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Summary: The second part of this work presents the neuropathological problems
of the Creutzfeldt-Jakob disease and basic informations about other human prion dise-
ases. General problems of prion diseases and clinical symptoms of Creutzfeldt-Jakob
disease were presented in the first part. Prion diseases are also known as transmissible
cerebral amyloidoses (TCA) or transmissible (subacute) spongiform encephalopathies
(TSE, SSE). There are following human TSE’s: Creutzfeldt-Jakob disease (CID) — the
most frequent TSE, and its new variant (vCJD) — a result of BSE’s transmission into
human, sometimes treated as a acparate disease; also: Gerstmann—Straussler—Scheinker
syndrome (GSS) that may be a variant of familial CID, kuru — probably a result of
sporadic CJD’s transmission by cannibalism, and fatal familial insomnia (FFI). Their
clinical symptoms (and especially of the CID), are nonspecific and sometimes variable.
The imaging, EEG and other laboratory tests are not specific either. Neuropathological
studies are needed but their interpretation may be equivocal. TSE’s are characterised by
the neurodegenerative process with characteristic spongiosis. However, vacuolisation
—similar as in TSE-spongiosis — may occur in some CNS’s disorders and in the case of
putrescent brain tissue. In some cases of CJD, particularly those of long duration, the
neuronal loss and astrocyte proliferation can mask the presence of spongiform chan-
ges, especially when vacuoles are not numerous. The only certain diagnostic marker
for TSE is PrP(Sc), prion protein, presently believed to be a direct cause for all TSEs
(TCAs). ThePrP(Sc) has a dominant -sheet amyloid structure which makes its detec-
tion by immunohistochemical procedure possible only with special pretreatment, e.c.:
hydrolitic autoclaving, hydrated autoclaving, incubations: formic acid (or guanidine
thiocyanate) pretreatment, also combined pretreatments. These methods are standard
diagnostic procedures for transmissible cerebral amyloidoses.
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Neuropatologia choroby Creutzfeldta—Jakoba

Zmiany zanikowo-zwyrodnieniowe w CJD mogg wystgpowaé¢ w rozmaitych
czgéciach moézgowia. Pojawiac si¢ mogg w kazdej w zasadzie czesci istoty szarej
mozgowia, a nawet w bialej [1, 2, 3]. Makroskopowo zmiany zazwyczaj bywaja
nieznaczne (lekkie zwezenie zakretow i poszerzenie komor) lub w ogoéle nie sg do-
strzegalne [4].

W moézgu zajetym przez CJD histopatologicznie stwierdza si¢ nastgpujgce zmiany:
zgabczenie, zanik neuronow, rozplem astrocytow, odktadanie si¢ amyloidu [4, 5, 6,
7,8,9].

Zmiany gabczaste utworzone sg przez drobne wakuole w neuropilu (fot. 1), gtow-
nie w obr¢bie dendrytow, niekiedy zlewajace si¢ (tzw. skupienia ,,morulopodobne”);
znacznie nasilone tworzg tzw. stan ggbczasty. Zgabczenie jest patognomoniczne dla
wszystkich PAM; charakterystyczne jest zajecie glebszych warstw kory [10]. ,,Zggbcze-
nie” jedynie warstw powierzchownych swiadczy¢ moze o zmianach hipoksemicznych
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lub posmiertnych. Podobne zmiany moga wystapi¢ u oséb zmartych chorujacych na
inne choroby zanikowe neuronow, np. chorobg Alzheimera lub otgpienia czotowo-
skroniowe, w tym chorobe Picka[11, 12, 13, 14, 15, 16]. Z kolei w niektoérych przypad-
kach CJD, gtownie o dtugim przebiegu, zmiany gabczaste moga by¢ stabo wyrazone,
a dominujg zaniki neurondw i rozplem astrocytow. Moze by¢ to przyczyna btednego
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Fot. 1. Zgabczenie kory mézgowej. Widoczne wakuole zwyrodnienia gabczastego
wsrod ciemno zabarwionych jader komérkowych. CIJD (pow. mikroskopowe 100 x)

wykluczenia CJD w rozpoznaniu [15, 17].

Zaniki komorek nerwowych moga wystepowaé w kazdej strukturze mozgowia. Od
lokalizacji zanikoéw zalezy obraz kliniczny [17]. Zwiekszenie liczby komorek astrogleju
ma charakter odczynowy, a astrocyty w CJD nie ro6znig si¢ od wystepujacych w innych
stanach patologicznych mézgu [6].

Amyloid (PrP%) w CID w 90% przypadkéw odktada si¢ w sposob rozlany i w ru-
tynowym badaniu histopatologicznym nie tworzy widocznych w mikroskopie ztogow.
Jedynie w 10% przypadkow (a takze w GSS i kuru) wystepuje on w postaci ptytek
(blaszek, plak) podobnych do jednordzeniowych ptytek spotykanych w kuru [6, 15,
18, 19, 20, 21, 22, 23].

Jedynym pewnym sposobem na potwierdzenie CJD i innych PAM [11, 14, 24] jest
wykrycie PrPS poprzez: badania immunohistochemiczne z zastosowaniem odpowied-
niego przygotowania wstepnego tkanki (ang.: pretreatment), immunoblotting [5, 25]
oraz wykrywanie w homogenatach mézgow z CJD (tez w stanie rozktadu) za pomoca
mikroskopu elektronowego tzw. wtokienek scrapie (SAF) —utworzonych przez amyloid
PrP?73[11, 26, 27]. Zadna z tych metod nie byta dotad stosowana w Polsce do diagno-
styki PAM. Z réznych wzgledow, pierwsza z nich wydaje si¢ w naszych warunkach
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optymalna. Jedng z najskuteczniejszych sposrod metod przygotowania preparatow do
barwienia na obecnos$¢ PrP [28] jest poddanie ich autoklawowaniu hydrolitycznemu
(w roztworze HCI). Dzigki tej technice pierwszy raz wykazano istnienie rozsianego
typu akumulacji PrP w istocie szarej mozgu [29, 30]; uwidaczniajacy go odczyn ma
pod mikroskopem charakter drobnych, brunatnych punktoéw (ziaren) rozmieszczonych
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Fot. 2. Typowa drobnoziarnista akumulacja PrP%. Pomiedzy ciemno zabarwionymi zlogami
amyloidu PrP5 widoczne duze, owalne, jasniej zabarwione jadra komoérkowe.
CJD (powiekszenia mikroskopowe 400 x)

z r6zng gestoscia wokot neuronow i ich wypustek (fot. 2).

Ostatnio zaproponowano biochemiczno-fenotypowy podziat sporadycznej postaci
CJD oparty na zwigzku migdzy rodzajem polimorfizmu kodonu 129 i deglikozyla-
cyjnym typem PrP a obrazem klinicznym i neuropatologicznym [17]. Wyrdzniono
6 podtypow choroby. W ich nazwach uzywa si¢ skrotow przedstawiajgcych rodzaj
polimorfizmu (M = metionina, V = walina) i typ PrP (1 = masa po deglikozylacji 21
kd; 2 = masa 19 kd); w typie MM2-T i MM2-C: T = Thalamus, C = Cortex. Podziat
ten przedstawia si¢ nastepujaco (pomini¢to cechy neuropatologiczne):

1. Wariant miokloniczny (MM1/MV1) — najczgstszy podtyp sCJD (70%),
praktycznie tozsamy z postacig klasyczng; nalezy tu takze odmiana Heidenheina (z
zajeciem kory potylicznej). Postepuje bardzo szybko (trwa $r. ok. 4 miesigcy, najdtuzej
do 18 miesigcy); dominuje otgpienie i mioklonie. Typowy zapis EEG.

2. Wariant ataktyczny (VV2) — czas przezycia rowniez krétki ($r. 6,5 miesia-
ca). Dominuje ataksja, otgpienie pojawia si¢ pozno. Zwykle brak typowych zmian
w EEG.

3. Wariant z plytkami kuru (MV2) — ma najdiuzszy przebieg kliniczny (ok. 17
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miesigcy); dominuje postepujace otgpienie z dotaczajaca si¢ ataksja. Brak typowego
zapisu EEG.

4. Wariant wzgérzowy (MM2-T) — trwa $rednio ok. 15 miesiecy. Klinicznie
(bezsenno$¢, zaburzenia motoryczne) i patomorfologicznie podobny do FFI. Zgab-
czenie moze by¢ niewykrywalne.

5.  Wariant korowy (MM2-C) — zaczyna si¢ postepujagcym otepieniem (bywa
jedynym objawem). W EEG brak typowych zmian. Choroba trwa $rednio niecate 16
miesigcy.

6. Wariant korowo-prazkowy (VV1) — najrzadszy (ok. 1% przypadkéw
sCJID). Czas przezycia wynosi nieco ponad 15 miesiecy. Klinicznie przypomina wariant
MM2-C, ro6znigc si¢ od niego cechami neuropatologicznymi.

O zaleznosciach migdzy typem mutacji i polimorfizmu a typem glikozylacji PrP
pisano takze w odniesieniu do postaci rodzinnej CID [31].

Inne pasazowalne amyloidozy mézgowe czlowieka

Zespol Gerstmanna-Strdusslera-Scheinkera(GSS)- opisa-
ny w roku 1936 [32]. Choroba ta bywa uwazana za odmiane¢ rodzinnej postaci CID.
Charakteryzuje si¢ dlugim przebiegiem (do 10 lat). Sredni wiek zachorowania na GSS
wynosi ok. 40 lat [33], a wiodagcymi objawami sg ataksja mozdzkowa i objawy pira-
midowe. Otepienie wystepuje pozno, cho¢ w niektdrych przypadkach bywa objawem
dominujacym [6, 33, 34]. Obraz kliniczny moze wtedy nie r6zni¢ sie od klasycznej CJD
[35]. Zmiany gabczaste wystepuja w réznych czesciach mozgowia. Amyloid gromadzi
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Fot. 3. Akumulcja PrP5 pod postacia plytek (plak). Widoczne duze, ciemno zabarwione
plytki PrP%, wirod drobniejszych zlogéw i jader komorkowych. GSS
(powiekszenie mikroskopowe 100 x)
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si¢ pod postacia ptytek, zwykle duzych i wielordzeniowych (fot. 3).

Zwraca uwagg fakt, ze zblizony typ akumulacji amyloidu wystgpuje niekiedy w po-
staci rodzinnej CJD. Ztogi lokalizujg si¢ gtownie w warstwie drobinowej moézdzku,
co odrdznia ten zesp6t od rodzinnej CJD i kuru [6, 33]. Zaliczono ja do PAM w 1962,
wskazujac na podobienstwo kliniczne (i podobienstwo typu akumulacji amyloidu) do
kuru [34, 36, 37]. Jest niezmiernie rzadka chorobg (1-10 na 100 milionéw [14, 33,
38]), zwiazang z mutacjag PRNP w kodonie 102 lub niekiedy 198 [39, 40]. Podobnie
jak w wigkszosci innych PAM cztowieka, osoby heterozygotyczne w kodonie 129
zachorowujg pdzniej. W roku 1998 réwniez na terenie Polski stwierdzono wystepo-
wanie GSS [41].

Smiertelnarodzinna bezsennos$é (FFI) — ta nadzwyczaj rzadka
choroba pojawia sie w I dekadzie zycia; gtownym objawem jest bezsenno$é. Smieré
nastgpuje po kilku latach. Pierwszy opis tej choroby podano w 1965 roku, a 20 lat
p6zniej potwierdzono jej zwigzek z PAM [42, 43]. Neuropatologiczne zmiany (zanik
neurondw, astroglejoza, zgabczenie) wystepuja tylko w obrebie wzgorza i oliw; brak
jest ich w korze [43, 44]. Choroba wystepuje rodzinnie i zwigzana jest z mutacjg ko-
donu 178 [44]. U homozygot (Met/Met) w kodonie 129 przebieg choroby jest szybszy
i ciezszy, a zmiany s3 tu bardziej ograniczone do wzgorza [43, 45].

Kuru-choroba ta wystepowata u krajowcoéw z gor Nowej Gwinei, gtownie kobiet
idzieci. Wérod objawow klinicznych [46] obecne byty m. in. drzenie, ruchy mimowolne
typu plasawiczego lub atetotycznego i ataksja mézdzkowa. Z objawow psychopato-
logicznych: zmienne nastroje (euforia i przygnebienie), czesto stany Igkowe i apatia
oraz przymusowe napady placzu lub $miechu. Otgpienie w kuru pojawic si¢ moze
jedynie w terminalnych stadiach choroby. W badaniu histopatologicznym stwierdzano
zwyrodnienie gabczaste, astroglejoze i blaszki amyloidowe (zwane blaszkami kuru),
podobne jak w GSS, ale mniejsze, jednordzeniowe i zlokalizowane nie w warstwie
drobinowej moézdzku, lecz w jego warstwie komorek ziarnistych, tak jak ma to miej-
sce w CJD [47]. Ponadto ptytki kuru wystepuja w jadrach kresomozgowia, wzgdrzu i
w korze mozgowej, cho¢ tu spotyka si¢ je najrzadziej [6, 33]. Zakazenie nastgpowato
poprzez uprawianie praktyk endokanibalistycznych — spozywanie mézgow zmartych
krewnych, gtownie przez kobiety i dzieci. M¢zczyzni, rzadziej chorujacy, spozywali
mieso (migsnie) zmartych. Co ciekawe, chorzy zarazali si¢ rowniez wcierajac fragmenty
moézgu w skore. Wedlug pogladow wspotczesnych, kuru moze by¢ przepasazowanym
przez kanibalizm przypadkiem sporadycznej CJD [6, 33, 46].

Nowy wariant CJD

Na poczatku lat 80. wsrod brytyjskich krow wystapita epidemia encefalopatii
gabczastej bydta (BSE) z objawami zaburzen rownowagi, zaburzen otgpiennych i na-
padow pobudzenia ruchowego. Prasa okreslita t¢ chorobe jako ,,chorobe szalonych
krow”. Jednak dopiero w 1987 roku rozpoznano t¢ jednostke jako nalezaca do PAM
[48]. Przyjmuje si¢ 2 hipotezy dotyczace jej powstania [6]:

1 — choroba jest przepasazowana drogg skarmiania bydta pasza wysokobiatkowg
pochodzacg z tkanek owiec chorujacych na scrapie;
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2 —choroba jest samoistna (sporadyczna PEG bydta), a zostata przeniesiona i rozprze-
strzeniona rowniez poprzez karmienie bydta pasza pochodzaca z tkanek chorych
krow.

Pasaz poprzez karmg¢ nastgpit tez w odniesieniu do innych zwierzat [6, 49, 50, 51]:
kotéw domowych, przezuwaczy i drapieznikow z ogrodow zoologicznych, gtownie
w Londynie.

Niestety, obawy o mozliwos$¢ pasazu BSE na cztowieka potwierdzity sie [52, 53,
54]. W 1996 u dziesigciu 0sob, gtownie mtodych ($rednio 26 lat), opisano pierwsze
przypadki tzw. wariantu choroby Creutzfeldta—Jakoba (vCID) [54]. Obraz kliniczny
przypominal posta¢ jatrogenng CJD, a takze chorobg kuru, o powolnym przebiegu. Neu-
ropatologicznie wystgpowato zwyrodnienie gabczaste, a PrP akumulowat si¢ w postaci
licznych blaszek kurupodobnych, a zwtaszcza bardzo charakterystycznych dla nowe;j
choroby ptytek otoczonych wianuszkiem wakuoli (florid plaques), co przypomina BSE
przepasazowang na makaki [55]. Analiza molekularna PrP wykazata identycznos¢ vCID
z BSE [56]. Oprocz duzo nizszej $redniej wieku, od klasycznej CJD wariant ten rozni
si¢ tez innymi cechami: otgpienie pojawia sie stosunkowo pozno, wystepuja zaburze-
nia psychiczne (gtéwnie zaburzenia osobowosci i zachowania), ataksja, dysestezje. U
wigkszo$ci (ale tez pdzno) wystepuja mioklonie. Obraz ten jest tak nietypowy, iz byty
trudnosci z klasyfikacja zaburzen, a prawie wszyscy chorzy trafiali na poczatku do
psychiatry [54]. W badaniu EEG w zadnym przypadku nie opisano zmian typowych
dla CJD. Bardzo dtugi byt okres inkubacji, pierwsze osoby, ktore zachorowaty, byty
homozygotami Met/Met [6, 54]. Przypomina to sytuacj¢ w jatrogennych przypad-
kach CJD, w ktorych inkubacja jest krotsza u homozygot niz heterozygot, a choroba
rozwija si¢ szybciej [34, 57]. Sytuacja epidemiologiczna jest wciaz niejasna. W 2001
roku liczba zachorowan przekroczyta 100 w samej Wielkiej Brytanii [58, 59]. W roku
1998 szacunkowe dane mowily o nawet 80 tysigcach zakazonych [60]. W zwigzku
z tym nalezy liczy¢ si¢ z mozliwosciag zakazen w trakcie zabiegéw chirurgicznych.
Powszechnie stosowane metody sterylizacji narzedzi nie sg skuteczne w przypadku
prionéw [61, 62], a okres inkubacji, ok. 17 lat [59], jest na tyle dlugi, by nosiciel mogt
by¢ zrodtem zakazenia. Nie prowadzi si¢ w naszym kraju nadzoru epidemiologiczne-
go nad ta chorobg i by¢ moze wiele przypadkow PAM przechodzi niezauwazonych.
Dane statystyczne z innych krajow Europy mowia, ze sCJD pojawia si¢ z czgstoscia 1,
anawet 2 przypadkow na milion ludzi, a zatem w naszym kraju powinni$my notowac
okoto 40 takich przypadkéw. Tymczasem jest ich znacznie mniej [33]. Poniewaz nie
ma powodu, by sadzié, ze populacja polska w sposob zdecydowany odbiega pod tym
wzgledem od innych populacji europejskich, przeto tatwo wywnioskowac, iz wiele
przypadkow PAM umyka statystyce medycznej. Szczegolnie dotyczy to postaci z prze-
wagg objawow psychopatologicznych, w tym przede wszystkim — psychoorganicznych.
Zapewne niejedno otgpienie ,,creutzfeldtowskie”, zwlaszcza u osoby starszej, mogto
zosta¢ wziete za przypadek choroby Alzheimera (szczego6lnie, gdy otepienie jest jedy-
nym objawem), a nawet otepienia wielozawatowego, mieszanego lub innego. Nawet
i w tych chorobach rozpoznanie czgsto ogranicza si¢ do klinicznego potwierdzenia
jedynie zespolu otepiennego. Zaburzenia psychiczne i neurologiczne bywaja thuma-
czone zmianami zwigzanymi z ,,wiekiem”, a zgon nastepuje z powodu ,,niewydolnosci
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krazeniowo-oddechowej” i nie przeprowadza si¢ badan histopatologicznych mozgu.
Osobny problem wigze si¢ z osobami z otgpieniem przebywajacymi w domach opieki
spotecznej. Tam nawet rozwinigcie si¢ znamiennych objawdéw neurologicznych nie
zawsze jest przyczyng wdrozenia diagnostyki, postgpowanie lecznicze jest objawowe,
a od sekcji czesto odstepuje sie. Inng przyczyng jest zapewne przekonanie lekarzy
majacych do czynienia z podejrzeniem choroby Creutzfeldta—Jakoba o niespetnieniu
klinicznych kryteriow diagnostycznych (np. nietypowy przebieg zespotu psychoorga-
nicznego czy brak zmian w EEG). Dlatego tak wazne jest posiadanie jednoznacznego
narzgdzia diagnostycznego.

Uwagi koncowe

Jak wida¢ z przedstawionych wyzej informacji, rozpoznanie CJD nie zawsze jest
jednoznaczne. Nie mozna oprze¢ rozpoznania jedynie na danych klinicznych, gdyz
obraz ten moze by¢ bardzo réznorodny — zwlaszcza w §wietle pojawienia si¢ nowego
wariantu CJD. Podobnie nieswoiste s badania dodatkowe: badanie ptynu mézgowo-
rdzeniowego, EEG, NMR, CT, PET czy SPECT. Badanie neuropatologiczne moze
da¢ rezultat falszywie dodatni lub ujemny. Jedyna pewnag metoda diagnostyczna jest
wykrywanie amyloidu zbudowanego z PrP.

Rokowanie w CJD nie wymaga na razie, niestety, przedstawiania roznych po-
gladow, gdyz takowych nie ma. Przebieg choroby jest niepomyS$iny. Zgon nastepuje
przewaznie po 1-2 latach wséréd objawow odmozdzenia. Dotychczas nie s3 znane
skuteczne metody leczenia. Zapobieganie CJD jest w zasadzie niemozliwe, z wy-
jatkiem moze postaci jatrogennej, a i to nie we wszystkich wypadkach. Profilaktyka
nowego wariantu choroby Creutzfeldta-Jakoba wykracza juz poza granice medycyny
i wchodzi na m¢tne, a niezglgbione obszary gospodarki i polityki, rowniez, a moze
przede wszystkim, mi¢gdzynarodowe;.

Autor przygotowal preparaty i sporzqdzil fotografie, korzystajgc z wycinkow tkankowych
z kolekcji prof. dr. hab. Pawla P. Liberskiego
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Creutzfeldt-Jakob Krankheit und andere
transmissible spongiforme Enzephalophatien beim Menschen. I1I. Teil

Zusammenfassung

Im zweiten Teil wurden die Fragen aus der Neuropathologie der Creutzfeldt-Jakob Krankheit
(CJD) und Grundkentnisse aus anderen Prionkrankheiten beim Menschen beschrieben. Allge-
meine Fragen zu den Prionkrankheiten, klinische Symptome und Ergebnisse der zusétzlichen
Untersuchungen wurden im ersten Teil besprochen.

Die Prionkrankheiten werden auch transmissible Gehirnamyloidosen (PAM) oder subakute
(transmissible) schwammartige Enzephalopathien (PEG) genannt. Dazu gehoren: die Creutz-
feldt-Jakob Krankheit (CJD), die hiufigste von ihnen, darunter ihre neue Variante (vCID), die
durch die Transmissibilitdt von BSE auf den Menschen entstanden ist, und die manchmal als eine
getrennte Krankheitseinheit betrachtet wird; auch das Gerstmann-Straussler-Scheinker-Syndrom
(GSS) — das manchmal als eine Art der CJD betrachtet wird; Kuru — betrachtet als eine Art von
seltener CID durch den Kannibalismus verursacht; und todliche Familieninsomnie (FFT). PEG
(besonders CJD) charakterisieren sich mit wenig eigentiimlichen, manchmal variablen klinischen
Symptomen und Ergebnissen zusitzlicher Untersuchungen. Es erfordert eine Bestitigung der
Diagnose mit neuropathologischen Untersuchungen, deren Interpretation nicht immer eindeu-
tig ist. PEG charakterisiert ein Atrophie- Degenerationsverfahren mit der charakteristischen
schwammartigen Degeneration. Aber die Vakuolen — dhnliche wie Schwamm — kdnnen auch
in anderen pathologischen Zustéinden des zentralen Nervensystems erscheinen, auch infolge
der postmortalen Verwesung des Gehirngewebes. In manchen Féllen von CJD, besonders vom
langen Verlauf, konnen die Neuronenatrophie und Astrogliose die schwammartigen Verédnderun-
gen verbergen, besonders wenn es wenige Vakuolen gibt. Ein sicherer diagnostischer Hinweis
flir PAM ist die Anwesenheit von PrP, Prionprotein, das nach zeitgendssichen Ansichten, ein
unmittelbarer Téter dieser ganzen Gruppe von Krankheiten ist. Es hat die Gestalt von Amyloid
mit der Uberlegenheit der B-Faltenstrukturen und deshalb ist seine Nachweisung mit immuno-
histochemischen Methoden nur nach der Anwendung von besonderen Vorbereitungsvorfahren
mdoglich, zu denen gehoren: hydrolitisches Autoklavieren, Wasserautoklavieren, Inkubation mit
Ameisensédure oder Guanidintiozyanogen, auch kombinierte Methoden. Diese Methoden bilden
diagnostisches Standardverfahren in den transmissiblen Gehirnamyloidosen.
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La maladie de Creutzfeldt-Jakob et les autres humaines transmissibles
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Résumé

Cette partie de I’article décrit les problémes neuropathologiques de la maladie de Creutz-
feldt-Jakob (CJID) et les informations fondamentales concernant d’autres humaines maladies
des priones. Les problémes généraux et les symptomes cliniques de ces maladies sont présentés
dans la premiére partie de cet article. Les maladies des priones sont appelées autrement les
transmissibles amyloidoses cérébrales (PAM) ou les transmissibles encephalopathies spongieu-
ses (PEG). Ces maladies contiennent : maladie de Cretzfeldt-Jakob (CJD), la plus fréquente,
sa mutation appelée vCJD qui résulte de la transmission de BSE a ’homme, syndrome de
Gerstmann-Straussler-Scheinker (GSS)considéré parfois comme variation familiale de CJD,
kuru — traité comme variation sporadique de CDJ, transmise par le cannibalisme, fatale insom-
nie familiale (FFT). PEG et surtout CJD ont les symptomes cliniques peu spécifiques, parfois
variables. IIs exigent d’autres examens neurologiques, souvent équivoques, pour confirmer le
diagnostic. PEG se caractérise par le processus neuro-dégénératif avec la spongiosité typique.
La présence de la vacuolisation qui ressemble a la spongiosité est observée aussi dans les
autres troubles du centrale systéme nerveux ainsi que dans la putréfaction du tissu cérébrale
aprés la mort. Dans les certains cas de CJD, surtout de longue durée, le dépérissement des
neurones et la prolifération d’astrocytes masquent la présence de la spongiosité, spécialement
dans les cas ou les vacuoles ne sont pas nombreuses. La présence de PrP, protéine des priones,
reste un seul indice diagnostique de PAM, et, selon les conceptions récentes, elle est la cause
directe de ces maladies. Cette protéine prend la forme d’amyloide avec la structure dominante
B et sa détection est possible seulement avec I’emploi des procédés trés spécialisés: autoclave
hydrolytique, autoclave hydrique, incubation de 1’acide formique (ou guanidine tiocyanate) et
les méthodes combinées. Ces méthodes constituent les procédés standardisés du diagnostic des
transmissibles amyloidoses cérébrales.
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