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experimenty s pfenosem na dalsi primaty
(Gajdusek et Gibbs, 1971; 1972).

Kuru se neurologicky manifestovalo jako
neodvratitelné fatalni progresivni cerebelarni
ataxie doprovazena tresem trupu, choreou
a athetézou s variabilni distribuci; klinicka
symptomatika a jeji progrese byly vyznamné
uniformni. Postizeny byly pouze Zeny a déti.
Kognitivni deteriorace nebyla vétsinou vy-
znamnéji pfitomna, mirné zndmky kognitiv-
ni poruchy byvaly pfitomny az v pozdnich
stadiich nemoci. Ndpadné byly emocni zmé-
ny: euforie a kompulzivni smich (coz vedlo
k oznaceni nemoci také jako ,laughing death”);
vyjimecné byvala pfitomna deprese. T¥i kli-
nicka stadia kuru byla oznacena v angli¢tiné
a pidgin takto: 1. ambulatorni — wokabaut yet;
2. sedavé - sindaun pinis; 3. terminalni - slip
pinis. Pomérné zahy bylo kuru také studova-
no patologicky. Prvni report o morfologic-
kém korelatu onemocnéni publikovali Klatzo
a Gajdusekjiz v roce 1959 (Klatzo et Gajdusek,
1959). Mirna atrofie a nevyrazné makrosko-
pické zmény byly v kontrastu s dramatickym
mikroskopickym obrazem, zietelnd byla ze-
jména rGizné vyrazna numericka atrofie re-
gresivné zménénych neuronalnich struktur,
typicky v mozec¢ku a bazélnich gangliich.
Patrnd byla proliferace mikroglie a také vy-
razna reaktivni astroglioza. Kolisavé ndpadna
spongiformni dystrofie se nelisila od pfipadt
Creutzfeldtovy-Jakobovy nemoci. Napadnym
nalezem byla také pfitomnost amyloidovych
depozit vytvarejicich plaky rGzné velikosti
ovaélného ¢i kulovitého tvaru s denznim ja-
drem a perifernim ,halo”. Tyto struktury se
vyskytovaly zejména v mozecku a striatu, ale
bylo mozné je pozorovat s riznou denzitou
i v mozkové kure, thalamu a v bazalnich gan-
gliich. Tyto plaky jsou histochemicky pozitiv-
ni v PAS, alcidnové modfi a konzské cerveni,
jen ¢aste¢né pfiimpregnaci solemi stfibra. Po
objevu imunohistochemickych metod byla
prokadzana depozita patologicky zménéné-
ho prionového proteinu nejen v samotnych
plakach, ale i difuzné synapticky a perineu-
ronalné; ultrastrukturalni studie pomoci
elektronové mikroskopie ukazuji usporadani
amyloidnich fibril v plakach s dystrofickymi
neurity cirkuldrné v jejich okoli.

V roce 1961 Gajdusek na konferenci na
Havaji pronesl predndasku s nazvem ,, Kuru:
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an appraisal of five years of investigati-
on”. V ramci této predndasky konstatoval:
»In spite of all the genetic evidence, both the
pathological picture and the epidemiologi-
cal peculiarities of the disease persistently
suggest that some yet-overlooked, chronic,
slowly progressive, microbial infection may be
involved in kuru pathogenesis... It continue to
suggest the possibility that in man there may
be infections analogous to the slow infections
of the nervous system of animals which were
intensively studied by Bjorn Sigurdsson, the
Icelandic investigator who formulated the
concept of slow virus infections...” Tato pred-
naska predesla vyse zminény prvni prikaz
mozného pfenosu na primaty o ctyfi roky.
Je rovnéz zajimavym faktem, ze prvnim
onemocnénim, jehoz patofyziologie byla
pfirovnavana ke kuru, byl Gerstmannuv-
StrausslerQiv-Scheinkerv syndrom popsa-
ny v Rakousku Seitelbergerem jiz v roce
1961, Gajdusek s Neumanem ji zminili jiz
v praci z roku 1964 (Seitelberger, 1961;
Neuman et al., 1964). Prvni prace o Uspés-
ném prenosu Creutzfeldtovy-Jakobovy ne-
moci mezi primaty (resp. na jiné primaty,
jednalo se o Simpanze) byla publikovana
v roce 1968, a pfelomovy ¢lanek o ,pomalé
Science v roce 1969 (Gibbs et al., 1968; 1969).
V této dobé jiz byla viechna tato podobna
onemocnéni povazovana za nékterou z fo-
rem ,spongiformni encefalopatie” (Gibbs et
Gajdusek, 1971).

V roce 1974 byl Gajdusek za vyzkum
transmisnich spongiformnich encefalopatif
nominovéan na laureata Nobelovy ceny za
medicinu a fyziologii, Karolinska Institutet
spolu se Svédskou kralovskou akademii
nominaci pfijaly a Gajdusek Nobelovu ce-
nu obdrzel v roce 1976 (Gajdusek, 1977).
Vroce 1982 izoloval Stanley Prusiner agens,
predpokladané Gajduskem a Gibbsem jako
vektor spongiformich encefalopatii, a po-
jmenoval jej prion (Prusiner, 1982a; 1982 b).
V roce 1997 obdrzel za formulaci prionové
teorie Nobelovu cenu za medicinu a fyzio-
logii (Prusiner, 1998). V roce 2002 obdrzel
Nobelovu cenu za chemii Kurt Withrich,
Svycarsky chemik, ktery se vénoval zkouma-
ni molekuldrnich struktur za pouziti mag-
netické rezonance, a pomoci této metody
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detailné popsal mj. strukturu prionového
proteinu (Withrich, 2003). A tak je kuru,
bizarni endemické onemocnéni kanibala
z novoguinejské Vysociny, patrné jedinou
chorobou na svété, na zakladé jejihoz vy-
zkumu byly udéleny tfi Nobelovy ceny.

Amyotrophic lateral sclerosis/
Parkinsonism - Dementia
Complex (ALS/PDC) of West
Papua

V roce 1962, kdyz rozsifoval uzemi, na
kterém patral po pfitomnosti kuru nebo dal-
Sich neurologickych onemocnéni, navstivil
Gajdusek i jizni pobrezi Nové Guiney v ob-
lasti zapadni poloviny ostrova, ktery tehdy
nélezel Nizozemi.V rdmci komunisty globalné
mohutné podporovaného osvobozeneckého
a dekoloniza¢niho procesu, kdy se Nizozemf
vzdalo svych asijskych kolonii, pfipadla po-
divuhodné tato ¢ast ostrova novodobym ko-
lonizatorim: Indonésii. Nyni se nazyva West
Papua - Irian Jaya.

Gajdusek v té dobé jiz védél o endemic-
kém vyskytu ALS/PDC komplexu na ostrové
Guam, a mistnimi organy provincie Irian Jaya
byl zpraven o vyskytu podobného onemoc-
néni na Uzemi obyvaném kmeny Jakai a Ayuju,
v pidgin bylo onemocnéni oznacovéno jako
»lumpu”. Gajdusek se vyzkumu ALS/PDC na
Irian Jaya vénoval celkem 18 let. Dohromady
6 vyzkumnych vyprav do této jizni ¢asti Nové
Guiney se uskutecnilo v letech 1962-1980
(1962, 1974, 1976, 1978, 1979 a 1980), Gajdusek
zde zkoumal toto onemocnéni v populaci ¢i-
tajici celkem 7 000 piislusnikd obou kmen(.
Béhem vyprav identifikovali extrémné vy-
sokou incidenci amyotrofické sklerézy (ALS)
a Parkinsonovy nemoci (PD), anebo kombina-
ce obou poruch samostatné nebo s demenci
(PD/D). Prevalence ALS byla 100x vyssi nez
v béZné evropské nebo americké populaci.
Celkem identifikovali 97 nemocnych s ALS,
17 nemocnych s PD, 86 nemocnych s kom-
binaci ALS/PD a 17 nemocnych s kombinaci
PD/D. O vysledcich prvniho vyzkumu infor-
moval Gajdusek hned v roce 1963 v ¢lanku
uvefejnéném v New England Journal of
Medicine, tehdy viak pouze o existenci ALS;
jiné fenotypy této endemické neurodege-
nerace pfi prvni vypravé nevidél (Gajdusek,
1963). Parkinsonsky fenotyp ,lumpu” a fe-
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