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Suhrn

Autorky poukazuju na Specifické oSetrovatelské inter-
vencie a postupy u klienta s Creutzfeldtovou - Jakobovou
chorobou pri diagnostikovani, prijme, oSetrovatelskej
starostlivosti aj uplatnovani preventivnych zasad pri ba-
riérovej oSetrovatelskej starostlivosti vzhladom k tomu,
Ze spOsob prenosu tohto ochorenia nebol doteraz uplne
objasneny. Vychadzame taktieZ z prognozy ochorenia,
ktora je charakterizovand nezadrZatelne progresivnym
priebehom so smrtelnym zakoncenim.

Klucové slova: Creutzfeldtova - Jakobova choroba. Bo-
vinna spongiformnd encefalopatia. OSetrovatelska sta-
rostlivost.

Summary

Authors described the specific ways and methods of
health care of patients/clients with Creuthzfeldt-Jacobs
disease and disease itself in this article. There are also
defined interventions and ways while being diagnosed,
acception to hospital and following nursing care of pa-
tient. They show necessary applications of preventive
norms and standards during nursing care, because the
way of transition of desease wasn 't clarified by now. It
is more important to know and apply mentioned proce-
dures, because prognosis of disease is characterized un-
stopable progressive process with often deadly ending.
Key words: Creutzfeld-Jacobs disease. Nursing care. Spe-
cific nursing intervention, prevention.

Uvod

Creutzfeldtova - Jakobova choroba (Clch) patri do
skupiny smrtel'nych ochoreni postihujucich mozog naz-
vanych transmisivne spongiformné encefalopatie, alebo
prionové ochorenia. Ochorenie vznikd akumulaciou
zmenenej izoformy normalneho bunkového pridénu
PrPC. (6)

Creutzfeldtova - Jakobova choroba patri k pomalym
virusovym infekciam centralneho nervového systému. Je
to zriedkavé, smrtelné neurodegenerativne ochorenie
charakterizované mimoriadne dlhou inkuba¢nou dobou,
progresivnym priebehom a $pecifickymi nalezmi pri po-
mocnych vySetreniach. Podla sucasnych poznatkov roz-
liSujeme klasicky variant CJch: sporadicku, geneticku
a iatrogénnu formu a novy variant CJch. (1)

Choroba sa vyskytuje takmer vo vSetkych krajinach
Eurépy, vratane Slovenska. MoZe sa prejavovat vo viace-
rych variantoch. Medzi jej hlavné priznaky zaradujeme
rozvoj demencie, poruchy udrZiavania rovnovahy, epi-
lepticky zachvat a myoklonie. V etiopatogenéze ochore-
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nia CJch zohravaju podstatna ulohu priény. Priony su
konformacne zmenené membranové glykoproteiny.

Dva rozli¢né konfiguracie prionu. (Obr. 1) Konfigura-
cia PrPSc je infek¢éna a patogénna, druha konfiguracia
PrPC nie. Faktor, ktory vyvola tiuto zmenu v architekture
priénu nie je znamy. (3)
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Obr. 1 Dva rozlicné konfigurdcie prionu
(prevzaté a upravené podla Canna, 1997)

Sporadické formy prionovych ochoreni, ktoré
zahriuju vacsinu vyskytu Clch, nevykazuju zjavnu
infekénu ale-bo geneticku etiologiu. Mo6zu sa prisudit
spontannej konverzii divokého typu molekuly mem-
branového glykoproteinu PrPC do stavu PrPSc (ak sa
PrPC stretne s mdsom nakazenym BSE). (Obr. 1) Tato
izoforma glykoproteinu je velmi stabilna a odolna voci
organickym rozpusta-dlam, napriklad enzymom v travi-
acej sustave a je odolna pri teplote az 100° C. (7)

V obdobi rokov 1994 az do roku 2004 bolo na Slo-
vensku hospitalizovanych 70 klientov s diagndézou ASI,
z toho 33 muzov a 37 Zien (2).

Sposob prenosu ochorenia

Sposob prenosu ochorenia nebol doteraz uplne objas-
neny. UrCenie cesty prenosu BSE je hlavnym ¢lankom,
ktory treba objasnit, aby sa prispelo k eradikacii tohto
ochorenia.

Experimentalne bola BSE prenesena asi na 70 druhov
zvierat, vratane oSipanych. Dnes sa uz s vel'mi vysokou
pravdepodobnostou predpoklada, Ze Clovek sa moze na-
kazit pozivanim kontaminovanej potravy. (5)

Druha cesta prenosu je dedi¢na. Ide o takzvanu fami-
liarnu formu. V tomto pripade zmutuje gén kdédujici nor-
malny PrPC protein. latrogénna forma prenosu je po-
merne zriedkava. Boli dokazané prenosy prostrednic-
tvom Stepov dura mater, transplantaciou rohovky a nes-
kor tieZ terapeutickou aplikaciou rastovych hormonov
a gonadotropinov z Iudskych hypofyz. Experimentalny
prenos CJch krvou z Cloveka na mys sa podaril oje-di-
nele. Udaje z roznych §tudii ukazuju, Ze je mozny prenos
z Cloveka na zviera slezinou, lymfatickymi uzlinami, sé-
rom a pupocnikovou krvou. Periférna inokuldcia mozgo-
vého materialu viedla k prenosu CJch na zvierata len ne-
pravidelne. Pri prenose ochorenia hraju doleziti ulohu
medzidruhova, hematoencefalicka a imunologicka bari¢-



ra. (7)
Symtomatolégia Creutzfeldtovej - Jakobovej choroby

Klinicky obraz sa zacina v 5. alebo 6. decéniu, vekové
rozpatie vyskytu Clch je od 20 do 70 rokov. Ochorenie
sa zaCina neurCitymi priznakmi ako su: Unava, pocity
pracovnej insuficiencie, psychické zmeny s poruchami
emotivity a poruchami paméti. Ojedinele sa mozZe vys-
kytnuf astenizacia, depresivita a poruchy spanku. Typic-
ky je postupny rozvoj demencie s poruchami udrZiava-
nia rovnovahy v stoji i pri chodzi. Postupne sa pripaja
spasticita alebo rigidita spolu s inymi pyramidovymi
a extrapyramidovymi priznakmi, neskor sa pridruzuju
epileptické zachvaty (primarne generalizované) a myo-
klénie. (8)

Somaticka a psychicka astenizacia spolu s depresivi-
tou a poruchami spanku sa vyskytuju ako prvé priznaky
u 30 % pacientov, v 12 % vznika ochorenie nahle. V os-
tatnych pripadoch (58 %) sa rozvija klinicky obraz orga-
nického psychosyndromu s demenciou, zmatenostou,
poruchami nalady a symbolickych funkcii. ZriedkavejSie
su pritomné poruchy myslenia naj¢astejsie vo forme blu-
dov. Po nenapadnom zaciatku sa zvyCajne vyvinie kom-
plexny klinicky obraz neuropsychickych zmien casto
so smrtelnym zakoncenim. (8)

Diagnostika Creutzfeldtovej - Jakobovej choroby

Diagnéza Clch sa urcuje zviacsa podla klinického ob-
razu, jeho vyvoja a za pomoci pomocnych vySetreni ako
si: EEG, CT vySetrenie, vySetrenie likvoru, vySetrenie
bioptického alebo autoptického materialu mikroskopic-
ky. Experimentalny prenos ochorenia na opice poskytne
jednoznaéné potvrdenie diagnozy, ale dlhy inkubaény
¢as a vysoka cena tychto experimentalnych zvierat limi-
tuju moznosti pouZitia dokazu prenosnosti CJch. Podla
Malrugiena sa stupen diagnostickej istoty ochorenia vy-
jadruje nasledovne:

- diagnoza CJch je ista, ak sa typicky klinicky prejavu-
je, ma charakteristicky mikroskopicky nalez, ochorenie
sa podarilo preniest na laboratorne zviera a pri pro-
gresivnom rozvoji demencie je aspon jeden zo zaklad-
nych priznakov: myoklonus, pyramidova obrna, cere-
bralne priznaky, extrapyramidové priznaky, typické zme-
ny EEG, epileptické zachvaty.

- klinicka diagnéza Clch je pravdepodobna, ak ide
suCasne o charakteristicky klinicky obraz a priebeh
s charakteristickym EEG a letalnym koncom. Pri diag-
néze chyba jej mikroskopické potvrdenie a dokaz pre-
nosnosti.

- klinicka diagnoza CJch je moZna, ak progresivny vy-
voj demencie trva menej ako 3 roky, ak jeden ¢len rodiny
mal klinicky istu alebo pravdepodobnu CJch, ak ma cho-
ry dva zo Siestich zakladnych klinickych priznakov, kto-
ré su pritomné pri klinicky istej diagnéze Clch. Chyba
vSak mikroskopické potvrdenie diagnozy. (1)
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Specifické postupy pri diagnostike Creutzfeldtovej - Jako-
bovej choroby

V kontexte prevencie, zamedzeniu prenosu a Sire-
niu infekcii je nevyhnutné zabezpecit a realizovat vcas-
nu diagnostiku, hlasenie ochorenia a dodrZiavanie bez-
pecnostnych opatreni pri vySetrovani a oSetrovani klien-
tov so suspektnou Creutzfeldtovou - Jakobovou choro-
bou. V pripade vyskytu suspektného pripadu Clch je po-
trebné informovat Narodné referencné centrum poma-
lych virusovych neuroinfekcii (NRC PVN).

Postupnost krokov pri diagnostike ochorenia by mala
byt nasledovna:

- odobrat od klienta krv na analyzu DNA - 10 ml krvi
sa odoberie do graduovanej skumavky, v ktorej je 0,5 ml
roztoku EDTA. Krv a roztok EDTA sa dokladne, ale
jemne premieSa prevracanim zazatkovanej skumavky
a tato sa ulozi az do transportu do mrazni¢ky alebo mra-
ziacej Casti chladniCky. Krv sa prevazZa chladena v lade.

- odobrat sérum na testovanie antineurofilamentéz-
nych protilatok, do dvoch sterilnych skumaviek sa dava
1 ml séra.

- odobrat mozgovomiechovy mok na dokaz pritom-
nosti proteinu 14-3-3 - odobera sa do dvoch suchych
a sterilnych skumaviek priblizne 1 ml likvoru. Krv, sé-
rum aj likvor treba po odobrati zamrazit, ak je to mozné
pri - 20° C (ak nie je ind moznost, ulozit do mraziacej
Casti chladnicky), tam ponechat az do transportu do Na-
rodného referencného centra pomalych virusovych neu-
roinfekcii (NRC PVN) v Bratislave. VSetky skumavky
treba oznacit tak, aby aj po navlhnuti skimavky text os-
tal CitatelIny. K zaslanému materialu je nutné priloZit
kratku spravu o klinickom priebehu ochorenia s rodnym
Cislom klienta a Cislom zdravotnej poistovne.

- od pribuznych zistit rodinnu anamnézu so zamera-
nim na choroby nervové a duSevné, zistenie pribuzen-
ského manzZelstva; profesionalnu anamnézu tykajucu sa
Zivo€iSnej vyroby, spracovania mésa a produktov Zivo-
¢iSneho povodu; osobni anamnézu, vratane detstva.

- vySetrit: EEG - dynamika vyvoja zmien, MRI, CT.
Do NRC PVN odoslat biologicky material spolu s anam-
nestickymi, klinickymi a laboratérnymi udajmi.

- po potvrdeni diagnézy CJch je potrebné doplnit tda-
je klienta.

- odobrat krv od pokrvnych pribuznych klienta s
Clch - $pecifickou mutaciou, ak po prislusnej informacii
prejavia zaujem o vySetrenie DNA. V ramci prevencie
urobif u pokrvnych pribuznych genetické vySetrenie. (4)

Preventivne bezpecnostné opatrenia na zabranenie preno-
su CJch

Povodom ochorenia su proteiny, tuk a takzvané mak-
ké casti z hoviadzieho dobytka. Preto sa v ¢lenskych kra-
jinach Eurdpskej unie zaCalo vykonavat preventivne tes-
tovanie vSetkého mésa z hoviadzieho dobytka starSieho
ako 30 mesiacov. U domaécich zvierat sa testy vykonava-
ju iba ndhodne. Aj preto bolo Slovensko a dalSie krajiny
vychodného bloku zaradené do 3 rizikovej skupiny
s moznostou vyskytu BSE. (5)

Prevencia a profylaxia CJch sa musi sustredit predo-



vSetkym na iatrogénny prenos transplantaciami, neuro-
chirurgickymi vykonmi a inymi invazivnymi zasahmi.
DodrzZiavanie preventivnych bezpecnostnych opatreni
zo strany zdravotnickeho personalu, ktori si v kontakte
s klientom, u ktorého je potvrdena Clch je opodstat-
nena, pretoze transmisibilny agens je velmi rezistentny
na vonkajSie vplyvy a su nevyhnutné Specialne inakti-
vacné procedury. (8)

Stupen istoty diagnostického zaveru ma vyznam
pre prognézu, ale aj pre preventivno - profylaktické opa-
trenia v okoli chorého. V ramci preventivnych opatreni
je nutné dodrziavat nasledny pracovny postup:

Kontaminovana koza sa dezinfikuje 5 - 10 minut de-
zinfekénym roztokom s naslednym doékladnym oplach-
nutim vodou. Pri pouZiti nastrojov pri invazivnych vy-
konoch je nutné vykonat nielen mechanicku ocistu a de-
zinfekciu, ale aj naslednu sterilizaciu. Chirurgické nas-
troje, pouZité pri vykone u pacienta s CJch, sa odporuca
vyradit z dalSieho pouZivania. Ak sa maju pouZivat zno-
vu, mali by sa ponorit na 1 hodinu do 1% roztoku
NaOH, ocistit a potom hodinu sterilizovat pri 134° C.
Pri darcovstve krvi a darcovstve rohovky je zakazané po-
uzivat akékolvek tkaniva od chorych na transplantaciu;
darcov dura mater vySetrovat na pritomnost priénov;
starostlivo vyberat darcov rohovky a vSetky nastroje po-
uzité k odnatiu rohovky ucinne mechanicky ocistit a ste-
rilizovat; darcov krvi vySetrovat, ¢i neboli prijemcami ex-
traktov z hypofyzy. Z darcovstva krvi vylacit jedincov
kde je rodinna anamnéza pozitivna na CJch ako aj dar-
cov, ktori dostali Step dura mate. (7)

Prijem klienta s Creutzfeldtovou - Jakobovou chorobou

Pri prijati klienta s Creutzfeldtovou - Jakobovou cho-
robou je nevyhnutné dodrziavat Specifické postupy vy-
chadzajuce zo zakona ¢. 109/1995, lebo spdsob prenosu
tohto ochorenia nebol doteraz uplne objasneny a riziko
prenosu infekcie je vysoké. Stupen istoty diagnostického
zaveru ma vyznam nielen pre prognézu, ale aj pre pre-
ventivno - profylaktické opatrenia v okoli chorého. Pri-
jem klientov do ustavnej zdravotnej starostlivosti, vra-
tane lekarskeho vySetrenia a odberu biologického mate-
rialu, moZno vykonavat len v priestoroch na to urce-
nych. Prijimajuci lekar 16Zkového zdravotnickeho zaria-
denia zisti a do zdravotnej dokumentacie klienta zaznaci
informacie dolezité pre moZny vznik nemocni¢nej naka-
zy a vykona alebo zabezpecCi potrebné diagnostické vyse-
trenia. Pri podozreni z prenosného ochorenia pouZiva
pri vySetrovani a oSetrovani klienta bariérovil oSetrova-
telska techniku, alebo zabezpeCi jeho umiestnenie
na oddeleni prenosnych ochoreni.

Do zdravotnej dokumentacie klienta zazna¢ime infor-
macie doleZité pre moZny vznik nemocni¢nej nakazy
a vykoname alebo zabezpeCime potrebné diagnostické
vySetrenia. Pri podozreni z prenosného ochorenia pri vy-
Setrovani a oSetrovani klienta postupujeme metdédou ba-
riérovej oSetrovatelskej starostlivosti, alebo zabezpecime
jeho umiestnenie na oddelenie prenosnych ochoreni.
Pri rozhodovani o umiestneni klienta na oddelenie zdra-
votnickeho zariadenia vychadzame aj z epidemiologic-
kych hladisk. Po prijati do ustavnej zdravotnej starost-
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livosti umiestnime klienta na dekontaminované 16Zko.
Pracovnici zdravotnickych zariadeni mozZu vstupovat
do priestorov 16Zkovych zdravotnickych zariadeni urce-
nych na vySetrovacie a lieCebné vykony len v ochran-
nych pracovnych prostriedkoch s vynimkou pripadov,
v ktorych zdravotny stav klienta vyZaduje poskytnutie
zdravotnej starostlivosti bez meskania. (10)

Bariérova oSetrovatelska starostlivost

Vzhladom na zvySené riziko prenosu infekcie v stvis-
losti s neuplnym objasnenim prenosu Creutzfeldtovej -
Jakobovej choroby je nevyhnutné pri oSetrovani klienta
zabezpeCit bariérovl oSetrovatelsku starostlivost uz
od okamihu prijatia.

Klienta je nevyhnutné izolovat.

Pri oSetrovani klienta pouzivat ochranné pracovné
prostriedky a ochranny odeyv.

Vsetky pomocky, ktoré klient pouZiva, je potrebné
prisne individualizovat.

Zvysenu pozornost venovat pri manipulacii s biolo-
gickym materialom. Biologicky odpad je nevyhnutné
ihned’ likvidovat.

Pomécky, nastroje a plochy ihned po ich kontamina-
cii s biologickym materidlom dokladne, ucinne dezinfi-
kovat.

Individualizované vrecia na bielizen ihned zabezpecit
a zretelne oznacit.

Klientovi umoznit kontakt s pribuznymi v ochrannom
odeve, vo vyhradenych hodinach a so suhlasom oSetru-
juceho lekara, pricom navstevné hodiny upravit podla
charakteru prevadzky oddelenia, epidemiologickej situa-
cie a zdravotného stavu klienta.

Realizovat prisny bariérovy oSetrovatelsky pristup aj
pri prekladani a prevoze klientov, ako aj pri vykonoch
spolo¢nych vySetrovacich a lieCebnych zlozZiek.

Intervencie sestry pri osetrovani klienta s CJch

Pri oSetrovani klientov vyuzivame, ako sme uz uviedli,
bariérovu oSetrovatelsku starostlivost za tcelom mini-
malizovat mozné rizika, ktorym je vystaveny tak samot-
ny klient, ako aj ti, ktori ho oSetruju. Bertic do uvahy aj
fakt, Ze sestry nemaju dostatocné skusenosti pri oSetro-
vani takychto klientov, poukaZeme na Specifika pri oSe-
trovatelskych postupoch u klienta s CJch. Uz pri prijati
musime ulozit klienta na dekontaminované 16zko, po-
uzivaf ochranné pracovné prostriedky a chranit sa
pred kontaminaciou biologickym materidlom. OSetrova-
cie a liecebné vykony vykonavame aZz po dokladnom
umyti ruk s vyuzitim jednorazovych ochrannych ruka-
vic. Dezinfekcia ruk je nevyhnutna vidy po kontakte
s klientom, po manipulacii s pouZitou bieliziou a bio-
logickym materialom. Individualizuju a oznacuju sa vset-
ky prostriedky na osobnu hygienu, stravovanie, meranie
fyziologickych funkcii ako aj na polohovanie. V pripade
potreby pouzivame individualne antidekubitové pomoc-
ky. Material sa uklada do Standardizovanych nadob
a prepravuje sa v lahko dezinfikovatelnych preprav-
kach, pricom je nevyhnutné vylucit riziko kontaminacie
sprievodiek. Jednorazové pomocky sa musia zneSkodno-



vat bezpecne. Dezinfekciu nastrojov, pomocok, podlah
a inych pléch vykonavame ihned po ich kontamindcii
biologickym materidlom. Pri zavadzani mocového katé-
tra a pri vymene zbernych vakov na mo¢ pouZivame ste-
rilné pomocky, uprednostiujeme uzavrety systém odvo-
du a zberu tekutin. Kontaminovanu bielizen a jednora-
zové pomocky vkladame do oznacenych vriec. Klientovi
umoZnime kontakt s pribuznymi v ochrannom odeve,
vo vyhradenych hodinach s povolenim oSetrujuceho
lekara. Osobitné sterilné ochranné masky a rukavice sa
pouZivaju pri vSetkych vykonoch, pri ktorych sa porusu-
je, alebo uz je porusena celistvost koze, pri ktorych je
vykonany nefyziologicky vstup do organizmu, alebo
pri ktorych dochadza k styku s telesnymi dutinami klien-
ta. Na parenteralne vykony pouZzivame len sterilné nas-
troje a pomocky. ZabezpecCujeme minimalne vyssi stu-
pen dezinfekcie endoskopov a inych pristrojov s optikou
zavadzanych do nesterilnych telesnych dutin. Pri poda-
vani injekénych a infuznych pripravkov minimalizujeme
na nevyhnutny ¢as interval medzi vybranim sterilnych
Casti z ochranného obalu, aplikaciou lie¢iva do infuz-
ného roztoku, kompletizaciou jednotlivych Casti injek-
¢nych a infuznych suprav a podanim pripravku kliento-
vi. (10)

Specifické postupy v pripade exitu v sivislosti s Creutz-
feldtovou - Jakobovou chorobou

V pripade exitu klienta s CJch alebo s podozrenim
na tato diagnozu je potrebné zabezpecit bezpodmie-
necne patologicku pitvu. Pre diagnostiku Clch je potreb-
né odobrat vzorky mozgového tkaniva. Tkanivo mozgu
musi byt fixované vo formaline (4%) na histopatologické
a imunohistochemické vySetrenie: excizie (2,5 x lcm)
z frontalneho, parietalneho, temporalneho a occipitalne-
ho laloka, z kéry mozocka, bazalnych ganglii, thalamu
a predizenej miechy. Zmrazené tkanivo na experimen-
talny prenos a izolaciu DNA: excizie (2 x 2cm) z troch
oblasti CNS- kora, bazalne ganglia, mozocek sa vlozi
do ¢istej plastovej nadoby. Nadoba sa do odvozu uchova-
va v mraznicke, pocas prepravy do Narodného referenc-
ného centra pomalych virusovych neuroinfekcii v su-
chom lade. Pri preprave treba dbat na to, aby vzorky fi-
xované vo formaline boli oddelené¢ od zmrazenych vzo-
riek. (4)

Zaver

Pri oSetrovatelskej starostlivosti poskytovanej oSetro-
vatelskym procesom u klientov s Creutzfeldtovou - Jako-
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bovou chorobou je doélezité dodrzZiavanie zasad bariéro-
vej oSetrovatelskej starostlivosti, empaticky pristup
ku klientom, asertivne spravanie a zabezpecenie prime-
raného mozného komfortu ich prezZivania. Pozornost je
nevyhnutné venovat aj Specifikim oSetrovatelskej sta-
rostlivosti v terminalnom S$tadiu ochorenia ako aj Speci-
fickym postupom v pripade exitu v suvislosti s Creutz-
feldtovou - Jakobovou chorobou.
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