilo pomoci

b) Hodnoceni rizika

Kdyz zvazujeme opatfeni k prevenci pienosu TSE z pacienti na jiné osoby (pacienti,
zdravotnicky personal nebo jini peSovatelé), je velice dillezité pochopit zaklad definovani odliSnych
kategorii rizik. Riziko zavisi na tfech faktorech:

- troveii infekénosti v tkanich a tekutinach téchto jednotlived (viz 1 d); V/
- pravdépodobnost, Ze se u jedince vyvinula nebo vyvine TSE (viz 1 ¢);

- zplsob expozice a kontaktu s t&mito tkanémi (viz 1 €). 4

Z téchto uvah je mozné udinit rozhodnuti o tom, zda je zapotiebi piijmout specialni
preventivni opatieni. Specificke dekontaminaéni postupy TSE jsou popsany v Kapitole 5. Pokud je
zapotiebi provést dekontaminaci TSE, vyvstava otazka, jak piisna by tato dekontaminace méla byt.
Konkrétni doporudeni jsou popsana v kapitolach vénovanych pééi o pacienta (kapitola 2), nemocim
z povolani (kapitola 3), laboratornimu vySetfeni (kapitola 4) a opatfenim nasledujicim po umrti
(kapitola 7).

) Identifikace osob, na které se vztahuji specidlni preventivni opatieni

Osoby, u kterych bylo onemocnéni TSE potvrzeno nebo u kterych existuje na TSE podezieni,

e

patii mezi nejrizikovEsi pacicnty. Miuisi 4 nich byt aplikovana specialni preventivni opatfeni, ktera
budou “popsana v této~a nasledujicich kapitolach. “Vegkera preventivai opatieni doporulena v tomto
dokumentu se vztahuji na pé&i o osoby, u kterych bylo onemocnéni TSE potvrzeno nebo u kterych na
né existuje podezieni, nebo osoby, které manipuluji s tkanémi takovych pacientii, a pokud neni

1. Zprava WHO z konference o zdravotnickych a jinych produktech v souvislosti s transmisivni spongiformni
encefalopatii u lidi a zvifat. Zeneva, Svétova zdravotnicka organizace, 1997. WHO/EMC/ZO0/97.3 nebo
WHO/BLG/97.2.
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uvedeno jinak, nebudou brany v avahu Zadné rozdily mezi piipady, ve kterych byla TSE potvrzena, a
témi, u kterych existuje podezieni.

Koncepce aplikujici preventivni opatfeni u osob, u kterych existuje riziko TSE, alesponi

umoZiiuje vyvinout alespoil doCasna preventivni opatfeni. Z hlediska infekce TSE jsou povazovany za

rizikové nasledujici osoby. Cisla v zavorkach uvadgji poet ohlaenych vyskytd CIN pfenesenych

e piijemci tvrdé pleny (110 pfipadi); V ﬁ
° pfij c,;rm hormont hypofyzyz:skanychz lidského kadaveru, zejména riistového hormonu \

ziskaného  lidskeho kadaveru (130 pfipadi); v E
° pﬁjemcir t;énsplantétﬁ‘rohovky (3 piipady - 1 jasny, 1 pravdépodobny, 1 mozny); Vv \
e osoby, které prodélaly xleurochiru;gickpu operaci (6); \/ :

e ¢&lenové rodin s dédinou TSE (5 - 10% viech piipadit TSE je dédiénych, ale pocet rodin se lisi (/
podle jednotlivych zemi). | o '

Diskuse a doporueni pro zdravé asymptomatické jedince, u kterych existuje riziko TSE, jsou

popsany v Pfiloze II. a jsou uvedeny v tabulce 8.

d) Nakazlivost tkani

Z publikovanych a nepublikovanych informaci se nakaZlivost nejastéji a v nejvétSich
koncentracich vyskytuje v centralnim nervovém systému (CNS), zejména vmozku, miSe a o€ich.
V tomto dokumentu jsou tyto tkané oznadovany jako ,tkan€ s vysokou infekénosti.”™

NakaZlivost s¢ objevuje méné &asto u mozkomidni tekutiny (CST) a riiznych organii mimo
CNS (plice, jatra, ledviny, slezina/mizni uzliny a placenta). V tomto dokumentu hovofime o téchto
tkanich jako o ,tkanich s nizkou infek&nosti‘.

Nulova infekénoétwbyla zji§téna u Siroké fady ostatnich testovanych tkani (srdce, kosterni

svaly, periferalni nervy, tukova tkaii, gingivalni tkan, stfeva, nadledvinky, §titna Zlaza, prostata,
varlata) nebo u tlnich sekreti &i vym&ski (mog, stolice, sliny, hlen, semeno, miéko, slzy, pot, seroézni
vypotky). Experimentalni vysledky, které sleduji infekénost krve, byly konfliktni, ale i v piipadech,
kdy infekce byla zjiiténa, byla pfitomna ve velice nizkém mnoZstvi a ncexistuji Zadn¢ znamé pfenosy
CIN pomoci transfuze. V tomto dokumentu budou tyto tkané klasifikovany ifekéni (; tkané
bez zjistitelné infekénosti®) a pro uéely kontroly infekénosti budou povazovany za neinfekéni.
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Tabulka 1
Distribuce infekce v lidském téle*

Kategorie nakaZlivosti Tkand, sekrety a vimésky

Vysoka infek&nost Mozek
Micha
Oko

Nizka infeknost CST i
Ledviny |
Jatra |
Plice !1,
Lymfatické uzliny / slezina
Placenta. !

Bez zjistitelné infekénosti Tukova tkan Stolice g
Nadledvinky | Miéko ‘l
Gingivalni tkaft Nosnihlen |
Srdegni sval {’ “Sliny |
Stfevo ‘\ Semeno
Periferalni nerv , Serozni vypotek
Prostata \ Pot
Kosterni svalstvo y Slzy
Varlata Mo

}

Stitna Zlaza

Krev®

Piednostné je zapotiebi vynaloZit mezinarodni usili zaméfené na identifikaci uskladnénych
tkani z osob, u kterych se pozdgji vyvinula CIN nebo které byly ziskany béhem vyzkumu oncmocnéni
CJN (nahodného, iatrogenického nebo dédiéného). Tyto vzorky by mély byt testovany s cilem vyjasnit
rozsah a uroven infekénosti béhem preklinické faze onemocnéni. Odbér téchto tkani, které jsou
potencialng infekéni, by mél byt fadné oznacen z hlediska jejich zdroje a potencialni infekénosti a
vhodné& uchovan, aby se zamezilo kfiZové kontaminaci.

2 Pidéleni riznych organii a tkani ke kategoriim vysoké a nizké infekcnosti s zaklada na frekvenci, s jakou je

infek&nost zjistitelnd, spide neZ na kvantitativnich rozborech arovné infekénosti, pro kterou jsou tidaje

nekompletni, Experimentalni udaje zahrnuji primaty inokulované z piirozeng se vyskytujicich zvifecich TSE.

Skute&né infekéni titry v riiznych lidskych tkanich kromé mozku jsou vyrazné omezeny, ale udaje
z experimentalng infikovanych zvifat obecné potvrzuji klasifikaci do skupin uvedenou v tabulce.

3 Viz diskuse v této kapitole a v kapitole 5.2
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e) Cesta pienosu rizika

P¥i stanoveni rizika je ticba vzit v ivahu infekénost tkané spoleénd s cestou prenosu. KoZni
pfenos prosticdnictvim neporusené pokozky nebo mukoznich membréan (s vyjimkou odi) predstavuje
zanedbatelné riziko; aviak z hlediska opatrnosti je velice Zadouci vyhnout se takovému riziku pfi praci
s vysoce infekénimi tkandmi. Transkutanni rizika véetnd rizika kontaktu s porusenou kiZi nebo
mukoznimi membranami,* stifknuti do oka,’ a inokulace prostiednictvim jehly %7 nebo skalpelu nebo
jinych chirurgickych néstroju ¥ predstavuji vét$i potencialni riziko. Je velice uvazlivé se témto typim
rizik pii praci s tkanémi s nizkou nebo vysokou infekénosti vyhnout. Riziko nakazy prostednictvim
CNS (tj. inokulace z oka nebo CNS) s jakymkoli infek¢nim materialem piedstavuje velice zavazn¢
riziko a je ticba vzdy uginit vhodna preventivni opatfeni a t¥mto typiim rizik se vyhnout.

2) Péke o rizikové pacienty-

Bézny socialni a klinicky kontakt a neinvazivni kli ‘
TSE nepiedstavuji_pro_zdravotnické pracovniky, piibuzné nebo spolecnost riziko. Neexistuje zadny
ditvod k oddalovani, zakazu nobo K jinému branéni piistupu osob s TSE do zdravotnickych zafizeni.

Na zakladé soucasnych znalosti neni izolace pacientl nezbytnd; je mozné o né pecovat v otevieném
oddélenti pfi dodrzovani standardnich preventivnich opatfeni.

ickd vySetfeni (napf. rentgen) u pacientli

Vzhledem k tomu, Ze nemoc obvykle postupuje rychle, dojde u pacienta k rozvinuti zavislosti
na jinych osobach a bude vyZadovat trvalé hodnoceni. Je nezbytné zabyvat se emocionalnimi,
fyzickymi, nutri¢nimi, psychologickymi, vychovnymi a socialnimi potfebami pacienta a souvisejicimi
poticbami jeho rodiny. Pfi pfenosu péce z jednoho prostiedi do jiného je dileZité koordinované
planovani.

Na pokojich nejsou pozadovana z hlediska infekce m

___________ imofadna opatieni! Vykaly pacicnta by
mély byt odklizeny v souladu s pfislusny fedpisy. Ko ¢ télesnymi  tekutinami
(vkategorizovmié’jiikd nezjist infek fedstavuje vétsi riziko neZ u ostatnich paciel}tﬁ.
Zadna specialni preventivni ou zapotfebi pro manipulaci s piibory, s trubickami uréenymi
ke krmeni §4ni, s prostoradly nebo predmsty pouzivanymi pii péci o kuzi nebo o prolezeniny
v domacim prostiedi. Kapitola 6 obsahuje podrobné informace o likvidaci zdravotnického odpadu.

2. Psychiatrické projevy

P ofetfovani v domacnostech a zdravotnickych zafizenich je tieba predvidat moinost/
labilnich psychiatrickych symptomi, napf. vykyvy nalady, halucinace ncbo agresivni chovani. ‘

4 TSE se miize experimentalng pienadet na zdrava zvifata stykem abradované gingivélni tkan€ na infikovany
mozkovy homogenat.

5 Podle analogie u transplantati rohovky
6 7dokumentované cesta pfenosu u lidi z hormonii hypofyzy z kontaminovaného lidsk¢ho kadaveru (hGH a

gonadotropin).
7 Intraperitonealni, intramuskularni a intravenodzni manipulace s extrakty nizko infekcni thané miiZe zpiisobit
pienos TSE u experimentalnich zvifat.

¥ podle analogie u pfenosii po neurochirurgickych zakrocich.
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3. Diskrétnost

Vy$8i védomosti vyZaduji zvlastni citlivost z hlediska divérnosti pisemnych 1 Wstnich
mformam Zvlastni opatfeni na ochranu soukromi pacienta a jcho rodiny jsou nezbytna.

b) Zubm oSetieni

Ackoh epidemiologicka _ vySetfeni neposkytla Z

dné¢ dikazy, Ze by zubni oSetfeni |
predstavovalo zvysené riziko iatrogenniho prenosu TSE u

xperimentalni studie prokazaly, Ze ”

?

zvifata byla infikovana intraperitonealni inokulaci infek¢nosti gingivalnich a dentalnich tkani a TSE se
muZe pienaset na zdrava zvifata do kofenovych kanalkii a gingivalnich abrazi, infekénim mozkovym

I3

homog tqm Je shod'1 Ze bezne P otlepxdcmlckc posmp§f JSOU pri lecbc pacncntu TSE behem(

|

TSE pii vclkych dentalnich zmkrocxch proto je treba dodrzovat spcmalm preventivni opatieni, uvedena
v tabulce 3 bez zvlastmho doporuccm

Tabulka 2
Preventivni opatfeni pii velkych zubnich zikrocich
/\
& i
1. PouZzivani 1Ldnora7ovyuh xmu O]U a vybdvun napt. jehel a anestetickych kartridzi. ¢ ( ‘
2. Zubni jehly a vrtacky na opctovnc pouZiti, které mohou byt kontaminovény neurovaskularni tkani, by mély byt K
po pouZili znieny (spalemm) nebo altumtlvm dd\onlan 1inovany metodou uvedenou v kapitole 5 (pfiloha I). | y
3. Naplanovani zikrokii zahmujicich nulrovasl\ulanu tkafina konec dne, aby bylo moZné pmvebt rozsihlejsi ‘g
¢isténia dekomdmmau et :

c) Diagnostické postupy

V prubéhu rannych fazi onemocnéni TSE a pacienti s TSE, mohou projit stejnym typem
diagnostickych postupli jako ostatni hospitalizovani pacienti. Mezi tyto postupy mize napfiklad patiit
oftalmoskopické vySctfeni, rizné typy endoskopie, vaskularni nebo urindmi katetrizace a testy
kardialnich nebo pulmonalnich funkci. Obecné tyto postupy mohou byt provadény bez speciélnich
preventivnich opatfeni, protoZe vét§ina tkani, se kterymi pfichazeji nastroje do kontaktu, neni infekéni
(viz k'lpltola 1d). Konzcrvatlvnl prlstup b} vSak mcl byt takovy, Ze¢ by tito pacienti méli byt -
”’”jkqﬁlammam “prostredi (viz'

rysoce nebo nizko

kapitole 5¢ a dekontamifiatni

d) Chirurgické postupy

Pied pfijetim do vybraného zdravotnického zafizeni by mélo byt znamo, Ze jde o chirurgicky
zakrok u osoby, u které je potvrzena TSE nebo existuje podezieni na TSE. Mélo by byt vynaloZeno
veskeré usili na peélivé planovani postupu 1 prakiickych aspektii souvisejicich se zakrokem, napf.
manipulace s nastroji, uchovani, ¢isténi a dekontaminace nebo likvidace. VSichni zaméstnanci piimo
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zapojeni do téchto zakrokil nebo do nasledné regenerace nebo likvidace potencialné kontaminovan_\'fchc
nastmju by sx mcll byt vcdoml doporuccnych _preventivnich _ opatrun a mch by b)’,{t_,,_\pfis,luéné

naplanovat pacmnta na komc prxslusncho opers
protokoli, které 1dent1ﬁkuJ1 specifika tykajici se predopcracnl perioperacni a pooperacni péce o
pacienta, materialli na jedno pouZiti vEetné obvazii a tamponii a materiali na mnohonéasobné pouZiti.

Musi byt mformovam a patncnc, proskolcm zamcstnanm vy konav jici doprovodn¢ funkce, napfiklad \

uvedena v kapltol a‘ pnlozc T pro dekontaminaci-nastroji a prostredl ay kapltolc 7 pro 11kv1da01
mﬁkovan ._Vrchni sestry by mély byt odpovédné za zajiténi toho, Ze jsou piislusné

postupy dodrzovany a Ze jsou aplikovany systémy efektivniho fizeni.

Tabulka 3
Preventivni opatieni pro chirurgické ziakroky |
Tam, kde je to vhodné a moZné, by zékrok mélk:
1. byt proveden pouze na operacnim séle; [//
2. zahmovat minimalni pocet zdravotniki;, l/
3. byt proveden za pouZiti nastroji na jedno pouZiti, a to nasledovné: v
1) operalni plast s vodoodpudlvy m povrchcm pies n& omyvatelna zéastéra v
i) rukavice B
iii) maska }/
iv) ochranna clona nebo bryle
v) prostéradla a piikryvky, . .7
, 7
4. byt proveden tak, aby bylo chranéno veskeré zafizeni, které je ureno k opétovnému pouZiti. d
5. NekiiZzeni sméru pohybu ndsu o;u /
6. Se viemi latkovyml prlkkadml kapalnym a pevnym odpadem by mélo byt manipulovéno v souladu s metodou f
uvedenou v 1\'1])1101(, 5;a pnlo/c I plefcrovanou metodo
7. Vzorky je tfeba oznacit ,,Blologlcky ncbezpecnu“ L/
8 Je tieba vycistit veskeré povu,hy v souladu s doporudenimi uvedenymi v kdpuolc 5 a pfilo v
mohou byt pr
i pokud dO_]de k rozlm o
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e) Manipulace s chirurgickymi nistroji

1. Obecnd opatieni

Metody pro dekontaminaci nastrojit jsou podrobn& rozebrany v kapitole 5. Stanoveni vhodné /
metody vychazi zhladiny infek&nosti tkan¢ a zplisobu, jakym budou nastroje nasledné pouZity. |
astroje dotykaji vysoce infekénich tkani, siiné se doporuduje |
] nastrojii. Pokud njsou nastroje na jedno poutiti k dispozici, je
tieba zachovavat pfi likvidaci nastroji pro mnohonasobné pouZiti maximalni bezpecnost. Pokud nen
mozné provést likvidaci, pak musi byt s témito nastroji manipulovéano v souladu s tabulkou 4 a mus
byt dekontaminovany v souladu s kapitolou 5 a pfilohou L.

i
i

Agkoli CST je klasifikovano jako nizko infekéni tkafi a je méné nakaZliva nez vysoce infekéni ’
tkané, domnivame se, Ze nastroje zneGisténe CST by mély byt podrobeny stejnym postupim jako |
nastroje, které pfichazeji do styku s vysoce - infekénimi-tkandmi-Tato vyjimka odraZi vys8i riziko
pienosu na osobu, na které budou ndstroje pro lumbalni punkci opétovné pouZity.

Tabulka 4
Obecné opatieni pro &iSténi nastroji a prostiedi

1. Néstroje by mély byt udrzovany vihke aZ do vyCisténi a dekontaminace. E

2. i

3. Vyhnout se michani nastrojii pouZivanych na tkanich s nezjistitelnou infekénosti a na tknich pouZivanych na
vysoce a nizko infekénich tkanich.

4. Recyklovat trvanlivé &sti k op&tovnému pouZiti po dekontaminaci TSE metodami popsanymi v kapitole 6 a
piiloze 1.

5. Nastroje, které maji byt vycistény v automatickych mechanickych procesorech, musi byt dekontaminovany |
pomoci metod popsanych v kapitole 5 a piiloze I pted tim, neZ projdou témito pfistroji, a mycky (nebo jiné E
zatizeni) by pied dalSim péiiiitim mély‘ byt chnou bfbplz'xchlﬁity népré’xzdno.

6. Zakryjte pracovni povrchy materidlem, ktery je uréen na jedno pouZiti, a je moZné jej po pouiti zlikvidovat nebog\
spalit; jinak vySistéte a dekontaminujte povrchy pod nim za pouZiti doporucenych dekontaminanich postupit
v kapitole 5 a priloze I ST

7. Seznamte se s bezpecnostnimi pravidly a dodrzujte je, pokud pracujete s rizikovymi chemikéliemi, napf. NaOH a
bélidly.

3. Postupujte s doporudenimi vyrobed, klerd se tykaji péce a iidriby zafizeni.

Tyto nastroje pouZivané pro invazivni zakroky na pacientech trpicich TSE (t). pouZivané na

g

vysoko a nizko infekénich tkanich) by mély byt bezpecnd uloZeny vpevném a nepropustném
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kontejneru oznac’:eném Biologicky nebezpeéné“ Mély by byt co nejdfive po pouziti pfepraveny dc
oddélen y,souladu s prnlohou I nebo by mcly byt
pfepraveny do spalovny v souladu S kapltolou 2. Urcena osoba, ktera zna tato pravidla, by méla byt
odpovédna zatramsfer a naslednou manipulaci.

2 Znileni chirurgickych ndstrojir

NastrOJc které }sou urceny. kllledam spalovanim, by mély byt i_zolovénv v pevném (
C pedi prcvc:zcn do spalovny |
-Pro- hkvuiam klinického. odpadu, kterd jsou popsana
v pfirucce pro uditele: fizeni odpadu ze zdravotmck; ch zafizenich®, vydan¢ WHO. S cilem zabranit
nczadoummu poskozcm nastrOJu )c moznc uloZit nastroje do karantcny a zarovcn stanovn finalni ?

B

et
I
{
'i

budc TSE vylouccno Jako dlag,noza, nastrOJc mohou byt vraceny po prlslusm sterilizaci do obehu,

1)) Anestézie

1. Obecnd anestézie

Onemocnéni TSE nejsou prenositelna--prostiednictvim dychacich cest; avSak je zapotrebi
manipulovat se¢ viemi nastroji, které pfichazeji do pfimého ko 1 s usty, hltancm mandlemi a |
dychacnm cestami pomoci metod popsanych vprllozc, I Doporucujeme likvidaci nastrolu které }
nejsou uréeny pro opetovm pouzm spalemm

2. Lokdlni anestézie

Jehly by se nemély opé&tovné pouZivat a zejmena jehly, které pfichazeji do styku s CST (napf.
pii anestéziich v dolni ¢asti trupu nebo ostatnich segmentalnich anestetickych postupech), je tieba po
pouZiti znicit.

g) Téhotenstvi a porod

Neni znamo, Ze by se TSE pfenaSela z matky na dit& béhem téhotenstvi nebo porodu; dédiéne %
onemocnéni se dédi v dusledku genetickych mutaci. V pfipadé, Ze osoba s TSE ofShotiii; Tieni
apotrcbx zadnych zvlastnich preventivnich opatfeni v priibéhu tshotenstvi s vyjimkou invazivnich

? Pruess A, Townend WK. Piiruka pro ugitele: Rizeni odpadi ze zdravotnickych zaiizeni. Zeneva, Svétové
zdravotnicka organizace, 1998. WHO/EOS/98.6.

1% Akoli cilem karantény je zabranit zniteni nistrojf a umoznit jejich op&tovné pouZiti, pokud neni
diagnostikovana TSE, pouziti dekontaminacni metody pro TSE zajisti dodate¢nou bezpe¢nost pro pfipad, Ze by

néktery z nastroji mohl neimyslné pfijit do styku se zaméstnanci nebo pacienty.
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zakroku podlc, kapitoly 2d. Porod by mcl byt nzen pfi aphkovam standardmch mﬁ,kcmch kontrolmch

tra (ncbo jin¢ osoby fidici porod) méla zajistit hkvxdam kontammovamho
nymi postupy pro likvidaci mﬁkovaneho khmckeho odpadu

3) Ohrozeni nemoci z povolani

a) Riziko v zaméstnani

Ackoli nedoslo k zddnym potvrzenym pfipadim pfenosu TSE na lidi v zaméstnani, byly
hlascnv prlpady CJN u zdravotmck) ch pracovmku u kterych G\lstlljb vazba na stvk s nakazou\ﬁ

rlziko a
potvrzena TSE nebo L\lStu]L podc,zmm na TSE m,bo ktcry pracmc S VY soko mbo mzko mkazhvvmx
tkandmi, by mél byt patfi¢n¢ informovan o povaze rizika, pfislusnych bezpe¢nostnich postupech a
vysok¢ urovni bezpecnosti, ktera bude zabezpecena pomoci postupl popsanych v tomto pokynu.

b) Postupy po kontaktu s rizikem

Vhodné poradenstvi by mélo zahrnovat 1 skute€nost, Ze neni znam Zadny pfipad TSE u lidi, ke
kterému by doSlo v ramei urazu nebo zranéni pfi praci. Byla navrzena fada strategii k minimalizaci
teorctického rizika infekee po urazech, ale jejich uZite€nost neni otestovana a neni znama. V soucasné
dob¢ jsou doporucovana nasledujici rozumna opatieni:

¢ Kontaminace neporusen¢ kiZe télnimi tokutmamx m,bo tkdnémi: omyt Cisticim prostrcdkem a

méla bw zvazena podle typu zranéni. Ohlasit zranéni v souladu s béZnymi postupy platnymi pro

zafizeni / laborator.

R -

e Vyplach oka nebo ust: vyplachnout bud’ fyziologickym roztokem (oko) nebo vodou z vodovodu t

(usta); ohlasit podle béznych postupt platnych pro zdravotnické zafizeni / laboratof.

e Pravidla pro ochranu zdravi a bezpe¢nost stanovuji povinnost ohlasit urazy, pricemz

zaznamy by mély byt uschovany po dobu minimalné 20 let.
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4) Laboratorni vySetreni

a) Bezpeénost v laboratofich

DodrZovani nasledujicich preventivnich opatfeni b&hem diagnostickych postupli a prélcc
v laboratofi sniZi riziko infekce. Obecna ochranna opatrun a zakladm preventwm opatrem ktera jsou
popsana v tabulce 5 7“”’”" ‘

S k
—J
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Tabulka §
Obecna ochranna opatieni

laboratorni prace, neni povolcno,

e

P

Obldbu mimo labox atof, zvaZte pouZiti pla$t'i na jedno pouZiti; plasté na mnohonasobné pouZiti musi byt

dekontaminovany vhodnymi metodami (viz kapitola 6, likvidace odpadu a ptiloha I).

Bezpetnostni bryle, ochranné Stitky pied oblidej (ochranné clony) nebo jin¢ ochranné prostfedky musi byt

pouZity vzdy, kdy je to nutné k ochrang odi a tvéafe pred vystiiknutim a odlétnutim Eastic.

Je tieba pouZivat | Illl\aVlLC vhodné pro prici, a to pii viech postupech, pii kterych mize doiil k netmysinému

piimému kontaktu s mﬁ}\ovam mi materi ly. Pouziti armovanych rukavic by mélo byt zvaZeno pii ohledani post

mortem nebo pii odbéru vysoce infekénich tkani.

Veékexe plasic _Tukavice,-ochranné-§titky- predwobht,c;&bo podobné pomicky pro opakované ncbo Jednora/ow

pou?m musi byt bud’ vy&idtény za pouZiti metod popbanych v pi prloze T ncbo Zni¢

A
iy

ouladu s kapitolou 6.

e s e e st

Pokud je to moZné, vyhnéte se pouZivani ostrych piedméti (jehel, noZi, niZek a laboratorniho skla) a pouZivejte

pomticky na jedno pouZiti.

Veskeré technické postupy by mély byt provedeny takovym zpasobem, ktery mlmmalml]e vytvorem acmlolu a
kapek. -

S
Pracovni plochy musi byt dekontaminovany po kazdém rozliti potencialng nebczpecneho materialu a na konci
prdcovmho dne za pouZiti metod popsanych v kapitole 6 a pHloze I.
Veskeré kontaminované materialy, vzorky a kultury musi byt bud’ spaleny nebo dekontaminovany pomoci

metod popsanych v kapitole 5 a piiloze I a kapitole 6 pfedjepch likvidaci.

Veskeré vylité asti nebo nchody které jsou oteviené, nebo potencialni rizika styku s infikovanymi materialy

musi byt okamyité ohlasena vedoucimu laboratofe a pisemny zdznam musi byl aI'ChlVOV£I’)

Vedouci laboratofe by mél zajistit adekvatni prodkoleni v oblasti bezpedénosti v laboratofi a mél by zkontrolovat,

Ze piisludné postupy byly pochopeny a Ze jsou dodrZovany.
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b) Klinické diagnostické laboratoie

Velka vétSina diagnostickych vySetfovani v klinickych laboratofich je provadéna z krve (napf.
kompletni krevni obraz) a séra (napf. chemické lath) obvykle pomoci automatického zafizeni pro
analyzu. Jak bylo uvedeno v kapitole 1d, krev a jeji komponenty, u kterych byla zjisténa velice nizka
uroveii infekce v experimentalnich modelech TSE, nebyly nikdy identifikovany jako pavodei CIN u
lidi, a to ani pfes ¢etna vycerpavajlm Setfeni. Odbornici se shoduji, Ze¢ epidemiologicky diikaz byl
relevantngjsi a presvEd¢ivejsi nez jiné experimentalni dikazy a doporuduji, aby vzorky krve pacientt
s CJN nebyly povazovany za infekéni. Neni tieba aplikovat Zadna specialni preventivni opatfeni pro

manipulaci’s krvi v klinickych Iaboratofich. Podobné s vyjimkou CST ostatni t¢lni tckll'_‘tml*l_};,:_wsﬁg;}gg__ty'

exkrementy nejsou_infekéni a neni trcba zadnych spcmalmch postuptli pri mampulam s nimi (kapitola
1d, tabulka 1). e e e e

CST miiZe byt infekéni a mampulace s CST podlcha zvlastm opatmostl Doporucu_]e se, aby
analyza nebylaprovadéna v aut rialy, které s¢ dostanou do
kontaktu s CST, byly bud’ spaleny 1 nebo dekontamino
a priloze 1. Neexistuje zadny divod pro odmitiuti diagnostického testu, pokud tato opatfeni budou
dodrzena.

c) Histopatologie

Ackoli je mozkova tkan ziskana prostfednictvim biopsie s nejvétsi pravddpodobnosti
nejastéjsi tkani pacienta s TSE, ktera ma byt vySetfena v laboratofi, miiZe se rovné? stat, ¢ budou
zaslany ostatni tkan¢ k vySeticni, pokud pacienti s TSE budou podrobeni chirurgickym zakrokiim
jakéhokoli druhu z divodu opakujicich se problémii v pribéhu jejich neurologického onemocnéni.
Kategorie tkani s vysokou infekénosti, nizkou infekénosti a bez zjistitclné infckénosti jsou uvedenv
popsan\' v kapitole ld av tabulcc 1. Preventivni opatieni, kterd |

v{kapltolc 7b (vySetieni post

——————"

mortcm kapitola 7b2, Hlstopatologlcke vy sctrcm).
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Tabulka 6

Preventivni opatieni pro praci s tkAnémi s vysokou nebo nizkou infekénosti z pacientd

s potvrzenym TSE nebo s podezienim na TSE

L. j

iky

2,

3. Je preicrovan ochranny odév na 1edno pouzm
- vodé odolné plasté s omy vatulnou zastérou,

- rukavice (pn operaci mozku jsou prefurovanytrukavice odolné viidi profiznuti)
- maska;
- ochranny 3tit ofi nebo bryle. ‘

I

4. Vidy, kdyZ je to mo¥né, pouZivat ndstroje a vybaveni na )Ldno pouZiti. }

5.

{

6.
zbytky po myti, odpadovy material a oohranny odev'by mcly byt znieny a zhl\vxdovcmy spalenim.

7. Fixativa a odpadni tekutiny musi byt dekontaminovény pomoci dekontamina¢ni metody popsané v kapitole 5 a pfiloze
I nebo absorbované takovymi materialy, jako jsou dievéné piliny, které nastedng musi byt spaleny jako rizikovy
material.

8. Laboratofe manipulujici s velkym mnoZstvim téchto vzorki by mély ptijmout piisngjsi opatfeni, protoZe zde existuje
moinost zvy$ené rezidualni kontaminace, napt. omezeni vstupu, pouZiti ,,dedikovanych mikrotorni a laboratorniho
skla, dekontaminace vekerého odpadu pied transportem ze zafizeni ke spaleni.

d) Letecka pieprava vzorka

uveden obsah charakter a mnoZstvi infikovaného materialu. Prawd]a WHO pro bczpecnou piepravu
infekénich latek a diagnostickych vzorki'"” poskytuji vice informaci o bezpecié piepravé-materialu.

Pokud budou bezpe&ns zabaleny podle téchto pravidel, neexistuje pro prepravee Zadné nebezpedi.

11) Pravidla pro bezpetny pfevoz infikovanych latek a diagnostickych vzorkn, Zenev,a WHO, 1997. WHO/EMC/1997.3.
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5) Postupy dekontaminace

a) Obecné avahy

Latky TSE jsou neobvykle rezistentni viéi dezinfekei a sterilizaci b&znymi fyzikélnimi a f
chemickj‘m}'jf MMMMMMMMMMMMMMMMMMMMMMMMM

uvadi-b&né pouzivané chemikalic a procesy; maKiereé se nelze spolehnout z hlediska dekontaminace,
protoze se ukazalo, ze bud neefektivni nebo jen &asteéné efektivni. Variabilita v uinnosti je
pravdépodobng vysoce ovlivnéna povahou a fyzickym stavem infikovanych tkani. Napfiklad
nakaZlivost je silng stabilizovana suSenim nebo fixaci alkoholem, formalinem nebo glutaraldehydem.
V disledku toho by kontaminované materialy nemély pFichazet do styku s fixaénimi reagensy a mély
by byt uchovavany vihké v dobé mezi pouzitim a dezinfekci, a to tak, Ze budou ponofeny do (1/

chemickych dezinfekénich latek. y

et

metodami, kfere s beznc potrﬁivaji*pmwdek@mamina@iminfekén“icif”p"ﬁtb“genﬁ. Tabulka 7

ARAMMAI AL A TR
[ N

Tabulka 7

Neefektivni nebo suboptimalni dezinfekéni latky

Chemické dezinfekéni latky Plynové dezinfekdni latky Fyzikilni procesy

Neuginné' Netcinné Netdinné

alkohol ~ethylen oxide var

amoniak b fommldq}}yf]ﬂ suché teplo (<300°C)

f3-propiolakton T ionizace, UV nebo mikrovinna radiace
formalin

kyselina solna

peroxid vodiku

kyselina peroctova,

fenoly

dodecyl sulfit sodiku (SDS) (5%)

Varianiné nebo &astedné efektivni Variantné nebo Castetné efektivni

oxid chloricity j autoklavovani pii 121°C po dobu 15 g
i minut

glutaraldehyd : var v 3% dodecylu sodiku /

guanidinium thiokyanat (4 M) sulfat (SDS)

iodofor ‘

dichlér-izokyanat sodiku
4
jodistan sodny |

mocovina (6 M)

12) Nékteré z téchto chemikalii mohou mit velice malé ucinky na infekénost TSE a nejsou vhodné pro dezinfekei.
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b) Dekontaminace nastroji

Je tieba se fidit tirovni nakaZzlivosti tkang, ktera znedisti nastroj, a ofekavanim, jak tento
nastroj bu%l?-f‘*ﬁpét”(”i‘ﬁfé”ﬁé‘ﬁ'iim"souladuﬂ-‘kap”itolou 1b. Timto zpiisobem se aplikuji nejpfisngjsi |
doporuceni na nastroje, kter¢ pfichazeji do kontaktu s vysoce fiakazlivymi tkinémi os0b, u kterych
bylo potvrzeno QHQmQ,cn.éni.,WTSE;ilk’tére,.liuid také masledid pouzity v CNS nebo patefi.

Piiloha I obsahuje metody dekontaminace doporucené na zakladé konzultaci v pofadi sniZujici
S S RO IV s .. v s Cewiw s )
se wéinnosti. Bylo zdliraznéno, ze nejbezpecncjsl a nejjednozna¢ngj§i metodou pro zajisteni prevence {f/? {

[ . A oo — s SR TR TN UL TR S ¥ P - Y ¥ i o s . ’ il
rizika rezidualni infekce na chirurgickych nastrojich je likvidace a zniceni nastrojli incineraci. Tato® 7

strategic by méla byt univerzalné aplikovana na ty pro tiedky a materialy, kterc jsou uréeny na jedno }
pouziti. Zaroveii bylo uznano, Zc tato strategic neni mozna u mnoha nastroji a material, které nebyly
vyrobeny na jedno poufZiti. V téchto situacich se doporuduji metody popsané v pfiloze 1, pomoci

kterych je mozné odstranit vétdinu nebo v lepsi pfipadé“Vé”’éRE’fB{i“’i'ﬁf"'R'éi“’i?“ﬁé“j“é‘i’"‘r‘é’r'§kz’ﬂt€“p”o”d"ﬂﬁnek.

e

Chirurgické nastroje, které maji byt opétovné pouzity, musi byt mechanicky iodoforem
vyé&istény pred dekontaminaci. Mechanické-¢isténi snizi-biologicky. nanos--a-ochrani nastroj pred

smiceninm, které by miohto byt zptisobeno ulptnim tkanf wastroji. Pokud jsqu nastroje vyCistény predy
za infikované, odpad a C |

Pfiloha T-obsahuje doporuceni, aby tam, kde je to mozng, byly wlggmbmgyjm)i_dyf;nebgmyiggﬂéw
riiznych metod deaktivace pfi sterilizadnim postupu pro tyto fatky. Postupy, které zahrnuji teplo nebo

. v g o o ST TS . . vt i v i

NaOI (bud” fiaslednd nebo soucasné) jsou povazovany za sterilizaci za nejhorSich podminek (napf.

-

infikovand mozkova tkai Gasteéné zaschla na-povrehu)Kromé toho horka alkalicka hydrolyza
redukiije biologicke makromolckuly na” jejich zakladii podjednotky, a tim dochazi kcisténi a

nastroje, jako jsou intrakardialni monitorovaci zafizeni, endoskopy
bostupy, které jsou uvedeny |
jjc_chranény. pied. kontaminaci
i zafizeni, kter¢

an opy, ncmohou byt dekontaminovat

z optickych viaken a 1
v piiloze 1. Misto toho by v moZném rozsahu mély byt ta

povrchu zabalenim nebo obalenim ‘materialy, které mohou likvidovany. Ty ¢

ptijdou do kontaktu™'s {fiternimi _ tkanémi pacientd,

dekontaminadninpostuptim; které pistroj snese, Vesker¢ adherentni materialy musi byt odstraneny, a
pokud™j¢ to vitbec mozné, musi Byt povichy, které byly znedistény, vyciStény dekontaminaéni
metodou doporuéenou v piiloze 1. Nékteré pfistroje mohou byt &asteéné demontovany (napf. vrtacky a .
Gasti vrtadek). Odstranitelné casti, které se neposkodi autoklavovanim, NaOH nebo chlorovymi |
preparaty, by mély byt odmontovany a dekontaminov liemi Ve viech pripadech,

kontaminace.

Kontaminovane pfistroje nebo jin¢ kontaminované¢ m ridly by nemély byt vy&istény
v automatickych my&kach, aniz by pfed tim byly dekontaminovany metodami doporu¢enymi v piiloze  //
I '

c) Dekontaminace pracovnich povrchi

! - ]

Protoze nakazlivost TSE pietrvava po/ Touha obdolp/i na pracovnim povrchu, je dalezité |
pouzivat ochranné ubrusy vzdy, kdy to bude mozné, aby nedoslo ke kontaminac prostiedi, tfebaze

nikdy nebyl prokazan prenos na osoby, ktery Wﬂﬁyl“”iﬁfi"é‘ﬁbéﬁi“‘"l’('”’ti"l’ité"ikt’%:"m’""§"’i§”f6”§tf‘édim. Je roynéZ
dilezité mechanicky vySistit a dezinfikovat zafizeni a povrchy, které jsou predmétem potencialni

5f6SfFédi./Ponchy kontaminované latkami TSE mohou

kontaminacs, aby ficdoslo k rozvoji nakazy v prostiedi. Povrchy kontaminovan¢ latkami 1. ,
byt dezinfikovany oplachnutim po dobu jedné hodiny,/NaOH ncbo chlo anem sodnymy po kterém
musi nasledovat oplachnuti vodou (viz ptiloha I, ktera obsanuje podrobné instrukee). Povrchy, kter¢ -
nemohon byt dekonitaminovany timto zptisobem, by mély byt fadné vy&istény; zvate pouZiti Sastednt
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efektivni metody uvedené v tabulce 7. Cnsm:l materlalv budou povazované za potenclalne“
kontammovanc (v1z kapltola Sd) -

d) Dekontaminace odpadu a materi:ilﬁ kontaminovanych odpadem
De¢kontaminace odpadmch tc{mt'
pfi aplikovani preventivnic  Pracovni oblast
by mdla byt izolovana pred kontaminaci a “méla by umoZiiovat s infekei povrcha
vystavenych kontaminovanym latkam. Veskeré odpadni kapaliny a pevné latky musi byt shromazdény

a musi s nimi byt manipulovano jako s infikovanym odpadem.

ci NaOH nebo..,,

Kapalmy pouzwam, pro ¢isténi by m(,ly byt dckontammovany na misté pon

mozng, b\ kartace rucmky a abrazivni matmal), a také ndstroje pouzwane pro uﬁon_
kontaminovaného pfistroje, musi byt bud’ vyménitelné nebo volitelné z hlediska jejich schopnostl
snést dezinfekeni postupy uvedené v piiloze 1.

Po dokor

s

i Ci§

tuu Jb trcba thomazdxt pevny odpad vcctne c1stlclch matcrlalu na chno

aminovana za pouziti nékteré z metod uvcdcnyél prllOZL L.

sama méla byt dek

Automaticka éistici zafizeni nesmi byt pouZivana pro zadny nastroj nebo material, ktery nebyl
pred tim fadné dekontaminovan v souladu s doporucenimi v kapitole 5¢ a priloze L.

e) Ochrana osob béhem plocesu dekontammace

Osoby provadcpcn de7,1nfﬁcl&mq;mgwggkontammac1 ndstrojii a povrchii vystavenych tkanim osob
s TSE musi mit ochranné oble€eni na jedno pouziti, rukavice, masku, ochranny-§tit o¢i nebo bryle jak
je popsano v kapitolc 4a;tabulce 57 Doporucun uvedena v tabulce 5 by méla byt piizpusobena riznym
situacim. V&ichni jednotlivci zapojeni do dezinfekce a dekontaminace by méli byt seznameni se
zakladnimi ochrannymi opatfenimi a prevenci. Manipulace s kontaminovanymi nastroji b&hem
transferu a ¢isténi by méla byt minimalni.

) Kategone dekontammacmch rizik

Dopomccm urovn¢ dekontaminace jsou uvedeny v tabulce 8 pro riizné kategoric pacientii a
tkani (véetné pacientl, u kterych existuje riziko TSE a pacientd s vCIN). Tabulka reflektuje konsensus
pritomnych odbornikii a méla by byt pouZivana v souvislosti s kapitolou 1d (tabulka 1), ktera uvadi
specifické vysoce a nizce infekéni tkan€, a pfilohou I, ktera popisuje specifické moZnosti
dekontaminace.
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Tabulka 8

Urovné dekontaminace pro riuzné kategorie rizik

Kategorie pacientii Kategorie tkini MoZnosti dekontaminace

.’x';i,lulm_lwm..\/

Potvrzené ptipady TSE nebo podezieni na TSE  Vysoka nakaZlivos

a7
i

S

S

Nizka Qakailivosl Ptiloha I (vezméte na vudoml, Ze CS’I a pcnfeml

{ R / organy a a tkéné jsou povaz

CNS)
J
Osoby, u kterych je zndmo, Ze pfisly do styku ~ Vysokd nakaZlivost Piiloha I v
s lidskymi hormony .hypof)’my,’ transplantaty ‘ v
rohovky nebo tvrdou plenou Nizka nakaZlivost ~ Rutinni postupy €iSténi a dezinfekee
e i
Prislunici rodin se zdédénymi formami TSE Vysokd nakaZlivost Neni dosaZeno konsensu, ale
' R ST méla by byt pouZita metoda dekontaminace TSE \/

Nizka nakaZlivost ~ Rutinni postupy ¢iSténi a dezinfekee. ‘\/

Vsichni z vy$e uvedenych kategorii Ijulova zjistitelnd  Rutinni postupy &isténi a dezinfekee.  * ;
g T n"{k'xz“l}vost '''''
i
iy ¢ ;

Potvrzené pfipady nebo podezfeni na vCIN Veskeré kategorie  Prilohal \/

tkani

6) Likvidace odpadu
a)

Inﬁkovany zdravotnicky odpad je definovany jako vyfazeny material, ktery byl v kontaktu

[ SOTRRE——

s krvi a jejimi derivaty nebo odpady z izolace infekenich izolatnich odd&leni: Mezi n& patii mimo jiné

i kultury, tkang, obvazy, tampony necbo jiné materialy nasaklé krvi, injekéni stiikacky, skalpely,
vlozky a sacky na krev. Termin ,,zdravotnicky odpad infikovany TSE® se vztahuje na tkand s vysokou
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3

rych _existuje potvrzené onemocnéni TSE nebo

ch je znamo, ze doslo ke styku
¢, které piisly do

podeziceni na TSE, nicbo ma vysoce nakazlivou tkafi od osob, u ktery
s rohovkou, tvrdou plenou nebo lidskym.
styku s témito tkanémi a kter¢ jsou uréeny n

o

tovym-hormonem a na vesk

b)

Likvidace biologického odpadu kontaminovaného TSE musi byt provadéna v souladu s
postupy, které konzistentn&ji s timto materidlem nebo ckvivalentnimi normami. VeSkeré materialy
klasifikované jako klinicky odpad by mély byt umistény doe-bezpeénych nepropustnych kontejneri-a-

mély by byt zlikvidovany spalenim v autorizovanych sp yalovnach,..

ktera je uginna pro deaktivaci piivodet TSE (viz pfiloha 1).

¢)

V prostiedi  zdravotnického zafizeni by méla byt prostéradla nebo tampony kontaminované
vysoce infekénimi tkanémi nebo CST zabaleny do pevnych plastovych pytli nebo kontejnert
oznacenych Biologicky nebeézpeéné™ a spaleno. I s malo infekénimi tkanémi je tfeba manipulovat
opatimt. it (it Sl 2

d)

Pro tkand, sekrety nebo exkrementy s nulovou_zjistitelnou nakaZlivosti neexistuji zadné
specialni pozadavky mimo standardni preventivni Opatieni pro manipulaci s télnimi tekutinami nebo
pradiem; zafizentm ncbo prostiedim kontaminovanym télnimi tekutinami. Ostatni infikované odpady
z domaci pese fievyzaduji zadna specialni preventivni opatieni mimo ta, ktera mohou byt piijata pfi
jakékoli nemoci. Ostré pfedméty (napf. jehly k injekénim stfikackam) pouzivané béhem domaci péce
o pacienty trpici TSE by mély byt ukladany do nepropustnych kontejnerii a vraceny oSetiujicimu
lékafi nebo zdravotnickému zafizeni k likvidaci.

e)

Pouzivani emailu, tepelné stabilnich plastovych tacl nebo tach na jedno pouziti pii praci
s infikovanymi-vzorky pointize zamezit kontaminaci. Pokud jsou tyto pomticky uréeny pro opétovné

|

[}

{

pouiti, pak je tfcba s nimi zachdzet pomoci metody popsan¢ v. )| omucky na jedno pouZiti by .
mély byt po pouZiti spaleny, ackoli metody uvedené v pfiloze 111 je moZn¢ aplikovat jeSté pfed findlni

likvidaci. Zbytky potencialng infekénich materiali TSE na oddéleni by mély byt odstranény pomoci
absorpéniho materialu a povrch by mél byt dezinfikovan v souladu s piilohou 1.

f)

Je ticba pouzivat bezpetné nepropustné kontejnery, napr. s.dvojitym-obalem pro bezpefnou

manipulaci §jklihiék§in odpadem. Vyhnout se externi kontaminaci odpadniho kontejneru.

g)

Musi s¢ pouzivat rukavice a zastéra na jedno pouZiti pfi odklizeni zbytkid a toto obleCeni by
poté mélo byt spaleno spoleéné s odpadem a gisticimi materialy, ackoli je moZné pouZit i metodu
popsanou v pfiloze L.
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7) Manipulace s tély a tkanémi

a) Preventivni opatieni p¥i manipulaci s mrtvym pacientem

h

Po smrti pacienta, u kter¢ho byla potvrzena TSE nebo u kter¢ho existovalo podezieni na TSE,
by odstreiﬁ‘é“lTi‘"'tt‘m'Y“ﬁd”d'CT’hT"“S“é“éi”ﬁlﬁih“ﬁ’“'ii‘stawr“neb9 hospicu"m’é'lﬁ’”b")?t"ﬁfﬁ“\‘fédtﬁ‘“d' ‘iﬁ”bouiiti béiny’ ch

musi bvt
pytli.
b) VySetieni po smrti

Vvéét‘feni”po smrti zOstava dilezitym prvkem potvrzeni klinické diagnoézy a pfi€iny smrti, tj.
TSE. Idealné by béhem vySetfeni mély byt pfitomny tfi osoby: patolog, kterému by m¢l pomahat Jeden
tcch;Lk a chna da131 osoba, ktera budc nnmpulovat a oznacovat kontqncrv s¢_ vzork\ Pocct

anamnéze pacmnta ao postupcch platnych pro vy$etfeni po smirti.

c) Provedeni autopsie
1)

V mozném rozsahu je Zadouci pouZivat ochranny odév na jedno pouZiti véetn€ chlrurgxcke
Copice, plasté, zastéry, dvojitych rukavic.a. clony..wm oti-Hlava-operatéra musi byc plnc zakryta véetné
ochrany o€i, nosu a ust. Je ticba zva21t pouZiti ochrany rukou, napfiklad armované rukavice nebo

rukavice odolnc viici prorlznutl

2)

v

Nastroje na jedno nebo vice pouzm jsou doporueny pro minimalizaci rizika kontaminace | ‘
zivotniho prostiedi. Pouziva s¢ pouze ‘manualnich pil, aby nedoslo k vytvoieni. Sastic tkang a aerosolu, |
a také z divodu snazsi dekontaminace po pouZiti. NastrOJc a pxacovm _povrchy by mély. byt
dckontammovany podlu prav1dcl v kapitole 5 a prllozo -

3)

Omezené posmrtm, vySetreni pro piipady TSE miiZze byt provedeno v kterékoli marnici. Pokud
je vySetfeni omezeno hia mozek; pak je zapotiebi nejprve pod hlavu polozit plastovy pas s absorpcmg B
vycpavkou a zvcdnutyml okraji tak,.aby-bylo zajisténo zachycovani odpadnich tkani a télnich tckutin
(napt. CST). Kize je sefiznuta béZnym zplisobem a lebka se otevie. Po vyjmuti mozku, vraceni
sefiznuté ¢asti lebky a sediti kiize, je plastovy pas obsahujici veSkerou odpadni tkai a télni tekutiny | =
uzavrun do pytlc a pos,lan ke spaleni. Kompletni posmrtné vySetfeni nedoporuéujeme kromé vyjimky, | \
alnich zafizenich, pokud specialni okolnosti nenaznaduji zvysené problémy

S 1zolacx nakazy.
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d) Histopatologické vySetieni

jj) h

¢

V laboratofi mohou pracovat pouze osoby, které byly upozomnény na potencialni. riziko a }
proskoleny™ Ve specialnich metodach p: manipulaci s infikovanymi tkanémi TSE.
Zatizeni provadgjici velky pocet histologickych vySetfeni na vysoce infekénich tkénich by méla mit
vy&lenény laboratorni prostor, zafizeni, nastroje, sklo a reagens pro tyto gely. Prace s témito tkanémi
vyzaduji pfi praci s témito tkanémi zajiSténi biologické bezpecnosti irovné 3 (hazard boxy). |

¥

e

2)

Je tieba poznamenat, Ze tkan¢ TSE fixované formalinem a glutaraldehydem si_zachovavaji

nakazlivost po dlouha obdobi; ale nikoli nekone¢né.-V diisledku toho je tieba s nimi manipulovat se

zvy$enou opafriiosti jako s Serstvym materidlem a musi byt povaZovany za infekéni po celou dobu
procesu fixace, implantace, krajeni, barveni a pfeneseni na mikroskopické sklicko, dokud nebudou
vystaveny pusobeni kyseliny mravenci. Pasobeni kyseliny mravenéi snizuje nakaZlivost na
zanedbatelnou-urovei. Ackoli piesné postupy 'se mohou lisit, ptisobeni Kyseliny—mravendi spociva

v umisténi malych kouskd fixované tkang, ne vice nez 4 az 5 mm tlusté, do 50 az 100 ml 95% kyseliny
mravendi na jednu-hedinu, a poté jejich pfemisténi do Serstvého formalinu na dalSi dva dny pfed |

dal§im zpracovanim. Cely postup je provadén za pouziti Kontinualniho, jemného protfepavani.

NNNNN

3)

Viechny nasledné kroky, které jsou soudasti pfenaseni blokil z formalinu do parafinu, a poté
krajeni, pfenaseni parafinovych kusi zpét do vodnych barevnych roztokii, miZe byt provadéno
manualng nebo v automatickém procesorn pro tkané TSE. Podobné doporucujeme vy€lenit mikrotom
pro krajeni blokd tkané, kterd neni vystavena plisobeni kyseliny mravenéi;-protoze-neexistuje Zadny
prakticky zptsob dezinfekee nastroje. Casti vystavené paisobeni kyseliny mraven¢i mohou byt krajeny
na standardnim mikrotomu (pokud moZno za pouziti noze na jedno pouziti nebo samostatné
dedikované &epele) a zpracovany jako obvykle. Tekutina vznikajici pfi zpracovani by méla byt
dekontaminovana a odpad (napf. hoblinky vosku) vznikajici pfi krajeni by mél byt shromazdén a
spalen (viz pfiloha 1 — metody dekontaminace). Casti vystavené plsobeni kyseliny mravenci jsou
kiehké, ale vykazuji dobré zachovani histologické morfologie.

9

Mikroskopicka sklicka s ¢astmi, které byly vystq}fgg}y’v_pfg_ggpggj»_‘}g_}{_‘sz‘(;liny mraven¢i, mohou byt
povaZovana za neinfekéni. Se sklicky s ¢astmi, které nebyly vystaveny puisobeni Kyseliny mraventi, je
ticba manipulovat se zvIaStni opatmosti, dokud kryci skli¢ko nebude pevné utésnéno a chemicky
dezinfikovano k zaji§téni externi sterility. Je tfeba jej oznait jako rizikovy material. Pokud dojde

k poskozeni téchto sklidek, pak je potfeba aplikovat metodu popsanou v piiloze I a sklicka zniCit.

5

Kontejnery pouzivané k uskladnéni tkani fixovanych formalinem by mély byt po bezpe¢ném
uzavieni vyé&iétény metodou popsanou v pfiloze T a oznaCeny jako ,Nebezpetné® a pfechovavany
samostatng (napf. v zalepenych plastovych sageich). Pokud je ticba pouzit tkaif, pak je mozné
kontejner odstranit ze saCku, postavit na vodé odolnou podlozku na jedno pouZiti a manipulaci s tkani
omezit na podlozku. Po vyjmuti tkané musi byt oblast kontejneru vycisténa metodami popsanymi
v piiloze I a kontejner musi byt vloZen do nového plastového sacku pro daldi uchovani.
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¢) Elektronova mikroskopie

VySetfeni Casti tkané elektronovou mikroskopii neslouZi pro diagnostické ucely a neni
doporuceno s vyjimkou pfipadi, kdy je takové vySetfeni pouzito jako védecky nastroj. Pfiprava

vzorkii pro clektronovou mikroskopii by méla byt provedena se stejnou opatrnosti jako vprlpadc“

histopatologic. Elektronova mikroskopic Casti tkan¢ pfedstavuje zanedbatelné riziko jak pro
mxkrt)gkop, tak pro operatora vzhledc,m k vchce malcmu ....... mnozstvi - “t}fgt},}gwg‘r}g_{gtenel1o na mrlzku
tkané. I nejvice mfckcm modely nemoc1 produkujici 10" IDso/g, mozku povedou k tomu, Ze na miiZce
bude 0,5 ID50. Manipulace nevyzaduje zvlastni opatieni s vyjimkou likvidace takovych mfizek jako
infekéniho odpadu spalovanim. ™ e

f) Statni a mezinarodni pl"epravni instituce

balzamovani téla.

g) Pohiebni Gstavy a balzamovaéi

1. Obecnd opatient

Pohfebni postupy lze aplikovat na télech pacientd, ktefi zemfeli na CJN, s minimalnimi
omcezenimi pro zaji$téni bezpe€nosti zaméstnanci a prevenci kontaminace pracovniho prostoru.
Pieprava nenabalzamovaného téla do marnice by méla probéhnout v uzavieném a nepropustném
plastovém pytli. Bézny kontakt nebo manipulace s neporuenym neotevienym té€lem nepfedstavuje
riziko-a kosmetické prace vedeny bcz zvlastnich preventivnich opatfeni. Pokud bylo
t8lo podrobeno pitvé, je tfeba vén pecx tomu, aby nedoslo ke kontaminaci pracovmho
télnimi tekutinami-(zejména z lebky) pfi pfenadeni téla z pfepravniho pytle na mamicni s

musi byt pokryt nepropustnym prostéradleri:== -Z4dna daldi preventivni opatfeni nejsou zapotrebx
s vyjimkou balzamovani (viz kapitola 7d2).

2. Balzamovdni

zabranilo kontaminaci povrchu télaimi tckutmaml a veskeré unikajici tekutiny by mély byt uloZeny
do nerezové-ocelové nadoby. Mista tiiku télnich tekutm by mc,la byt uzaviena kyanoakrylaty
(pevnym lepidlem) a poté pOtl ena bCllClml latkami, ‘

Balzamovam otwrcneho nebo traumatizovancho téla se ncdoporucujc ale lze jej bezpetné
provest pokud budou dodrzena nasledujici preventivni’ opatrem “Je treba pouzivat masky na jedno
pouziti, plaste a rukavice, podobné-jako-to d¢laji- patolog,ove pr1 provadéni pitvy. Télo by mélo byt
poloZeno na propustné prostéradlo nebo vak tak, aby bylo moZné zachytavat unikajici tekutiny, a mélo,

by byt mozné zachytit tekutmy s cilem zabranit znecisténi povrchu Veskeré odvadéné tckutiny by\

Neporu$ené (neoteviené) télo miZe byt bezpeéné nabalzamovéano s drobnymi pfizpisobenimi
obvyklych procest—Teloby mélo byt umisténo na nepropustné prostéradlo nebo pytel, aby se

—

mély byt uloZeny v nerezavéjici ocelové nadob&. Mista perfiize a otevieni by méla byt uzaviena

kyanoakrylaty (peviiym lepidlem). Celé t&lo by mélo byt potieno bélici chemikalii a je ticba vénovat
zvladtni pozomost zaji§téni kontaktu bélidla s misty perfuze a uzavienymi misty po autopsii.

Na zavér perfuzniho postupu by méla byt nadoba na télni tekutmy dekontaminovana piidanim &

tablety hydroxidu sodného, konkrétné 40 g na litr_tekutiny. Smés je ticba po nékolika minutich
zamichat a je ticba vénovat pééi tomu, aby nedoslo k rozliti, protoZe tekutina bude horka. Poté by
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v kontaktu stc]mmf tckutmaml by mély byt -spaleny.Pracovhi povrchy, ktcre byly nahodnc
kontaminovany rozlitym hydroxidem-sodnym nebo bélidlem, by mély byt ponechany bez zasahu
jednu hodinu, a poté (za pouZiti rukavic) vysuSeny absorpénimi utérkami na jedno pouZiti a povrch by
mél byt vycxstcn dostatenym mnozstvim vody, aby doslo k odstranéni zbytkového dezinfekéniho

roztoku.

Piistroje a nastroje, kter¢ jsou wurCeny k mnohonasobnému pouZiti, by mély byt
dekontaminovany za pouZiti j¢dné z metod doporucenych v prxlg,;g,_l Na zavér procesu dekontaminace
musi byt nastroje omyty vodow; aby se-odstranily—zbytkové dezinfekéni tekutiny pied usuSenim a
opétovnym pouZitim. Hydroxid sodny nebo bélidlo mohou byt pouzity jako neinfekéni (ale korozivni)

odpadni tekutiny.

3) Pohiby a kremace

Piibuzni zesnulé osoby si mohou pfat vidét télo nebo se ze zesnulym naposledy setkat. Neni
tieba branit povrchovému kontaktu, napiiklad dotekiim nebo polibkiim na tvar, a to i v pfipadé, ze
byla provedena autopsic. UloZeni v uzaviené rakvi nepfedstavuje Zadné vyznamné riziko pro
kontaminaci prostfedi. Spalené zbytky mohou byt povazovany za sterilni, protoZe infekéni latky
nepicziji_spalovani pii teploté spalovani (1000°C). Preprava a ulozeni podlchajl mistnim a statnim
pravidlim, pieprava do zahranii se fidi mezinarodnimi pfedpisy.

PSS

4) Exhumace

Pt
e

Standardni postup\ jsou provéan§ v souladu S mistnimi a n"arodnimi pfcdpisy Télo bv mClo

Jako pri autopsn

5) Darovdni téla pro v_p"ukové z?c*ely

se ncjedna 0 konkrctﬁ“i mrkmmebﬁ”vy"rlnno programy “zam&fené na TSE véetng pnstupu ke
specializovanému  zafizeni, postupim, vhodnym ochrannym prostiedkim a Skoleni tykajici se
manipulace s tkanémi kontaminovanymi TSE. Oddéleni by se méla informovat u téch, ktefi jsou
odpovédni za darovani téla, a u lékai'ského personalu pecujiciho o darce, aby bylo zaji§t€no pfisné
dodrzeni tohoto doporuceni.
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PRILOHA I

Metody dekontamlnace platne pro transmisivni

sponglformnl encefalopatie

R

wewe

Nejbezpecn&jsi a nejjednoznaingjsi metodou pro zaji§téni prevence rizika rezidualni g
infekce na kontammovanych nastrojich a )mych materialech je likvidace a znieni téchto
nastroji a materiali spalenim. V nékterych situacich, —miize” Byt preferovana ndktera
z nasledupcwh i mén& uéinnych metod. Pokud je to moZné, mély by byt nasthe a ostatn
materialy uréené k opétovnému pouziti udrzovany vihké od okamziku _]ejlch kontaktu
infek i i4ly -az—do néstedné dekontaminmace a Cisténi. “Pokud je mozné zajistit
bezpe&nost, pak odstranéni prichycenych &astic mechanickym o¢isténim pomiZze procesu

dekontaminace.

Nasledujici doporuceni jsou zaloZena na nejlep§ich dostupnych diikazech, které
v soucasné dob& existuji, a jsou uvedena v pofadi od nejucinngjSich k méné GCinnym. Tato
doporudeni by méla byt revidovana, jakmile budou k dispozici nové informace.

\Spalovam

Pouzivaji se, pokud moZno nastroje, materialy a odpad na jedno pouziti
2 Je preferovanou-metodou-pro— veskerewnastrofé” “které se dostanou do kontaktu |
s vysoce nakazlivymi tkan&mi e

=

2. Autokl:’wov;’mi/chemické metody pouzitelné u nastroji odolnych viici teplu

S

J——

1. Ponorte predmet do hydrox:du sodneho (NaOH) a zahrlvejte vautoklavu bez [‘

oplachnete vevode;poté-prenested !

aplikujte rutinni sterilizaci.

4. Ponoite do NaOH a vafte po dobu 10 min; omstete oplachnete ve vode a aplikujte
rutinni sterilizaci.

5. Ponoftte do chlornanu sodného (preferovan) nebo NaOH (alternativné) pfi b&Zné
teploté po dobu jedné hodmy, o&istéte, oplachnéte ve vodé a aplikujte rutinni
sterilizaci. Autoklavujte pI‘l 134°C po « dobu 18 minut.

6. Autoklavuﬁe pit 134°C po dobu 18 minut,'

it
3

1. Oplachnete 2N NaOH nebo nefedénym chlornanem sodnym nechte stat po dobu
jedné hodiny; setiete a oplachnete vodou.

2. Pokud povrchy nesnesou NaOH nebo chlornan sodny, pak k ciSténi a lze pou21t
nékterou z &astednd udinnych metod tvedenych v kapitole 5a (tabulka 7).

47



METODICKY LIST TSE/CIN
MUDr. Fladimir Polanecky, HS HMP, prosinec 2000
Zpracovdno podle WHO/EM Cr7DI98.9 a WHO/CIS/APH/2000.3

4. Autoklivovani /chemické metody pro suché predméty

1. Malé suché predmdty, které snesou bud NaOH nebo chlornan sodny by mély byt

nejprve ponoreny do nkterého-z roztokii (Viz vyse) a poté zahfivany v autoklavu na
21210C pO dO Y e N . ’

DB e )

2. Velké-suché predmsty nebo suché predméty-jakékoli velikosti, které nesnesou kontakt

s NaOH nebo chlornanem sodnym, by mély byt zahiivany v autoklavu pfi 134°C po
dobu jedné hodiny. s ,

5. Poznamky o autoklivovini a chemikaliich

Autoklavy bez gravitace: Vzduch je vytladen parou do komory. Autoklavy bez gravitace jsou
navrzeny pro celkovou dekontaminaci a sterilizaci roztokil a nastroju,_ )

Autoklavy: Vzduch je nahrazen vakuem a vytlalovan parou. Autoklavy jsou optimalizovéany
pro sterilizaci Cistych nastroji; plastl, To ikl a ostatnich suchych materiald
potebnych pfi operaci. Nejsou vhodné pro sterilizaci roztok.

Hydroxid sodny (NaOH nebo louh sodny: 1N NaOHJe roztok 40 g NaOH v 1 litru vody. 1 N

et g N g piamgnl

NaOH reaguje s COz ve vzduchu a vytvafi karbonaty, které neutralizuji NaOH a
snizuji jeho dezinfek&ni vlastnosti. Roztoky 10 N NaOH neabsorbuji CO, proto by
pracovni roztoky 1N NaOH mgly byt pfipraveny vzdy Cerstve pro kazdé pouziti bud’
z pevnych peletek NaOH nebo zasobniho roztoku 10 N NaOH.

roztok vpoméru 1:2,5 (1 &st a 1,5 &asti vody ) pfedstavuje roztok -Zzadouci

koncentrace-Pracovni roztoky by mély byt pfipravovany Cerstvé pro kazdé pouZiti.

6. Opatrnost tykajici se rizikovych materiali
Ve viech ptipadech je tieba prostudovat pravidla pro manipulaci s rizikovymi materialy.

1. Zamé&stnanci

NaOH je Ziravina, ktera funguje relativné pomalu pfi pokojové teploté a lze ji odstranit

z kfize nebo obledeni prostiednictvim oplachnuti vodou. Horky roztok NaOH je agresivni !

¥iravinou a je tieba s nim manipulovat aZ po vychladnuti. Riziko, které predstavuje horky
NaOH, vysvétluje potiebu omezit var tia deset minut, kratsi doba je neefektivni.

Roztoky chlornanu sodného trvale uvoliiuji chlor a musi byt uchovavany pevné uzavieny |
a ve tm&. Mnostvi chloru, které se uvoliije béhem deaktivace, miiZe stadit k tomu, aby |

predstavovalo potencialni riziko pro dychaci cesty, pokud proces nebude proveden
v dobfe ventilovaném a izolovaném prostoru.

2. Material

V principu NaOH nezptsobuje korozi nerezavjici oceli, ale v praxi se muizZe stat, ze
n&které nadoby z nerezavéjici oceli se mohou poskodit (vEetné nékterych pouZivanych
chirurgickych nastroji). Doporucujeme testo

zorek a poradit se s vyrobcem, nez
zatnete dekontaminovat velky potet nastrojii. NaOH poskozuje sklo a hlinik. Chlornan |
neposkozuje sklo a hlinik a je rovnéz u¢innym sterilizalnim Cinidlem; zplsobuje viak t’
korozi nerezavéjici oceli a autoklavu a (na rozdil od NaOH) nemiize byt pouZit jako lazedi
pro nastroje v autoklavu, Pokud je pouZivan chlornan k &isténi nebo namadeni néstroji,
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musi byt kompletng oplachnut z povrchi _pied.autoklavovanim. Ostatni metody
dekontaminace mohou k ovéfeni svého uginku na nastroj vyzadovat testovani nebo poradu

s vyrobcem.
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Priloha I

P¥istup ke zdravym rizikovym jednotlivcim

Prijemci tkani

Riziko u prijemcii tvrdé pleny, transplantatii rohovky a lidskych hormonit hypofyzy a

-obil sickym-postup fii ‘dostateéné pro to, aby bylo mozné

klasifikovat fiito populaci jak u-z htediska prenosu TSE s vyjimkou podminek, kdy

mohlo dojit ke kontaktu s infek&nimi tkanémi (viz kapitola 1d). Piisludna kontrolni opatieni

snizila nebo eliminovala kontakt s kontaminovanou dura mater a ‘hormony hypofyzy, a

poznamenali, 7e existuji pouze tfi hlaSeni prenosu TSE prostfednictvim transplantatd rohovky

a Sest hla¥eni (viechny pted rokem 1980) o pienosu prostfednictvim neurochirurgickych

nastrojii. Kromg toho bylo uznano, Ze piijemci tvrdé pleny si nejsou védomi skute¢nosti, a
identifikace mnoha pfijemcti tvrdé pleny se stava nepravdépodobnoy.

Dédi¢né transmisivni spongiformni encefalopatie

Neni dosazeno konsensu na tom, zda by asymptomatické osoby, u nichz existuje riziko
dédicné TSE mély byt klasifikovany jako rizikové pii stanoveni vhodnych urovni kontroly -
infekce. Odbornici argumentuji, %e pro identifikaci d&digného rizika mezi asymptomatickymi
osobami by bylo nezbytné kontrolovat infekci zhlediska prenosu rizika, coZ je pouze
hypotetické. Diskriminace takovych osob a pravni implikace tykajici se jejich pfistupu
k pojisténi, zamé&stnani a zdravotni pé&i byly popsany, pfi¢emz takova diskriminace
nevyhnutelnd vede ke Skodam, které piekracuji dilkaz rizika, které tyto osoby piedstavuji pro
jiné.

Jina argumentace je, ze pokud by d&di&né riziko mélo byt identifikovano, pak by méla
byt piijata piisn&j$i opatieni kontroly infekee, dokonce i pfi nedostatku dikazu rizika,
zejména b&hem zakroku, které zahrnuji vysoce nakaZlivé thané. Vichni odbornici se shodujt,
%e osoby, u kterych existuje riziko dédi¢né TSE, by nemgly mit odmitnuty piistup k 1é¢bé
nebo chirurgickym zakroklim, zejména pfi existenci Siroké Skaly dekontamina&nich moZznosti.
Védecké zavéry o téchto zaleZitostech byly nemozné z diivodu nedostatku piesnych informaci
o nakazlivosti tkani v preklinické fazi onemocnéni u lidi a odbornici zddrazfiji potiebu studia
dostupnych tkani (vdetn& krve) od mutatn& pozitivnich, ale stale asymptomatickych Cleni
rodin s vyskytem TSE.
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Piiloha III

Pristup k jednotlivcum s potvrzenou Creutzfeldt-
Jakobovou chorobou nebo podezienim na tuto

chorobu

Latky TSE zpsobujici vCIN vykazaly uréité odlidnosti od sporadické CIN vletnd
stanoveni proteind hypofyzy (PrP) v fadé lymphoretikularnich tkani. Pacienti s vCJN mohou!
vykazovat v&tsi riziko prenosu iatrogennich_infekci neZ pacienti s nahodnynt shiemocnénim’
CJN. Hypotetické riziko viak musi byt vyvazeno proti skute¢nému nebezpeti, které souvisi

s oznadovanim pacientd a které zplsobuje stres a uzkost pfibuznym pacienta a souvisi se
zavedenim piisnych a nikoli nezbytnych protiinfekénich postupl v celkové pé&i o pacienta.

Na zakladé soudasnych ditkazli 1ze aplikovat bézné postupy péte o pacienta s nahodné
ziskanym CJIN na piipady vCIN bez zvlastnich preventivnich opatfeni, aCkoli je moZné zvolit
konzervativngj§i pristup v pfipadech, které zahrnuji chirurgické zakroky, nebo pfi manipulaci
s tkandmi nebo t&lesnymi tekutinami v laboratofi. Viz kapitola 5b (tabulka 8), ktera obsahuje
opatieni, ktera lze doporutit pro manipulaci s vysoce infekénimi tkandmi u pacientl
s raznymi formami TSE, kter¢ lze aplikovat na veskeré tkané osob s vCIN. Je tieba Tici, ze
zna&na bezpednost je zajisténa pfi aplikaci opatieni popsanych v kapitole 5 a pfiloze 1 a Ze by
y4dné osobé nemély byt odepieny diagnosticke testy vzhledem k uéinnosti doporu¢enych
opatieni. Komparativni rizika souvisejici s tkangmi pfi vCIN a definice moznych pfipadi
vCIN je tfeba nové definovat v okamziku, kdy budou k dispozici nové poznatky z vyzkumu.
Pokud existuje podezieni na VCIN, doporugujeme konzultaci s odborniky na toto
onemocnéni, napt. s odborniky z The Edinburgh CIN Surveillance Unit, Western General’
Hospital ve Velké Britanii.
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PRILOHA 1V

Aktualni opatieni a evidence osob ohroZenych
TSE/CJN, nvCJIN

I : Ti‘i‘“s'ﬁ'y'”éliwcs'ddél'éﬁ'fé‘ﬁ“'ﬁaskyfbveéﬁ?“ﬁ%i‘“s"l“ii‘“s"ii"?é‘“i
sluzby, zajistovane protiepidemickym rezimem. Vichni, i suspektni pacienti |

2

podléhaji povinnému rezimu hlageni infekénich onemocnéni podle ...
zakona. Piipady jsou hlaSeny telefonicky; 02/24212039 a naslednd pisemnou
foriiou na piisluiném formulafi, HS hl. m. Prahy, Praha 1, Rytiiska 12,
110 01, mailem (red@iol.cz), nebo faxenm02/24212335. Hlageni podava bud’
neurologické nebo patologicko-anatomicke pracovisté.

2/ Hygienicka stanice hl.m.Prahy provadi statni dohled, stanovuje ) \
CR.

protiepidemicka opatteni, zjistovani dat, vedeni databaze pro celou ¢

3/ Evidenci podléhaji pracovisté a ziizuji dat béze piijemet, darciia |

- lidskymi rohovkami ./ ' (S

- tvrdymi plenami mozkovymi J

- hormony z hypofyzarnich kadavert )

,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,

s okamzitou platnosti se zfizuje banka téchto vzorku s oddélenym
skladovanim a evidenci. _

4/ Do 6 mésici tato pracoviste ptipravi databaze zpétné 10 let ve smyslu bodu
3, povinnymi daty jsou: identifikace pacienta a darce, datum vykonu a vykon'

5/ Neurochirurgicka pracovists vedou databazi , rovnéz se zpétnou platnosti b
vytvati specidlni databazi operovanych pacientii ve smyslu bodu 4

6/ Viechna vykazana onemocnéni a umrti v CR od roku 1990 v systému |
EPIDAT budou hygienickou sluzbou centralizovana, piipady pfesetreny
podle dostupnosti dat - - o

7/ Pii dosazitelnosti vzorkii z tkani a mozku zemfelych na degenerativni ‘\
onemocnéni mozku, od roku 1990, budou provedeny nové analyzy

8/ Ministerstvo zdravotnictvi CR stanovi pracovists, které bude provadét

referenéni laboratorni vysetfeni v této oblasti .

9/ Transfuzni sluzba piijme opatfeni k zamezeni darcovstvi krve a plasmy u g
osob, které minimalng 6 mésici zily ve Velké Britanii a Francii vletech |
1980 - 1996

10/ Na pracovistich, vy$etfujicich TSE posoudi hygienicka sluzba pfedlozeny
rezim prace ve smyslu metodického pokynu. Stejnd posoudi rezimy
neurochirurgickych pracovist,patolo gicko-anatomickych pracovist a vedeni

databaze pracovnikl
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