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PROGRESIVNI SUPRANUKLEARNI PARALYZA A GUAMSKY PARKINSONSKY KOMPLEX ANEB KANADAN V TICHOMORI: JOHN C. STEELE (1934-2022)

V &estiné:

LJsou také presvédceni, Ze na svych lodich
sem plvodné privezli plchy, vsi a dalsi rdny osu-
du, taktéz svou nemoc, a toto presvédceni je vede
k ndzoru, Ze kdyZ se vraceji ze svych lodi domd,
vraceji se obvykle se svou nemoci, kterou pfipisuji
plavbdm, a nikoliv svému hrubému a hlasitému
fvani, kdykoliv se plavi stdle okolo, ve dne i v no-
ci, i v nejvétsim vedru, a dokonce i v nejvétsich
boufich” (Strobach, 1683).

Dalsi informace o existenci ,nervového”
onemocnéni na ostrové Guam se objevila az
o sto padesét let pozdaiji. Spanélska kolonidlni
sprava velmi peclivé evidovala demografic-
ké data na spravovanych Uzemich; a tak byla
v roce 1823 z natizeni filipinského generalniho
guvernéra (pod jehoz jurisdikci Mariany spa-
daly) zpracovana zprava pro Madrid, ktera je
dnes nazyvana ,Guam Vital Statistic Report”.
V této zpravé je zminéno umrti 8 domorodc,
ktefi trpélinemoci, jez je Cinila ,impedido”, coz
v pfekladu znamend ,postizeny” (Guam Vital
Statistic Report, 1823). Vyzkumniky, ktefi méli
pristup k plivodnim dokumentiim, byla podle
popisu nemoc identifikovana jako guamsky
ALS/PDC (Giménez Roldén et al., 2021). Z ne-
znamych dlivodd potom po dobu vice nez
jednoho sta let neni v Zddném relevantnim pi-
semném pramenu zadnd zminka o jakémkoliv
neurologickém onemocnéni na ostrové Guam
(Belaustegui, 2015).

John Steele tedy v roce 1983 studoval ne-
moc, kterd byla znama dlouho, ale o jejimz pa-
vodu se vlibec nic nevédélo. Predchozich teorif
vsak bylo mnoho. Nejprve Kurland s Hiranem
a Malamudem pfisli s hypotézou, ze pfic¢inou
nemoci byla epidemie japonské klistové encefa-
litidy, jeji epidemie probihala na ostrové v letech
1946-1947. Z tohoto divodu byla zkoumana
prevalence a incidence nemoci mezi migranty
na ostrov, ktefi pfisli z Filipin, a také mezi emi-
granty, ktefi ostrov opustili a dlouhou dobu Zili
v zadmofi (Kurland et al., 1961). V roce 1967 Plato
s Kurlandem formulovali hypotézu o kombino-
vaném puvodu geneticko-environmentalnim,
a kromé jiného detailné genealogicky zma-
povali Umatac, vesnici s nejvyssi prevalenci
nemoci na ostroveé (Plato et al., 1967). Carleton
Gajdusek spolu s Clarence Gibbsem spekulo-
vali o postinfekénim plvodu nemoci v roce
1972 (Gibbs et Gajdusek, 1972). Kurland v roce
1972 ponékud zménil ndzor a zminil (poprvé)

toxicitu cykasovych plodd (Kurland, 1972).
Pravé v Umatacu (viz vyse) se John Steele po
pfichodu na ostrov usadil, historii vesnice
a nemoci jimavé dokumentoval ve videofil-
mech, které dal k dispozici autorm a lze je
zhlédnout v elektronické verzi ¢lanku (Suppl.
File 1 a 2). Prvni praci o charakteru endemic-
kého neurodegenerativniho onemocnéni pu-
blikoval v roce 1987, tedy ve stejny rok, kdy
svou prvni praci o mozném environmental-
nim pGvodu nemoci zvefejnil zndmy neuro-
toxikolog (tehdy z New Yorku) Peter Spencer
(Spencer et al., 1987). O tom, ze v pfipadé gu-
amského ALS/PDC se jednd o nemoc ende-
mickou, nebylo pochyb; jiz tehdy bylo dobfe
zndmo, Ze se kromé Guamu podobné one-
mocnéni vyskytuje pouze na poloostrové Kii
japonského ostrova Hon3u (Kimura et al., 1961).
Gajduskem popsany komplex ALS s demencina
Nové Guiney byl zjevné onemocnénim s jinymi
klinickymi charakteristikami a bezznamek here-
dity (Gajdusek et Salazar, 1982). Naopak vasnivy
spor se vedl o to, zda je guamské endemické
neurodegenerativni onemocnéni hereditarni,
nebo environmentdlni. Zacal jiz v osmdesatych
letech, a prakticky nikdy neskoncil; postupné
se objevovaly argumenty ve prospéch jedné
i druhé varianty, které byly ale vzdy po néjaké
dobé ,pretlaceny” argumenty opacnymi. John
Steele byl po dlouhou dobu zastdncem teorie
o hereditarnim plvodu. Ddvodem byla famili-
arni agregace nemoci, pfitomna na mnoha mis-
tech ostrova (nejvice v Umatacu), kde chorobé
s fakticky identickym fenotypem podlehla fada
¢lent rodin v nékolika generacich po sobé. Na
druhé strané Peter Spencer jiz od roku 1987 mi-
litantné hajil nazor, Ze nemoc ma jednoznacné
environmentalni plvod a zZe je tieba jen od-
halit noxu, kterad vykazuje nezpochybnitelné
znédmky selektivni neurotoxicity. Vtomto sméru
také organizoval vyzkumné aktivity na Guamu
a v Japonsku (Spencer et al., 1988, 2016, 2020;
Spencer et Palmer, 2017; Spencer, 2019, 2022).
John Steele pracoval na vyzkumu ptvodu
guamského komplexu ne zcela zvyklym zpu-
sobem, jeho metodou bylo kontinudlni klinické
pozorovani a kolekce biologickych a etnogra-
fickych dat. Na druhé strané otevrel pfistup ke
guamskému komplexu rozsahlému kolektivu
specialistd z celého svéta, ktefi jej na Guamu
pravidelné navstévovali a pracovali s nim na

vyzkumu biologie nemoci: Donald Calne, Yoav
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Obr. 7. Cycas micronesica na ostrové Palau (foto
Alena Vydrovd)

Ben-Shlomo, Dominique Caparros-Lefebvre,
Mathew Farrer, Terry Cox, Patrick McGeer, Huw
Morris, Andrew Lees a fada dalSich, mezi nimi
i Oliver Sacks. Vysledkem spole¢ného vyzkumu
s Oliverem Sacksem byl mj. objev patogno-
mické (a endemické) retinalni epiteliopatie,
o které se pozdéji zjistilo, Ze vznika plisobenim
neurotoxind BMAA (beta-N-methylamino-
-alanin) a metylazoxymetanol (MAM) na reti-
nalni neurony (Steele et al., 2002; 2015). Toto
zjisténi vedlo k vyznamnému odklonu od
hypotézy o genetickém piavodu guamské-
ho komplexu a obratilo pozornost majoritné
k environmentalni teorii. Pobyt na Guamu
Oliver Sacks literarné zpracoval v knize The
Island of Colorblind (Sacks, 1997). John Steele
spole¢nou vyzkumnou praci v terénu, kterou
s Oliverem Sacksem provadéli, zdokumen-
toval na videozéznamu, tento videofilm dal

k dispozici autordm c¢lanku a je mozno jej
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