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Prionske bolesti spadaju u subakutne degenerativne bolesti mozga, smrtonasne su i neizljecive.
Uzrokuju ih prioni, sitne &estice gradene od aminokiselina te su odgovorni za prijenosne spongiformne
encefalopatije kod ljudi i Zivotinja. One naj¢esée uzrokuju Creutzfeldt-Jakobovu bolest, a ona mozZe
imati klasi¢nu ill voviju varijantu bolesti. Karakterizira ju izrazito duga inkubacija, a promjene zahvacaju
sredisnji Zivéani sustav uz prisutne neurologke simptome. Na temelju epidemiologkih podataka,
laboratorijske i klinitke obrade pacijenta se postavija dijagnoza. NaZalost, specifiéno lje¢enje ne
postaji, antivirusni lijekovi nemaju uginka. Naglasak je na prevenciji; provadi se strogi nadzor
namirnica govedeg podrijetla. U sklopu ovog diplomskog rada, osim teoretske obrade teme provest ¢e
se i presjeéno isttraZivanje u obliku anonimne ankete. Cilj istraZivanja jest ispitati znanje studenata
prijediplomskog i diplomskog studija sestrinstva Sveucllidta Sjever u Varazdinu o prionskim bolestima.
Takoder ¢e se naglasiti uloga visokoeducirane medicinske sestreftehnidara u ovoj problematici, a u
svrhu povecanja svijesnosti.

i )
7ADATAK URUEEN ‘ Y POTRIS MINTONA
— — A R = - T L .- e A —

avEUEILIETR
SILVER

M



Predgovor

Prije nekoliko godina gledala sam dokumentarni film na televiziji o epidemiji
je uglavnom zahvadala mlade ljude (vrlo kratka inkubacija te letalan ishod), a ne samo starije
kao $to je ranije u literaturi opisano. Posto sam po struci zdravstveni djelatnik, odnosno sanitarni
inZenjer, uCila sam na prethodnom fakultetu o spomenutoj bolesti te sam bila upoznata s
epidemiologijom iste. Na pisanje zavr§nog rada potaknuo me doc.dr.sc. Nenad Kudelié jer je na
predavanju iz kolegija Klini¢ka anatomija pri¢ao o operaciji jednog pacijenta za kojeg se kasnije
ispostavilo, odnosno, dokazalo da je bolovao od spomenute bolesti. Htjela sam jo$ vise prougiti
literaturu o ovoj bolesti te kako uzroénici ove bolesti, prioni, dijeluju na ljudski organizam,
odnosno, ljudski mozak te takoder, ispitati znanje kolega. Tijekom pisanja rada, provedena je
anonimna anketa koja je ispitivala znanje studenata sestrinstva Sveug&ilidta Sjever o prionskim

bolestima.



Sazetak

Prionske bolesti spadaju u subakuine degenerativne bolesti mozga, smrtonosne su i
neizljedive. Uzrokuju ih prioni, sitne &estice gradene od aminokiselina te su odgovorni za
prijenosne spongiformne encefalopatije kod Ijudi i Zivotinja. One naje$ée uzrokuju Creutzfeldt-
Jakobovu bolest, a ona moZe imati klasi¢nu ili voviju varijantu bolesti. Karakterizira ju izrazito
duga inkubacija, a promjene zahvacaju sredi¥nji Zivéani sustav uz prisutne neurolodke simptome.
Na temelju epidemioloskih podataka, laboratorijske i klinitke obrade pacijenta se postavlja
dijagnoza. NaZalost, specifi¢no lijeGenje ne postoji, antivirusni lijekovi nemaju uéinka. Naglasak
je na prevenciji; provodi se strogi nadzor namirnica govedeg podrijetla.

Tijekom pisanja rada, provela se anonimna anketa putem GoogleForms aplikacije. Cilj je
bio ispitati znanje studenata sestrinstva Sveuéilifta Sjever u Varazdinu o prionskim bolestima.
Upitnik se sastojao od 16 pitanja, a u njemu je sudjelovalo ukupno 207 studenata
prijediplomskog i diplomskog studija.

Rezultati su na kraju istraZivanja i obrade podataka bili pozitivni. Studenti Sestrinstva
Sveucilista Sjever su vrlo dobro informirani o prionskim bolestima, vremenu inkubacije,
simptomima i znakovima bolesti te nadinu lijeSenja.

Zahvaljuju¢i kolegijima koje slufaju od prve godine prijediplomskog studija, poput
neurologije, infektologije, mikrobiologije i parazitologije te higijene i epidemiologije ispitanici

su vrlo uspjesno rijesili anketni upitnik.

Kljuéne rijeci: prioni, encefalopatija, virus, CJB, prevencija



Summary

Prion diseases belong to subacute degenerative diseases of the brain, they are fatal and
incurable. They are caused by prions, tiny particles made of amino acids and are responsible for
transmissible spongiform encephalopathies in humans and animals.

They most often cause Creutzfeldt-Jakob disease, and it can have a classic or a newer
variant of the disease. It is characterized by an extremely long incubation period, and the changes
affect the central nervous system along with the presence of neurological symptoms. A diagnosis
is made based on epidemiological data, laboratory and clinical examination of the patient.
Unfortunately, there is no specific treatment, antiviral drugs have no effect. The emphasis is on
prevention; strict supervision of foods of beef origin is carried out.

During the writing of the paper, an anonymous survey was conducted through the
GoogleForms application. The goal was to examine the knowledge of nursing students of the
University North in Varazdin about prion diseases. The questionnaire consisted of 16 questions,
and a total of 207 undergraduate and graduate students participated in it.

The results at the end of the research and data processing were positive. Nursing students
of the University North are very well informed about prion diseases, the incubation period, the
symptoms and signs of the disease and the method of treatment.

Thanks to the courses they have taken since the first year of undergraduate studies, such
as neurology, infectology, microbiology and parasitology, as well as hygiene and epidemiology,

the respondents successfully solved the questionnaire.

Key words: prions, encephalopathy, virus, CJD, prevention



Popis koriStenih kratica
CJB - Creutzfeldt-Jakobova bolest

PRP - protease resistant proteins (proteaza rezistentni proteini)
PrPc - prionski proteini stanice (eng. cell - stanica)

PrPSc - prionski proteini otporni na proteaze (sc od scrapie)
SZS - sredi$nji Zivéani sustav

v-CJB - nova varijanta Creutzfeldt-Jakobove bolesti
GSE/BSE - goveda spongiformna encefalopatija

MR - magnetna rezonanca

CT - kompjuterizirana tomografija

EEG - elektroencefalogram

GSS - Gerstmann-Strausler-Scheinkerov sindrom

FFI - Fatalna obiteljska insomnija
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1. Uvod

Prionske bolesti spadaju u skupinu neizlje¢ivih i smrtonosnih bolesti sa tegkom klini¢kom
slikom, a uzrokuju prijenosne spongiformne encefalopatije. Prioni su sitne &estice koje su
gradene od aminokiselina. Te male &estice kod ljudi uzrokuju Creutzfeldt-Jakobovu bolest (CIB),
najpoznatiju prionsku bolest koja je za ljude nazalost, smrtonosna (1).

Veliki korak prilikom istraZivanja napravljen je otkrivanjem prionskih proteina koji su
otporni na proteazu (PRP, od engl. protease resistant proteins). Utvrdeno je da zaraZeno tkivo
kod scrapieja sadrZi dvije vrste proteina: PrPc (c od engl.cellular, stani¢ni ) i PrPSc (Sc od engl.
scrapie) koji predstavlja infektivnu Sesticu odgovornu za nastanak bolesti. Prionski protein ima
vaznu ulogu u procesu adhezije stanica i intracelularnom signaliranju in vivo i moZe biti
involviran u komunikaciji izmedu neurona (2).

U patogenezi bolesti vazna je promjena konformacijske strukture prionskog proteina.
Prion uSavsi u domacina uzrokuje navedenu promjenu normalne strukture prionskog proteina u
takozvanu prionsku formu. Navedeno dovodi do razaranja stani¢éne membrane i posljedi¢ne smrti
neurona (3).

CJB se uobicajeno dijeli na familijarni, sporadi¢ni i iatrogeni oblik te novu varijantu CJB.
Sporadiéni oblik obuhvada 85 % slu€ajeva dok 15 % obuhvaca familijarni oblik. Iatrogeni oblik
pak nastaje kontaminacijom uslijed medicinskih postupaka; opisani su sluéajevi nastali uslijed
lijeCenja hormonom rasta, transplantacijom roZnice i/ili tvrde mozgovnice (lat. dura mater),
radom s inficiranim perifernim tkivima, transfuzijom konzerviranih krvnih stanica ili putem
kontaminiranih kirurskih instrumenata (4).

Poremecaj kognitivnih funkcija, odnosno znakovi progresivne demencije, obi¢no su prvi
klini¢ki simptomi bolesti, no bolest moze poceti i psihijatrijskim poremeéajima (psihoza,
anksioznost, depresija, paranoja, opsesivno-kompulzivno ponaSanje), poremecajima vida
(kortikalna sljepoca, vizualne halucinacije), piramidnim ili ekstrapiramidnim simptomima te
karakteristi¢nim mioklonizmima. Upravo su kombinacija progresivne demencije i mioklonizama
karakteristi¢ni simptomi koji bi trebali pobuditi sumnju na CJB. Nazalost, bolest je neizljeciva i
zavrS§ava smréu nacesce u trajanju od dvije godine od postavljanja dijagnoze (zbog duge
inkubacije) (5).

Cilj ovog zavrSnog rada je obraditi temu prionske bolesti - Creutzfeldt-Jakobove bolesti,
opisati prione, koji su zapravo nekonvencionalni filtrabilni virusi, vrlo otporni na visoke

temperature 1 Sirok spektar dezinfekeijskih sredstva. Kroz rad ¢ée biti navedene prionske bolesti



koje se mogu javiti u ¢etiri oblika (CJB, K Kuru, Gerstmann-Straussler-Scheinkerov sindrom i
Fatalna familijarna insomnija). Takoder, vrlo je vaZna i dijagnostika bolesti u kojoj je vaZno
prikupiti epidemioloske podatke, napraviti laboratorijsku dijagnostiku te temeljitu klinicku
obradu pacijenta. Epidemioloka obrada je vazna stavka kod dijagnosticiranja ove bolesti jer je
rezervoar i izvor zaraze ¢ovjek (CIB), a kod novije varijante v-CIB su meso i mesne preradevine
od goveda oboljelog od govede spongiformne enefalopatije (GSE).

U radu ¢e biti opisani i putevi prijenosa te epidemiolodka pojava bolesti u Republici
Hrvatskoj i Velikoj Britaniji. Kasnije ¢e u radu biti detaljnije obradeno i lijegenje bolesti, koje
naZalost, nema pozitivnog ishoda posto antivirusni lijekovi nemaju ucinka. Ipak, vazno je zbog
prijenosa bolesti s ljudi na primate i ijatrogeno s bolesnika na drugog bolesnika poduzimati
mjere opreza prilikom medicinskih postupaka i kod rukovanja materijalima koji su bili u
kontaktu sa zaraZenom osobom. U radu ¢e biti prikazan i postupak kojeg bi se zdravstveni
djelatnici trebali pridrZavati kod izloZenosti infektivnim materijalima, kao i posebni protokoli
kod provodenja obdukcije, a specifiéno je da osobe koje su umrle od Creutzfeldt-Jakobove
bolesti ne smiju biti donori organa.

VaZan je naglasak i na prevenciju koja ukljuCuje strogu kontrolu namirnica,
farmakoloskih i biologkih podrijetla govedeg mesa. Naposlijetku ée biti detaljnije opisana bolest
- Kuru, vrlo specifi¢an oblik prionskih bolesti, vezana uz kanibalizam plemena iz Nove Gvineje.
Prilikom pisanja rada je provedena anonimna anketa medu studentima sestrinstva na Sveudilistu
Sjever, a cilj je bio ispitati znanje studenata o prionskim bolestima. Na kraju rada ¢e u zaklju¢ku
pregledno biti prikazan cijeli rad te obrada potadataka i rezultati ankete, a na zadnjoj stranici

popis literature koristen prilikom pisanja ovog zavrsnog rada.



2. Razrada

Prenosive spongiformne encefalopatije (prionske bolesti) spadaju u subakutne
degenerativne bolesti mozga. Uzroénik je nekonvencionalni filtrabilni virus, prion. Ove bolesti
se javljaju u Jjudi i nekih Zivotinja, a karakterizira ih izrazito duga inkubacija (nekoliko godina,
desetljec¢a). PatoloSke promjene su prisutne u mozgu, odnosno, obuhvacaju sredidnji ZivEani
sustav uz prisutne neuroloSke simptome, a nazalost, bolest zavr§ava letalno (6). Kod ljudi se
prionske bolesti javljaju u &etiri oblika:
® Creutzfeldt-Jakobova bolest; klasi¢na ili novija varijanta (CJB)
® Gerstmann-Straussler-Scheinkerov sindrom
® Kuru
@

Fatalna familijarna insomnija (6)

2.1. Prionske bolesti

Prioni su malene proteinske molekule, ina¢e normalno prisutne u ljudskom neuroloskom
sustavu (SZS), ali nepoznate funkcije. Prionska bolest se javlja kada “’normalni’’ prion prelazi u
“’patoloski’’, a on nije osjetljiv na razgradnju proteinazom. Proteinske molekule se razlikuju od
virusa po tome $to su vrlo rezistentne na fizikalno-kemijske postupke (6). Te malene Cestice
uzrokuju u ljudi i Zivotinja kroni¢ne degenerativne bolesti centralnog Ziv€anog sustava
(spongiformne encefalopatije), a inade se nazivaju proteinskim infektivnim ¢esticama. Bolesti
koje u ljudi uzrokuju prioni mogu biti nasljedne i ste¢ene (7).

Prionske bolesti spadaju u skupinu rijetkih, neurodegenerativnih, progresivnih bolesti.
Dokazano je da su uzrokovane patoloSkim prionima, koji nisu zivi mikroorganizmi, veé
pogre$no smotani proteini (PrPsc). Oni izazivaju pogre$no smatanje zdravih prionskih proteina

koji se nalaze u zivéanim stanicama, odnosno, neuronima (8).

2.1.1. Grada i fiziologija priona

U tjelesnim stanicama (neuroni) ¢ovjeka, normalno je prisutan prionski stani¢ni prion
(PrPc; C od eng. Cell, stanica). On se nalazi na ovojnici citoplazme zdravih tjelesnih stanica te je
vrlo osjetljiv na proteazu. U ljudi i Zivotinja koji su zarazeni, otkrivene su estice priona, a one
se razlikuju od PrPc, a oznaene su kao PrPSc i PrPCJD. Oni su takoder otporni na proteazu.

Razlika izmedu stani¢nih prionskih proteina i od onih nadenih u oboljelih ljudi je prostorno
3



razli¢ita struktura polipeptidnih lanaca, a slijed aminokiselina je jednak. IstraZivanja su pokazala
da PrPCJD 1 PrPSc nakon prodora u zdravi neuron, odnosno Ziv€anu stanicu pomoéu

plazminogena pretvaraju i polimeriziraju prionski stani¢ni prion u nove PrPCJD i PrPSc (7).

2.1.2. Patologija i patogeneza

Kod spongiformnih encefalopatija u ljudi dolazi do degeneracije aksona sive tvari i
neurona. U bolesnika su otkrivene histopatoloSke promjene poput vakuolizacije i gubitka
neurona. Kod ljudi koji boluju od Creutzfeldt-Jakobove bolesti, vakuolizacija je poprili¢no
izraZzena da dolazi do stvaranja spongioze sive stvari u mozgu. Takoder, izmedu stanica nakupine
patoloskih priona uzrokuju fibrile i amiloidne plakove. Ogromne koli¢ine takvih nakupina priona

dovode do nepovratnog ostecenja (7).

2.2. Creutzfeldt-Jakobova bolest (CJB)

CJB je zabiljeZena u cijelom svijetu, a postoje dva oblika bolesti:
® klasi¢na Creutzfeldt-Jakobova bolest (CIB); 1920. godine opisana
® nova varijanta Creutzfeldt-Jakobove bolesti (vCIB); 1980-ih opisana (6)

Creutzfeldt-Jakobova bolest je progresivna degenerativna bolest srediSnjeg ZivEanog
sustava. Otkrivena je 1920. godine te mozZe biti nasljedna ili ste€ena. Smatra se najces¢om
humanom prionskom bolesti. MozZe se pojavljivati klasi¢no, kao ijatrogena (iCJB), sporadi¢na
(sCIB) i familijarna varijanta (fCJB) te kao novija varijanta (v-CJB) (8).

CIB je brzo progresivna demencija uz koju se javlja i cerebralna ataksija, difuzni

mioklonus i razni drugi neuroloski poremecaji (9).

2.2.1. Etiologija

Uzroénik CJB je prion, malena proteinska molekula, mali filtrabilni zarazni prion. Za
razliku od virusa, ima drugadiju gradu, fizikalno-kemijska i bioloska svojstva. Ovi agensi su
otporni na temperaturu (kuhanje na nekoliko sati ih ne unisti potpuno), djelovanje nukleaza i
dezinfekcije. Prioni se umnazaju u Zivoj stanici, ali to¢an mehanizam i dalje je nepoznat.
Metodom nuklearne magnetne rezonance govedeg i ljudskog priona uvidena je identi¢nost grade,

ali razli¢it trodimenzionalni sastav atoma (6).



2.2.2. Epidemiologija i epidemiolos$ka pojava u RH

Creutzfeldt-Jakobova bolest (subakutna spongiformna encefalopatija (SSE)) se javlja
diljem cijelog svijeta, tijekom svih godisnjih doba, a godisnja incidencija iznosi 1-2/1 000 000
stanovnika. Cedée se javlja u Afro-Amerikanaca u SAD-u, kod imigranata koji dolaze u
Francusku iz sjeverne Afrike, Izraelu, Slovackoj i Libiji. Javlja se podjednako u Zena i
muskaraca, a incidencija bolesti se poveéava sa srednjom Zivotnom dobi (pretpostavlja se zbog
inkubacije koja traje viSe od deset godina). U 10-15% slucajeva javljaju se nasljedni oblici ove
bolesti, a naj¢e$¢i uzrok je mutacija u genu za PrP.(9) U Republici Hrvatskoj je klasiéna
varijanta bolesti zabiljezena vrlo rijetko, dok pojava nove varijante nije zabiljeZena. Usporedno
sa SAD-om, najveci dobnospecifiéni mortalitet i morbiditet od CJB je u dobnoj skupini od 65-79
godina i iznosi viSe od 5 oboljelih/1 000 000 stanovnika (6).

2.2.3. Rezervoar i izvor zaraze

Izvor zaraze i rezervoar jesu ¢ovjek kod klasi¢ne CJB, a kod nove varijante (vCIB) su

meso i mesne preradevine od goveda oboljelog od govede spongiformne encefalopatije (GSE)

(6).

2.2.4. Putevi prijenosa

Nasljedni se oblik prenosi autosomno-dominantno, a jatrogeni oblik putem dijagnosti¢kih
i terapijskih postupaka (npr. presadivanje korneje, onefiSCeni kirurski intrumenti). Nova
varijanta prionske bolesti (vCIB) je zapravo alimentarna infekcija koja se prenosi
kontaminiranom hranom (crijevo, meso, mozak bolesnih goveda). Sama zaraza podinje unosom

infektivnih prionskih molekula koji se prenose Ziv€anim vlaknima do mozga domacina (6).

2.2.5. Patogeneza CJB

Prionski protein se normalno nalazi u Ziv€anim stanicama, a smatra se i da sudjeluje u
stani¢noj komunikaciji te prenosi signale. Takva pojalana aktivnost prionskog proteina u
ZivCanim stanicama objas$njava uo€ljivu predilekciju za prijenos te bolesti putem Zivéanog
sustava. Bolest se javlja u Cetiri oblika: ijatrogeni, sporadi¢ni, varijatni te porodi¢ni (familijarni).

Kod sporadi¢nog tipa bolesti smatra se da dolazi do slu¢ajne promjene PrPc u PrSc, a nakon toga
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dolazi do velike produkcije patoloskog oblika procesom promjene konformacije, normalnog

proteina koji ima interakciju s patoloskim (7).

2.2.6. Oblici Creutzfeldt-Jakobove bolesti

Creutzfeldt-Jakobova bolest mozZe biti uzrokovana:
ijatrogeno
sporadi¢no
familijarno

nova varijanta CJB (v-CJB)

Ijatrogena CJB prvi puta je opisana sredinom 20. stolje¢a, 1974. godine. Ona ¢&ini manje
od 1% slucajeva. Do oboljenja dolazi najéedce prilikom primanja hormona koji su dobiveni
ekstrakcijom hormona gonadotropina i hormona rasta iz Zlijezde hipofize umrle osobe. Danas
rijetko dolazi do infekcije jer su uvedene posebne mjere opreza koje su vrlo udinkovite (8)
Ijatrogeni oblik je jedini jasno dokazani naéin $irenja SSE (9).

Sporadi¢na CJB je prvi puta opisana 1920. godine, a ¢ini 85% slucajeva. Najvjerojatnije
je uzrokovana spontanom transformacijom zdravih priona u abnormalne prione.(8) Smatra se da
je uzrok tome slucajna promjena PrPc u PrPSc oblik (9). MoZe se pojavljivati u cijelom svijetu,
podjednako i kod muskog i Zenskog spola, naje$¢e u dobi od 57 do 62 godine.

Neuropatoloski nalaz u oboljelih najéesée prikazuje makroskopski atrofirano podrudje u
mozgu, a zahvacene su duboke strukture sive tvari u velikom mozgu (lat. cerebrum).

Histoloski su vidljive spongiozne promjene kao posljedica gubitka neurona i
intraneuralne vakuolizacije.

Dva osnovna klinicka znaka sporadiéne CJB su mioklonizmi (nistagmus, ataksija,
hipokinezija) i mentalno propadanje (gubitak kognitivnih funkcija, emocionalna nestabilnost).
Dijagnoza se postavlja na temelju klini¢ke slike, EEG-a (bifazi¢ni ili trifaziéni §iljak val), MR-a i
nalaza proteinskih biomarkera u cerebrospinalnoj tekudini (protein 14-3-3).

Dijagnoza se definitivno postavlja histopatoloskom analizom i biopsijom moZdanog tkiva
u kojem se nalazi specifi¢na spongiformna struktura, nakon smrti, tj. obdukcije pacijenta.
Nazalost, do danas ne postoji specifi€an lijek za sporadi¢nu CJB, bolesnici umiru najée$ée unutar
godine dana od postavljanja dijagnoze (8).

Familijarna CJB ¢ini 5-15% slucajeva. Patoloski i klini¢ki je sli¢na sporadi¢noj CIB.

ObiljeZena je mutacijom na kodonu 200 PRNP.(8) Odnosi se na gensku susceptibilnost kod



nastanka bolesti, a ne moZe se ipak ni iskljugiti i moguénost zajednitke ekspozicije infektivnom
uzrocniku (9).

Dokazano je da se novija varijanta v-CJB prenosi putem priona koji u goveda uzrokuju
bovinu spongiformnu encefalopatiju (BSE) u Sovjeka. Pojavi novijoj varijanti prethodila je
epidemija BSE-a u goveda u Velikoj Britaniji. Za izvor te epidemije se smatra prisutnost
proteina koji su podrijetlom od preZivada (ovca) u hrani Zivotinjskog podrijetla. Do kraja 2013.
godine je zabiljeZeno 225 sludajeva novije varijante CJB, a od toga 80% u Velikoj Britaniji.
Istrazivanja su pokazala da su veéi rizik za infekciju bile osobe koje su &edée konzumirale
govede meso (hamburger). Glavna obiljeZja v-CJB su poremedaji osjeta (parestezije i distezije)
te psihijatrijski simptomi (dominira depresija, agitiranost, socijalna izolacija, anksioznost,
nesanica). MoZe do¢i i do razvijanja psihoti¢nih poremeéaja kao §to su halucinacije i sumanute
ideje, no oni su ipak vrlo rijetki. U daljnjoj fazi bolesti dolazi do disartrije i ataksije, a nakon toga

nevoljne kretnje, mutizam, nepokretnost i kognitivno propadanje (8).

2.2.7. Patoloski nalaz

CJB zahvaca cerebralni i difuzno-cerebralni korteks u mozgu. Nestanak neurona i
degeneracija su udruzeni zajedno sa astroglijalnom proliferacijom (nastanak mikroskopskih

vakuola koje mozdanom tkivu daju prepoznatljiv spuzvasti izgled) (9).

2.2.8. Klini¢ka slika

Dolazi do razvoja primitivnih refleksa sisanja i hvatanja, demencije, poreme¢aj govora,
poremecaj hoda, poremecaj motori¢kog sustava, aleksija, mioklonija, koma te u konaénici smrti.
Najvaznija karakteristika klini¢ke slike je brzo progresivno motori¢ko i kognitivno propadanje
kroz nekoliko tjedana ili mjeseci. U nekih bolesnika razviju se i nespecifi¢ni simptomi poput
umora, gubitka tjelesne mase, poremecaja spavanja, promjene osobnosti i anksioznosti. U ranijoj
fazi viSe dominiraju deluzije, agitacije, konfuzija, vizualni poremecaji, vertigo, glavobolje i
cerebralna ataksija. Kasnije se uvijek javlja miokloni¢ka kontrakcija misiénih skupina koje
uskoro postaju generalizirane. Mioklonizme moZe provocirati buka. U prvih nekoliko tjedana
bolesti dolazi i do ataksije i disartrije te zajedno stvaraju na neki nadin idelane uvjete za stupor,

mutizam i komu. CJB zavrSava fatalno, smréu (9).



2.2.9. Postavljanje dijagnoze

Na temelju epidemioloSkih podataka, laboratorijske dijagnostike i klini¢ke obrade se
postavlja dijagnoza prionske bolesti. Najées¢e su zahvaéene osobe starije od 60 godina
(pretpostavlja se zbog duge inkubacije). Nakon inkubacije koja moZe trajati i vide od 10 godina,
bolest zapocinje senzornim i psihi¢kim simptomima gdje pacijenti postanu agresivni, arogantni,
imaju napade bjesnoce, kasnije dolazi i do razvijanja neuroloskih simptoma (6).

MR, CT (moZe pokazivati nespecifiénu atrofiju bazalnih ganglija i moZdane kore) i EEG
(periodi¢ni trifazi¢ni iljak-val kompleks) su neki od dijagnostickih postupaka.(9) Laboratorijska
se dijagnostika temelji na otkrivanju promjena u moZdanom tkivu. Najée$¢e se koriste
imunohistoloske metode, ELISA ili metoda Western blot. Glavi cilj u laboratorijskoj dijagnostici
prionskih bolesti jest pronaéi postupak kojim bi se prioni mogli detektirati u Zivom tkivu, a ne
kao i dosad, samo u mrtvom organizmu. Svicarski i austrijski znanstvenici su 2000. godine
otkrili da plazminogen na sebe brzo veze PrPSc, a ne PrPc. To otkri¢e daje nadu za buduénost
gdje bi se mogli razviti testovi visoke osjetljivosti na prione u ranijem stadiju bolesti (7).
Definitivna se dijagnoza temelji na neuropatolo$ko nalazu i identifikaciji PrPsc u postportalnom
mozgovnom uzorku (nakon obdukcije) (6).

Kod diferencijalne dijagnoze u obzir dolazi: okultni tumor, Whippleova bolest,
intoksikacija litijem, cerebralna lipidoza, AIDS-demencija, angiocentri¢ni limfom te

Hashimotoova encefalopatija (9).

2.2.10. Lijecenje

Nazalost, ne postoji specifiéno lijecenje subakutne spongiformne encefalopatije, a
antivirusni lijekovi nemaju uéinka. Ipak, vazno je zbog prijenosa bolesti s ljudi na primate i
jjatrogeno s bolesnika na drugog bolesnika poduzimati mjere opreza prilikom medicinskih
postupaka i kod rukovanja materijalima koji su bili u kontaktu sa zaraZenom osobom. Prostorije
za izolaciju nisu nuZne, a pacijentova obitelj i zdravstveno osoblje moZe se umiriti da uobicajeni
kontakt sa pacijentom ne nosi rizik za potencijalnu zarazu (9). Americki su istrazivaci 2000.
godine otkrili nekoliko kemijskih spojeva koji neée dopustiti razvoj prionskih bolesti, a to su
ciklicki tetrapiroli. Oni se moraju unijeti u ljudski organizam u vrijeme ili kratko nakon infekcije.
Spongiformnu encefalopatiju koja je u poodmakloj fazi, naZalost, ne moze se lijediti. Neka
istrazivanja pokazuju odli¢ne rezulatate lijeCenja prilikom uporabe klorpromazina i preparata
kvinakrina jer kod nekih oboljelih je utvrdeni postepeni oporavak (samostalnost uzimanja hrane i

sposobnost govora) (10).



2.2.11. IzloZenost infektivnom materijalu

Zdravstveni djelatnici koji su bili izloZeni infektivnom materijalu trebali bi se temeljito
oprati obi¢nim sapunom. Elektrode i igle koje su bile u doticaju sa tijelom pacijenta zahtijevaju
poseban postupak - spaljivanje, provodenje imerzije u dezinficijensu te sterilizacija u autoklavu.
Prilikom provodenja biopsije mozga ili obdukcije, vazno je pridrzavanje posebnih protokola.

Pacijenti umrli od CJB ne mogu biti donori organa (9).

2.2.12. Prevencija i kontrola CJB

Specifiéni lijek naZzalost ne postoji. Prioni su vrlo otporni na klasi¢ne postupke
dezinfekcije i sterilizacije, ali se mogu inaktivirati 1 N NaOH, 4 mol/L otopine izocijanata,
natrijeva hipoklorita i sterilizacijom u autoklavu tijekom 4,5 sati na 132 stupnjeva Celzijusevih.
Dostupna je odnedavno i novija vrsta autoklava naziva HPS - autoklav (eng. high pathogen
safety autoclave), a namijenjen je za uni$tavanje materijala koji je visoko infektivan te prionskih
Cestica. Nastoji se koristiti ¢im viSe jednokratnih instrumenata za uporabu u laboratorijsko-
dijagnosti¢ke svrhe. Prevetivno je takoder i uvedena zabrana upotrebe mesno-kostanog brasna
koje je nepoznatog podrijetla, stroZi nadzor nad namirnicama koje su Zivotinjskog podrijetla te
bioloSkim preparatima ¢ije podrijetlo dolazi od goveda (9). U kirurskoj ili stomatoloskoj praksi
prilikom izvodenja zahvata u osoba koje boluju od CJB-a ili nove varijante v-CJB, osoba koje
spadaju u visokorizi¢nu skupinu (€lanovi obitelji boluju od CIB) uvijek se preporu¢uje upotreba
instumenata i materijala koji su predvideni za jednokratnu upotrebu ili se sterilizacija izvodi

prema posebnim postupcima (HPS-autoklav) (11).

2.3. Ostale spongiformne encefalopatije u ljudi

2.3.1. Gerstmann-Strausler-Scheinkerov sindrom (GSS)

Vrlo rijetka obiteljska bolest koja se prenosi autosomno-dominantnim putem. Ima
kroni¢ni tijek, a nastaje postupno u srednjoj Zivotnoj dobi, traje otprilike pet godina, zavriava
smréu. Ima sporo progresivan oblik, javljaju se kortikospinalni znakovi, nistagmus, relativno
blaga demencija te progresivna cerebralna ataksija (9). Javlja se medu ¢lanovima obielji (7).

Vjeruje se zapravo da je ova bolest varijanta genskog oblika CIB (10).



2.3.2. Kuru

Kuru je degnerativna bolest koja je prvi puta otkrivena 1957. godine u visoravnima Nove
Gvineje u plemenu Fore. Prilikom obrednog kanibalizma, djeca i Zene su konzumirali mozak
umrlog €lana obitelji (7). Tijekom kanibalistickim obreda, inficirano tkivo se konzumiralo ili
utrljavalo preko tijela koji su bili “Zrtvini” ¢lanovi obitelji (najéesée Zene i djeca) te je na taj
na¢in doslo do apsorpcije infektivnog agensa kroz abrazije na koZi, konjuktive te mukozne
membrane (9). Zbog utjecaja civilizacije je prestao obredni kanibalizam, a incidencija bolesti se
nakon 1960. godine po¢ela smanjivati (7). Daniel C. Gajdusek, ameri&ki lijeénik i istraZivag je
uspio dokazati kroz pokuse na ¢impanzama da je kuru zarazna bolest, a kasnije je dobio i
Nobelovu nagradu. Kasnije se 1997. godine spominje smrtni sludaj osobe koja je &etrdeset
godina ranije kao dijete sudjelovala u obrednom kanibalizm (10). Kuru se naziva prvom
“sporom” infektivnom bole$¢u koja je wuzrokovana prijenosnim agensom koji je
nekonvencionalan. Karakterizirana je asimptomatskim razdobljem inkubacije (moZe trajati i
nekoliko desetlje¢a). U klini¢koj slici nalazi se progresivna cerebralna ataksija, nepokretnost i
inkontinencija. Bolest traje otprilike dvije godine od podetka trajanja simptoma, zavr§ava smréu.
Histoloski postoje spongiformne promjene na cijelom mozgu (viSe je zahvaden cerebralni

korteks) i neupalni gubitak Ziv€anih stanica, odnosno, neurona (9).

2.3.3. Fatalna obiteljska insomnija (FFI)

Za ovu bolest je vrlo karakteristi¢na nepodnosljiva nesanica, demencija te prekomjerna
aktivnost simpatikusa. Smrt nastupa kroz 7 do 15 mjeseci od postavljanja dijagnoze. FFI je
obiljeZena i periodima konfuznog stanja koju osoba doZivljava kao san, ali javlja se i ataksija.
Promjene u mozgu su najizraZenije u medijalnoj-talami¢koj jezgri. Bolest se nasljeduje
autosomno-dominantno (9). Fatalna familijarna insomnija (FFI) pojavljuje se u ljudi koji su

srednje Zivotne dobi (8).

2.3.4. Alpersov sindrom

Prionske bolesti djece se odnedavno u medicinskoj literaturi nazivaju Alpersovim
sindromom, a to je jako rijetka, kroni¢na, progresivna degenerativna bolest centralnog Zivéanog
sustava (dijete, dojence). Histolo§ke promjene u patohistoloskom uzorku prilikom laboratorijske

dijagnostike su nalik promjenama kao i kod Creutzfeldt-Jakobove bolesti (10).
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2.4. Epidemija v-CJB u Velikoj Britaniji

Jedna od najpoznatijjih epidemija je pojava prionskih bolesti u krava u Velikoj Britaniji,
a zapoCela je 1985. godine, najviSe u mladih osoba (oko 27. godine Zivota). Javljali su se
neobi¢ni senzorni i psihicki simptomi. Dijagnostika putem EEG-a nije pokazivala rezultate.
Dokazano je da su u ljudi nadeni isti prioni kao i u tkivu oboljelih krava. Mogué nagin prijenosa
bolesti je ingestijom inficiranog kravljeg mesa (hamburger) (9).

U Skotskoj u Edinburghu 1996. godine otkriveno je desetak pacijenata sa CJB koja se
razlikovala po svojim simptomima od klasi¢ne varijante. Veéina pacijenata su bile mlade osobe
u dobi od 19-41 godinu Zivota, a tijek bolesti je bio duzi. Objasnjenje novije varijante CJB-a
pripisuje se upravo tome §to su pacijenti bili u jednom trenutku izloZeni govedoj spongiformoj
encefalopatiji, ali naZalost, prije uvodenja zastitnih mjera kod rukovodenja govedih mesnih
otpadaka u mesnoj industriji. U Engleskoj su takve mjere uvedene tek 1988. godine. Krajem
devesetih je doslo do velikog interesa javnosti i medija o situaciji te su u meduvremenu otkriveni
oboljeli u Francuskoj (5 oboljelih), Italiji (1), Irskoj (1) te novih 107 oboljelih u Engleskoj.
Ukupno je bilo registrirano 124 pacijenata sa novom varijantom Creutzfeldt-Jakobove bolesti do

28. ozujka 2000. godine (10).

2.5. Prionske bolesti kod zivotinja

U Zivotinja, prvootkrivena bolest u toj skupini je scrapie u koza i ovaca, a prvi puta je
opisana u Engleskoj u 18. stolje¢u. Kasnije su u 20. stoljeéu otkrivene:
® goveda spongiformna encefalopatija (,,bolest lude krave™)
® transmisivna encefalopatija ameri¢kog minka (vidra; posljedica hranjenja govedim mesom
inficirano prionima)
® kroni¢na bolest mrSavljenja srna i jelena (sporadi¢ni oblik, a prenosi se vertikalno)

® spongiformna encefalopatija macke i ezgoti¢nih Zivotinja (10)
Sigurdsson je 1954. bolesti za takve bolesti predloZio naziv “spore infekcije”, a uzroénike

“spori virusi”. No, postoji razlika u gradi virusa i priona zbog osobitosti bioloskih i fizikalno-

kemijskih osobina.
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2.6. Uloga visoko-educirane medicinske sestre

Vazno je spomenuti i ulogu medicinske sestre u navedenoj problematici. Medicinska
sestra ima vaZnu ulogu u primarnoj zdravstvenoj zaititi gdje se provodi prevencija na zdravoj
populaciji, prevenira se nastanak same bolesti. Ona ukljutuje zdravstvenu edukaciju (ve¢ od
Skolske dobi) te promoviranje zdravog nacina Zivota. Medicinska sestra u javnom zdravstvu
sudjeluje u provodenju preventivnih mjera zdravstvene zadtite, edukaciji, promi¢e zdrav Zivotni
stil, prikuplja podatke o bolesti te sudjeluje u provodenju statisti¢kih istrazivanja u podrudju
zdravstva, a svrha je pracenje i ocijenjivanje zdravstvenog stanja stanovnitva na
lokalnoj/regionalnoj/drzavnoj razini. Na taj nadin se utvrduje zdravstveni problem, t]., prioritet.
Medicinska sestra takoder sudjeluje u planiranju i provodenju zdravstvene njege oboljelog

pacijenta(12).
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3. Istrazivacki dio rada

Za pisanje ovog zavrinog rada, provodila se online anketa u kojoj se ispitivalo

znanje studenata sestrinstva na Sveucilistu Sjever o prionskim bolestima.

3.1. Ciljevi istrazivanja

Cilj istraZivanja bio je ispitati znanje studenata sestrinstva Sveudilista Sjever o
prionskim bolestima, znaju li u koju skupinu bolesti spada, kakva je klini¢ka slika, lije¢enje te

prevencija.

3.2. Materijali i metode istraZivanja

Tijekom pisanja zavr$nog rada i za potrebe samog istraZivanja, napravljen je anketni
upitnik u GoogleForms aplikaciji koji je kasnije proslijeden studentima na njihove e-mail adrese
te na druStvenu mrezu Facebook. Anketa je bila anonimna, a to je bilo posebno istaknuto na
pocetku rijeSavanja iste kako bi studenti znali da ¢e se njihovi odgovori koristiti isklju¢ivo za
potrebe pisanja rada. Sam anketni upitnik je ukljuéivao 16 pitanja, a rijeSavanje je trajalo svega
nekoliko minuta. Odgovori su bili prikupljeni u razdoblju od 17.4.-12.8.2024. godine. Upitnik se
bazirao na dva dijela. Prvi dio se sastojao od op¢ih pitanja kako bi se saznali podaci o spolu,
podrudju stanovanja, dobi te studiju sestrinstva (prijediplomski/diplomski). Drugi dio ankete se

sastojao od konkretnih pitanja koja su ispitivala znanje o prionskim bolestima.

3.3. Rezultati istrazivanja

IstraZivanje je provedeno na uzorku od 207 anonimna sudionika, studentima sestrinstva
na SveuliliStu Sjever u Varazdinu. Anketa je poslana svim prijediplomskim i diplomskim
godinama. Rezultati dobiveni anketiranjem obradeni su metodom deskriptivne statistike, a u
daljnjem tekstu rada su prezentirani kroz grafove. Upitnik je ispunilo 160 Zena (77,3%) i 47

muskaraca (22,7%) §to je prikazano na grafikonu 3.4.1.
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1. Spol:
207 odgovora

® Zensko
@ musko
@ ne 2elim se Izjasnlti

Grafikon 3.4.1. Anketno pitanje: spol sudionika

Od ukupno 207 sudionika anketnog upitnika, njih 162 (78,3%) ima prebivaliste u gradu,
dok ostalih 45 (21,7%) sudionika Zivi na selu. Rezultati su vidljivi na grafikonu 3.4.2.

2. Podruéje stanovanja:
207 odgovora

® grad
@ selo

Grafikon 3.4.2. Anketno pitanje: podrucje stanovanja

Raspon dobi kod sudionika kretao se izmedu 18-60 godina. Najveéi broj sudionika (njih

104) je u dobi izmedu 18-25 godina $to je prikano na grafikonu 3.4.3.

3. Dob:

207 odgovora
@ 1825
@ 2633
® 3445
® 46-55
@ 56-60

Grafikon 3.4.3. Anketno pitanje: dob
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Zadnje pitanje u prvom dijelu ankete odnosilo se na to studiraju li studenti Sestrinstva
SveuciliSta Sjever na prijediplomskom ili diplomskom studiju. Rezultati su pokazali da veéina
sudionika trenutno studira na prijediplomskom studiju, njih 152 (73,4%), a ostali na diplomskom

studiju, preostalih 55 (26,6%) sudionika. Odgovoru su prezentirani u grafikonu 3.4.4.

4. Trenutno studirate na:
207 odgovora

@ prijediplomski studl]
@ diplomskl studij

Grafikon 3.4.4. Anketno pitanje: Prijediplomski/diplomski studij

Drugi dio ankete je ukljudivao konkretna pitanja o prionskim bolestima kako bi se
ispitalo znanje studenata Sestrinstva. Na pitanje “Prionske bolesti su prenosive spongiformne
encefalopatije, javijaju se u ljudi i nekih Zivotinja (npr. govedo), a spadaju u: cerebrovaskularne
bolesti mozga ili subakutne degenerativne bolesti mozga”, 164 (79,2%) sudionika je odgovorilo
da prionske bolesti spadaju u skupinu subakutnih degenerativnih bolesti mozga, dok njih 43
(20,8%) nije odgovorilo da pripadaju u cerebrovaskularne bolesti mozga. Prikazano u doljnjem

grafikonu 3.4.5.

5. Prionske bolesti su prenosive spongiformne encefalopatije, javljaju se u ljudi i nekih Zivotinja (npr.

govedo), a spadaju u:
207 odgovora

@ cerebrovaskularne bolesti mozga
@ subakutne degenerativne bolest! mozga

Grafikon 3.4.5. Anketno pitanje: U koju skupinu bolesti mozga spadaju prionske bolesti?

Sesto pitanje je glasilo: “Prioni su sitne Cestice gradene od aminokiselina, malene

proteinske molekule, inace prisutne u”, 193 (93,2%) sudionika je odgovorilo u sredignjem
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Ziv¢anom sustavu, a ostalih 14 (6,8%) je odgovorilo da se prioni nalaze u perifernom Ziv&anom

sustavu §to je predstavljeno na iduéem grafikonu 3.4.6.

6. Prioni su sitne Cestice gradene od aminokiselina, malene proteinske molekule, inage prisutne u?
207 odgovora

@ sredisnjem Zivéanom sustavu
@ perifernom Zivéanom sustavu

Grafikon 3.4.6. Anketno pitanje: U kojem dijelu Zivéanog sustava se nalaze prioni, sitne Cestice

gradene od aminokiselina?

Na iduce pitanje “PatoloSke promjene koje uzrokuju prionske bolesti zahvaéaju?”, 180
(87%) ispitanika je odgovorilo to¢no, da zahvaéaju mozak, mali broj, njih 16 (7,7%) je
odgovorilo ganglije, a ostalih 11 (5,3%) su kao odgovor naveli da patoloske promjene zahvadaju
lednu mozdinu. Odgovore prikazuje grafikon 3.4.7.
7. Patologke promjene koje uzrokuju prionske bolesti zahvacaju?
207 odgovora

@ lednu mozdinu
@ mozak
® ganglije

i)

‘

Grafikon 3.4.7. Anketno pitanje: PatoloSke promjene koje uzrokuju prionske bolesti zahvacéaju?

U grafikonu 3.4.8. prikazani su odgovori koje se odnosilo na osmo pitanje o vremenskom
trajanju inkubacije kod prionskih bolesti. Od ukupno 207 sudionika, njih 149 (72%) je
odgovorilo da inkubacija traje vi§e od 10 godina; 38 (18,4%) sudionika je kao odgovor navelo

nekoliko mjeseci; 20 (9,7%) sudionika nekoliko dana.
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8. [nkubacija najcesce traje?
207 odgovora

@ nekoliko dana
@ nekoliko mjesec!
& vi3e od 10 godina

Grafikon 3.4.8. Anketno pitanje: Inkubacija najéesée traje?

Sljedece pitanje je ponudilo izjavu “Creutzfeldt-Jakobova bolest (CJB) je prionska bolest
koja zahvata mozak te je smrtonosna i neizljeciva”, a sudionici su morali odabrati izmedu
to¢nog i neto¢nog odgovora. Njih 181 (87,4%) je smatralo izjavu to&nom, a ostalih 26 (12,6%)
sudionika netoénom. Odgovori su prikazani u grafikonu 3.4.9.

9. Creutzfeldt-Jakobova bolest (CJB) je prionska bolest koja zahvaca mozak te je smrtonosna i

neizljeéiva.
207 odgovora

@ Totno
® Neto&no

Grafikon 3.4.9. Anketno pitanje: Creutzfeldt-Jakobova bolest (CJB) je prionska bolest koja

zahvaca mozak te je smrtonosna i neizljeciva

Grafikon 3.4.10 prikazuje odgovore sudionika na deseto pitanje koje je glasilo:
“Dijagnoza prionskih bolesti se postavlja na temelju? . Ukupno 207 sudionika je odgovorilo na
ovo pitanje, a rezultati pokazuje sljede¢e: 166 (80,2%) sudionika je odgovorilo da se dijagnoza
postavlja na temelju epidemiologkih podataka, laboratorijske i klinicke obrade; 26 (12,6%)
sudionika je kao odgovor navelo lumbalnu punkciju, a preostalih 15 (7,2%) sudionika smatra da

se dijagnoza postavlja samo klini¢kom i laboratorijskom obradom.
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10. Dijagnoza prionskih bolesti se postavlja na temelju:
207 odgovora

@ Iskljucivo se radi samo lumbalna
punkcija

@ laboratorljska obrada | klinleka obrade

@ epldemiolodkl podacl, laboratorl)ska
obrada, kilnléke obrada

Grafikon 3.4.10. Anketno pitanje: Dijagnoza prionskih bolesti se postavlja na temelju?

Jedanaesto pitanje, koje je prezentirano u grafikonu 3.4.11., sadrzavalo je jedan totan
odgovor, od triju ponudenih, a veéina sudionika, njih 179 (86,5%) je odgovorilo da u kasnijoj
fazi prionske bolesti dolazi do razvijanja mioklonija i poremeé¢aja govora. Preostali sudionici
anketnog upitnika, njih 15 (7,2%) su u ovom pitanju oznadili kao togan odgovor sljepoéu i
gluhocu, a ostalih 13 (6,3%) da dolazi samo do poremecaja govora.

11. Bolest zapocinje senzornim | psihitkim simptomima gdje pacijenti postanu agresivni, arogantni,

a kasnije dolazi | do razvijanfa?
207 odgovora

® mioklonlja | poremeéaja govora
@ gluhote | sllepote
& samo poremeca) govora

Grafikon 3.4.11. Anketno pitanje: Bolest zapocinje senzornim i psihickim simptomima gdje

pacijenti postanu agresivni, arogantni, a kasije dolazi i do razvijanja?

Odgovore na pitanje o lijeCenju subakutne spongiformne encefalopatije vidljive na
grafikonu 3.4.12., pokazuje da 165 sudionika (79,7%) smatra da ne postoji specifiéno lijeenje,
ali da je bitno poduzimati mjere opreza, dok 42 sudionika (20,3%) smatraju da postoji specifi¢no

lije¢enju u SAD-u.
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12. Kakvo je lijeenje subakutne spongiformne encefalopatije?
207 odgovora

@ postoji specifiéno lijedenje, trenutno
samo u SAD-u

@ ne postoji specifizn lljecenje, all Je bitno
poduzimati mjere opreza prlje
provodenja medicinskih postupaka

Grafikon 3.4.12. Anketno pitanje: Kakvo je lijecenje subakutne spongiformne encefalopatije?

Na sljedece pitanje ispitanici su trebali zabiljeZiti to¢an ili netotan odgovor na tvrdnju
“Kod lijecenja, jedino antivirusni lijekovi imaju uéinka”. Od ukupno 207 ispitanika ovog
upitnika, 131 (63,3%) je tvrdnju navelo to&nom, a 76 (36,7%) netoénom. Rezultati su prikazani u
grafikonu 3.4.13.

13. Kod lije€enja, jedino antivirusni lijekovi imaju uéinka.
207 odgovora

® Togno
63,3% @ Netodno

Grafikon 3.4.13. Anketno pitanje: Kod lijecenja, jedino antivirusni lijekovi imaju ucinka

Grafikon 3.4.14. prikazuje odgovore na pitanje o vaZnosti prevencije kod Sirenja
prionskih bolesti; 176 (85%) ispitanika je navelo da su oba odgovora toéna, njih 21 (10,1%)
smatra da je zabranjeno koriStenje mesno-kostanog brasna kojemu je podrijetlo nepoznato ili je
iz zemalja gdje postoji velik rizik za pojavu prionskih bolesti. Ostalih 10 (4,8%) je kao odgovor
navelo da je vazno provodenje stalnog nadzora namirnica te bioloskih i farmakologkih preparata

podrijetla goveda.
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14. Kod prevencije iren)a prionskih bolesti obavezno je?
207 odgovora

@ provoden|e strogog nadzora namirmica
te blolosklh | farmakolo&kih preparata
podrijetla goveda

@ zabranjeno je kori§tenje mesno-
koStanog brasna kojemu podijetio nije
poznato lli je Iz zemalja gdje posto)l
visok rizik za poJavu prionsklh bolesti

@ oba odgovora su to&na

Grafikon 3.4.14. Anketno pitanje: Kod prevencije Sirenja prionskih bolesti obavezno je?

U grafikonu 3.4.15. je prikazana tvrdnja “Mogu li se prioni inaktivirati intenzivnim
postupcima dezinfekcije i antisepse?”, a ispitanici ankete su mogli odgovoriti sa DA ili NE kao

svojim odgovorom. Rezultati pokazuju da 105 (50,7%) ispitanika tvrdnju smatra to&nom, dok
ostalih 102 (49,3%) netoénom.

15. Mogu li se prioni inaktivirati intenzivnim postupcima dezinfekcije | antisepse?
207 odgovora

® Da
@ Ne

Grafikon 3.4.15. Anketno pitanje: Mogu li se prioni inaktivirati intenzivnim postupcima

dezinfekcije i antisepse?

Zadnje pitanje koje je sadrZavao anketni upitnik glasi: “Najpoznatiji primjer epidemije
prionske bolesti (CJB) zabiljeZen je 90-tih godina 20. stolje¢a u?”. Od ukupno 207 sudionika,
njih 119 (57,5%) smatra da je odgovor Velika Britanija, 40 (19,3%) sudionika SAD, njih 19
(9,2%) smatra da je odgovor Kina, 15 (7,2%) sudionika je kao odgovor navelo Kanadu, a ostalih

14 (6,8%) sudionika Australiju. Rezultati su prikazani u grafikonu 3.4.16.
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16. Najpoznatiji primjer epidemije prionske bolesti (CJB) zabiljeZen je 90-tih godina 20. stolje¢a u?
207 odgovora

® Kanada

® sAD

@ Australlja

@ Velika Britanlja
@ Kina

Grafikon 3.4.16. Anketno pitanje: Najpoznatiji primer epidemije prionske bolesti (CJB)
zabiljeZen je 90-tih godina 20. stoljeéa u?
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4. Rasprava

Kao $to je ranije u radu spomenuto, cilj ovog istraZivanja bio je ispitati znanje studenata
sestrinstva na SveuciliStu Sjever u Varazdinu na temu prionskih bolesti koje se veZu uz
medicinska podrucja kao Sto su infektologija, higijena i epidemiologija, mikrobiologija i
parazitologija, javno zdravstvo te neurologija. Prethodno navedene grane medicine su studenti na
prijediplomskom studiju sestrinstva slusali kroz kolegije, klini¢ki dio te onaj dio koji je usko
vezan uz medicinske sestre, a to je zdravstvena njega pacijenta te proces zdravstvene njege.

U istraZivanju je sudjelovalo ukupno 207 osoba. Od cjelokupnog broja sudionika,
anketni upitnik je ispunilo 160 (77,3%) Zena i 47 (22,7%) muskaraca. Prili¢an broj sudionika ima
prebivaliSte u gradu, njih 162 (78,3%), dok je ostatak sudionika, njih 45 (21,7%) navelo da im je
prebivaliSte na selu. Vise od 50,2% sudionika je u rasponu godina izmedu 18-25 godine, $to
znaci da je upitnik ispunilo 104 studenata koji spadaju u tu kategoriju. Veéina sudionika, njih
152 (73,4%) studira na prijediplomskom studiju sestrinstva, dok njih 55 (26,6%) studira na
diplomskom studiju u Varazdinu.

Na pitanje u koju skupinu bolesti spadaju prionske bolesti, 164 (79,2%) sudionika je
odgovorilo to¢no, da spadaju u subakutne degenerativne bolesti mozga, a 43 (20,8%) sudionika
je odgovorilo neto¢no, da spadaju u cerebrovaskularne bolesti mozga. Sto se tiée ovog pitanja,
rezultati su pozitivni posto je veéina studenata odgovorilo toéno. Cak 193 (93,2%) sudionika je
odgovorilo ispravno na pitanje da su prioni sitne Gestice gradene od aminokiselina koje su inace
prisutne u naSem srediSnjem Ziv€anom sustavu. Mali broj sudionika, njih 14 (6,8%) je
odgovorilo netocno, oni smatraju da se prioni nalaze u perifernom dijelu Ziv¢anog sustava. Na
pitanje gdje patoloske promjene uzrokuju promjene kod prionskih bolesti, takoder je velik broj
sudionika, njih 180 (87%) odgovorilo to¢no, a to je da patoloske promjene zahvacaju mozak.
Neki sudionici su kao odgovor naveli ganglije, njih 16 (7,7%), a preostalih 11 (5,3%) lednu
mozdinu. Takoder, rezultati su pozitivni, a razlog je da su studenti poprili¢no informirani o
prionima te promjena.

Upitnik je sadrZavao i pitanje o vremenskom trajanju inkubacije kod prionskih bolesti.
Od ukupno 207 ispitanika, veéina njih, 149 (72%) zna da ona moZe trajati cijelo desetljece, njih
38 (18,4%) smatra da traje nekoliko mjeseci, a najmanji broj sudionika, njih 20 (9,7%) je kao
odgovor navelo da inkubacija traje samo nekoliko dana. Iduée pitanje je sadrzavalo tvdnju da je
Creutzfeldt-Jakobova bolest (CJB) prionska bolest koja zahvaéa mozak te je smrtnosna i
neizlje¢iva. Sudionici su mogli odabrati izmedu to¢nog i netoénog odgovora, a od 207 sudionika,
prilian broj njih, 181 (187,4%) je ostvarilo pozitivan rezultat, a manji broj, 26 (12,6%)

negativan.
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Sudionici su ostavarili pozitivan rezultat na pitanje o postavljanju dijagnoze kod
prionskih bolesti. Ona se postavlja na temelju epidemioloskih podataka, laboratorijske i klini¢ke
obrade, odgovorilo je na to pitanje 166 (80,2%) sudionika. Da se radi isklju¢ivo lumbalna
punkcija, odgovorilo je 26 (12,6%) sudionika, a njih 15 (7,2%) smatra da se prionske bolesti
dijagnosticiraju isklju¢ivo na temelju laboratorijske i klini¢ke obrade. Na sljedeée pitanje, o tome
koje se posljedice kasnije razvijaju, nakon pod&etnih senzornih i psihi¢kim smetnji, 179 (85,6%)
sudionika smatra da dolazi do mioklonija i poremeéaja u govoru, §to je to¢an odogovor. Njih 15
(7,2%) je odgovorilo neto¢no, kao odgovor su naveli da dolazi do gluhoée i sljepoée, a ostalih 13
(6,3%) je takoder odgovorilo netoéno, smatraju da dolazi samo do poremeéaja govora.

Na pitanje kakvo je lijeCenje subakutne spongiformne encefalopatije, 165 (79,7%)
sudionika je odgovorilo to¢no, da ne postoji specifi¢no lijeCenje, ali da je vrlo bitno poduzimati
mjere opreza, dok 42 (20,3%) sudionika smatra da specifiéno lije¢enje postoji u SAD-u. Sto se
tie tvrdnje da kod lije¢enja prionskih bolesti jedino antivirusni lijekovi imaju smisla, 131
(63,3%) sudionika je odgovorilo to¢no, informirani su da ne postoji specifi¢no lije¢enje posto se
radi o neizljedivoj bolesti, dok nemali broj sudionika, njih 76 (36,7%) smatra da antivirusni
lijekovi imaju u¢inka. Kod prevencije prionskih bolesti, obavezan je strogi nadzor namirnica i
bioloskih i farmakolo$kih preparata podrijetla goveda, takoder, zabranjena je uporaba mesno-
koStanog brasna nepoznatog podrijetla ili ukoliko dolazi iz visokoriziénih zemalja za prionske
bolesti. Od ukupno 207 sudionika, poprili¢an broj, njih 176 (85%) su odgovorili to¢no, a to je da
su obje tvrdnje ispravne. Samo 21 sudionik (10,1%), smatra da je potrebno samo zabraniti
uporabu mesno-kostanog bras$na nepoznatog podrijetla, a njih 10 (4,8%) smatra da je dovoljno
samo uvesti strogi nadzor nad namirnica koje sadrZe preparate govedeg podrijetla.

Na pitanje mogu li se prioni inaktivirati intenzivnim postupcima dezinfekcije i antisepse,
105 (50,7%) sudionika je neto¢no odgovorilo, smatraju da se mogu inaktivirati sa intenzivnijim
procesima, ali nazalost ne mogu. Samo 102 sudionika (49,3%) je odgovorilo toéno. Rezultati su
podjednaki. Potrebno je daljnje informiranje o postupcima sterilizacije, posebice kod prionskih
bolesti. Zadnje pitanje u anketnom upitniku se odnosilo na poznavanje epidemije koja je
zahvatila Veliku Britaniju 90-tih godina pro$log stoljeca. Najmanji broj sudionika, njih 14 (6,8%)
smatra da je odgovor Australija, 15 (7,2%) sudionika oznaava Kanadu kao svoj odgovor, 19
(9,2%) njih smatra da je do epidemije do§lo u Kini, SAD je kao svoj odgovor navelo 40 (19,3%)
sudionika. Velik broj sudionika, ¢ak 119 (57,5%) njih je odgovorilo to¢no, a to je da se
epidemija dogodila u Velikoj Britaniji krajem 20. stolje¢a. Rezultati su ipak pozitivni za ovo

pitanje posto je bilo ponudeno vise odgovora.
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Rezultati istraZivanja su nakon obrade podataka pokazali ipak pozitivan rezultat, a to je
da su studenti sestrinstva vrlo dobro informirani o prionskim bolestima, u koju skupinu bolesti

mozga spadaju, vrijeme inkubacije, patoloske promjene te vrste lijedenja.
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5. Zakljucak

Prionske bolesti spadaju u skupinu vrlo rijetkih neurodegenerativnih poremeéaja kod
kojih su prisutne raznovrsne epidemioloske i klini¢ke znadajke. Sama patofizioloska podloga je
utemeljena na Sirenju proteinske patologije koja je vezana uz “’proteinske infektivne Sestice” -
prione (nemaju nukleinsku kiselinu). Bolesti koje se prenose prionima imaju razliita
epidemioloska obiljeZja, a mogu se pojaviti u sporadi¢nom, genetskom te ste¢enom obliku. Sama
incidencija prionskih bolesti iznosi 1,5 na milijun stanovnika godisnje, ali veliki interes i
poboljsanje dijagnostickih postupaka ipak su doveli do veceg broja dijagnostiranih pacijenata. U
klini¢ke simptome spadaju: mioklonija, demencija, razvoj primitivnih refleksa sisanja i hvatanja,
poremecaj motorike (hod, govor, aleksija), koma, te naZalost u konaénici, smrt. Specifiéno
lije¢enje ne postoji, antivirusni lijekovi su neudinkoviti. Ipak, vaZno je pridrZavati se mjera
opreza prilikom medicinskim postupaka te kod rukovanja materijala koji su bili u kontaktu sa
pacijentom koji boluje od prionske bolesti. Od zadnje epidemije, provodi se strogi nadzor
namirnica, bioloSkih i farmakologkih preparata podrijetla goveda. Bitno je spomenuti i ulogu
visoko-educirane medicinske sestre u navedenoj problematici; sudjeluje u provodenju
preventivih mjera zdravstvene zaStite, bavi se promocijom zdravlja i edukacijom. Rad je
sadrZzavao i anketni upitnik, a cilj istraZivanja je bio ispitati znanje studenata sestrinstva o
prionskim bolestima. Rezultati istraZivanja su na kraju ipak pozitivni, studenti su vrlo dobro
informirani, zahvaljujudi kolegijima koje slusaju od prve godine prijediplomskog studija, a samo
neki od tih kolegija su neurologija, infektologija, mikrobiologija i parazitologija te higijena i

epidemiologija.
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Prilozi - anketni upitnik

Ispitivanje znanja studenata sestrinstva o prionskim bolestima

Postovani

moje ime je Ana Strkalj. Apsolventica sam na studiju sestrinstva Sveugilista Sjever, a
pred Vama se nalazi anketni upitnik kojim se nastoji ispitati znanje studentske populacije o
prionskim bolestima. Podaci dobiveni upitnikom koristit ¢e se isklju¢ivo u svrhu izrade zavr$nog
rada, pod vodstvom mentora izv. prof. dr.sc. Tomislava Mestrovié¢a, dr. med.
Anketa je anonimna, $to zna¢i da je ne potpisujete, te nitko nefe provjeravati Vase osobne
podatke i odgovore, veé ¢e svi podaci biti obradeni na skupni naéin. Sudjelovanje je dobrovoljno
1 moZete odustati od daljnjeg ispunjavanja upitnika u bilo kojem trenutku, a ispunjavanjem ove
ankete podrazumijeva se da ste dali svoj informirani pristanak za sudjelovanje u ovom
istraZivanju.
Molim Vas da odvojite par minuta VaSeg vremena za ispunjavanje ovog upitnika i iskreno

odgovorite na postavljena pitanja.
Unaprijed se zahvaljujem,

Ana Strkalj, prijediplomski struéni studij sestrinstva, Sveudiliste Sjever - Varazdin, akademska

godina 2023./2024.
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SOCIODEMOGRAFSKA OBILJEZJA

Na samom podetku anketnog upitnika nalaze se prva Cetiri pitanja koja su vezana uz

sociodemografske podatke sudionika.

1. Spol:
® Jensko
® musko

® ne Zelim se izjasniti

2. Podrudje stanovanja:

® porad
® sclo
3. Dob:
® 1825
26-33
® 34-45
® 46-55
® 56-60

4. Trenutno studirate na:
® prijediplomski studij
® diplomski studij

Slijede opéa pitanja vezana na temu prionskih bolesti.

5. Prionske bolesti su prenosive spongiformne encefalopatije, javljaju se u ljudi i nekih Zivotinja
(npr. govedo), a spadaju u:
® cerebrovaskularne bolesti mozga

® subakutne degenerativne bolesti mozga

6. Prioni su sitne Eestice gradene od aminokiselina, malene proteinske molekule, inade prisutne u?

® srediSnjem Zivéanom sustavu
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® perifernom Zivéanom sustavu

7. PatoloSke promjene koje uzrokuju prionske bolesti zahvacdaju?
® Jednu mozdinu

® mozak

® ganglije

8. Inkubacija najée$ée traje?

® nekoliko dana

® nekoliko mjeseci

® vide od deset godina

9. Creutzfeldt-Jakobova bolest (CJB) je prionska bolest koja zahvaca mozak te je smrtonosna i
neizljediva.
® Tocno

® Netoéno

10. Dijagnoza prionskih bolesti se postavlja na temelju?
® isklju¢ivo se radi samo lumbalna punkcija
® laboratorijska i klini¢ka obrada

® epidemioloski podaci, laboratorijska i klini¢ka obrada

11. Bolest zapoCinje senzornim i psihi¢kim simptomima gdje pacijenti postanu agresivni,
arogantni, a kasnije dolazi i do razvijanja?

® mioklonija i poremeéaja govora

® sljepoce i gluhode

® samo poremecaj govora

12. Kakvo je lijecenje subakutne spongiformne encefalopatije?
® postoji specifiéno lijeGenje, trenutno samo u SAD-u
® ne postoji specifiéno lijeCenje, ali je bitno poduzimati mjere opreza prije provodenja

medicinskih postupaka

13. Kod lijeCenja, jedino antivirusni lijekovi imaju uginka.
® Tocno

® Netocno
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14. Kod prevencije Sirenja prionskih bolesti obavezno je?

® provodenje strogog nadzora namirnica te bioloskih i farmakoloskih preparata podrijetla
goveda

® zabranjeno je koriStenje mesno-ko$tanog bragna kojem podrijetlo nije poznato ili je iz
zemalja gdje postoji visok rizik za pojavu prionskih bolesti

® oba odgovora su to¢na

15. Mogu li se prioni inaktivirati intenzivnim postupcima dezinfekcije 1 antisepse?
® Da
® Ne

16. Najpoznatiji primjer epidemije prionske bolesti (CJB) zabiljeZen je 90-tih godina 20. stoljeca

u?

® Kanada

® SAD

® Australija

® Velika Britanija
® Kina
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IZJAVA O AUTORSTVU

Zavrini/diplomski/specijalisticki rad iskljuivo je autorsko djelo studenta koji je isti izradio
te student odgovara za istinitost, izvornost i ispravnost teksta rada. U radu se ne smiju
koristiti dijelovi tudih radova (knjiga, élanaka, doktorskih disertacija, magistarskih radova,
izvora s interneta, i drugih izvora) bez navodenja izvora i autora navedenih radova. Svi
dijelovi tudih radova moraju biti pravilno navedeni i citirani. Dijelovi tudih radova koji nisu
pravilno citirani, smatraju se plagijatom, odnosno nezakonitim prisvajanjem tudeg
znanstvenog ili struénoga rada. Sukladno navedenom studenti su duzni potpisati izjavu o
autorstvu rada.

Ta, Ana Strkal (ime i prezime) pod punom moralnom,
materijalnom i kaznenom odgovornoséuy, izjavljujem da sam iskljuéivi autor/ica
zavrinog/diplomskog/specijalisti¢kog (obrisati nepotrebno) rada pod naslovom
Ispitivanje znanja studenata Sestrinstva o prionskim bolestima (upisati naslov) te da u
navedenom radu nisu na nedozvoljeni naéin (bez pravilnog citiranja) koridteni
dijelovi tudih radova.

(vlastor—uéni %L‘pis)

Sukladno ¢lanku 58, 59. i 61. Zakona o visokom obrazovanju i znanstvenoj djelatnosti
zavrine/diplomske/specijalisti¢ke radove sveuéiliita su duzna objaviti u roku od 30 dana od
dana obrane na nacionalnom repozitoriju odnosno repozitoriju visokog uéilista,

Sukladno ¢lanku 111, Zakona o autorskom pravu i srodnim pravima student se ne moze
protiviti da se njegov zavrini rad stvoren na bilo kojem studiju na visokom uéilistu udini
dostupnim javnosti na odgovarajuéoj javnoj mreZnoj bazi sveuéilisne knjiZnice, knjiZnice
sastavnice sveudililta, knjiZnice veleuéilidta ili visoke $kole i/ili na javnoj mreZnoj bazi
zavrinih radova Nacionalne i sveuéilifne knjiZnice, sukladno zakonu kojim se ureduje
umjetnitka djelatnost i visoko obrazovanie.
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