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Daniel Carleton Gajdusek by se pravé doZil sta let. Potomek pfistéhovalcii (otec Slovak,
matka Madarka) v prvni generaci se narodil v New Yorku a vystudoval medicinu na
prestiznich vysokych Skolach, stejné tak dosahnul postgradualniho doktoratu.
Po armadni sluzbhé pracoval v Australii, kde se dozvédél o existenci zvlastniho
fatalniho neurologického onemocnéni na ostrové Nova Guinea. Uskutecnil tam
bez vahani vypravu (doprovazen mistnim tifednim lékafem Vincentem Zigasem),
béhem které popsal kuru; studiu této nemoci potom vénoval fadu let. Podafilo se
mu prokazat jeji infekéni plvod transferem na primaty, jako prvni na Simpanze.
Plivodce nemoci byl objeven a pojmenovan prion aZ Stanleyem Prusinerem, pé-
tadvacet let po Gajdusekové objevu. Gajdusek i Prusiner obdrzeli za objevy spojené
s prionovymi onemocnénimi Nobelovu cenu za fyziologii a Iékafstvi, a to v letech
1976 a 1997. Gajdusek se pozdéji vénoval i studiu endemického onemocnéni ma-
nifestujiciho se amyotrofickou laterdlni skler6zou a parkinsonismem s demenci
v jizni casti vychodni Nové Guiney. Doma, ve Spojenych statech, pracoval v NINCDS
v Bethesdé a prijimal stazisty z celého svéta. Ve véku 75 let byl obvinén z pohlav-
niho zneuzivani tfi nezletilych mladiki, pivodné déti, které adoptoval a pfivezl
z Tichomovi do USA, aby nabyly fadného vzdélani; celkem téchto déti adoptoval
55. Byl odsouzen k osmnacti mésiciim vézeni; po propusténi odcestoval do Evropy,
kde stravil zbytek zivota, zemrel ve véku 85 let v Norsku.
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Cannibals, slow viruses, Nobel Prize and young lads: the story of
Daniel Carleton Gajdusek (1923-2008), laureate of the Nobel Prize
in Physiology or Medicine (1976) and honorary doctor of Comenius
University in Bratislava (1996)

Daniel Carleton Gajdusek would turn 100 years old this year. A first-generation descend-
ant of immigrants (father Slovak, mother Hungarian), Gajdusek was born in New York
and studied medicine at prestigious universities, and earned a postgraduate degree as
well. After serving in the military, he worked in Australia where he learned about the
existence of a strange, fatal neurological disease in New Guinea. Without hesitation,
he undertook an expedition there (accompanied by the district medical officer Vincent
Zigas) during which he described kuru; he then devoted many years to the study of this
disease. He managed to demonstrate its infectious origin by transfer to primates, initially
to chimpanzees. The disease’s causative agent was discovered and named prion by Stan-
ley Prusiner, only twenty-five years after Gajdusek’s discovery. Gajdusek and Prusiner
were awarded the Nobel Prize in Physiology or Medicine for their discoveries associated
with prion diseases in the years 1976 and 1997, respectively. Later on, Gajdusek studied
an endemic disease manifested by amyotrophic lateral sclerosis and parkinsonism with
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dementia in the southern part of eastern New Guinea. At home, in the United States, he worked at the NINCDS in Bethesda and accepted
interns from all over the world. When he was 75 years old, he was accused of molesting three minor boys, originally children he had
adopted and brought with him from the Pacific to the United States to obtain proper education; a total of 55 children had been adopted
by him. He was sentenced to eighteen months in prison; after his release, he left for Europe where he spent the rest of his life, dying at

the age of 85 years in Norway.

Key words: D.C. Gajdusek, kuru, prion diseases

Détstvi a mlada léta

Daniel Carleton Gajdusek se
narodil 9. zari 1923 v Yonkers ve sta-
té New York. Jeho otec Karol Gajdusek,
rodem Slovak, pochazel z Bidoské v
Zupé€ Poszony (dnes Lazné Smrdaky v
Trnavském kraji), pracoval v Americe jako
reznik. Rodic¢e Gajdusekovy matky byli
etni¢ni Madari a pochazeli z Debrecenu.
Rodiny obou Gajdusekovych rodict byli
protestanti kalvinské cirkve (Goudsmit,
2009; Roos, 2015).

Gajdusek vystudoval biolo-
gii, chemii a fyziku na University of
Rochester, kde promoval v roce 1943;
medicinu studoval na Harvardu, dok-
torem mediciny byl promovan v roce
1946. Postgradualni studium absolvo-
val na Columbia University, CalTech a
znovu na Harvardu, jeho Skoliteli byli tfi
laureati Nobelovy ceny: Linus Pauling,
Max Delbriick a John Enders (Roos,
2015). V roce 1951 byl povolan do ar-
mady a ustanoven virologem ve Walter
Reed Army Medical Research Center
and Graduate School, které vedl Joseph
Smadel. Poté, co absolvoval vojenskou
sluzbu, se stal hostujicim vyzkumni-
kem ve Walter and Elisa Hall Institute
of Medical Research v Melbourne
v Australii (Tower, 1977; Roos, 2015).

Kuru

Melbourne bylo misto, kde se
poprvé dozveédél o existenci ,podiv-
ného“ onemocnéni na ostrové Nova
Guinea a odkud také zacala jeho ces-
ta k Nobelové cené. V roce 1956, kdyZz
v Melbourne pracoval na imunolo-
gickych studiich hepatitidy, se potkal
s doktorem Royem Scraggem, redite-
lem zdravotniho Gradu v Port Moresby,
administrativnim centru Papuy Nové
Guiney. Doktor Scragg Gajduseka in-
formoval o dopisu Vincenta Zigase,
vladniho afedniho 1ékare v Kainantu,
ve kterém urady informoval o existenci
zvlastniho onemocnéni, které domorod-

ci nazyvali ,kuru“ a které se zdalo byt
¢astou (a z epidemiologického hlediska
vyznamnou) pri¢inou tmrti prislu$nikf
domorodych kment, které Zily v oblasti
vychodni Guinejské vysociny (Eastern
Highlands).

Gajduseka tato informace mi-
moradné zaujala. Spojil se s doktorem
Zigasem a o rok pozdéji, zacatkem ro-
ku 1957, spolu podnikli vypravu do této
oblasti, kde se prvni béloSi, austral§ti
prospektori, objevili az na zacatku dva-
catych let minulého stoleti (na zapadni
Vysociné dokonce az v poloviné tfica-
tych let dvacatého stoleti).

Gajdusek se Zigasem byli domoro-
dymi priavodci dovedeni do oblasti, oby-
vané kmenem jiznich Fore. Z dochova-
nych zdznama a z korespondence, kte-
rou Gajdusek stale udrzoval s Josephem
Smadelem, je zfejmé, Ze oba byli ohro-
meni Cetnosti a tizi nezndmého one-
mocnéni, které u Foret postihovalo
jen Zeny a déti obého pohlavi, a taktéz
zeny, které se do kmene privdaly z ji-
nych kmena: ,I am in one of the most
remote, recently opened regions of New
Guinea (in the Eastern Highlands), in
the center of tribal groups of cannibals,
only contacted in the last ten years and
controlled for five years - still spearing
each other as of a few days ago, and only
a few weeks ago cooking and feeding
the children the body of a kuru case, the
disease I am studying. This is a sorcery-
-induced disease, according to the local
population, and that it has been the major
disease problem of the region, as well as
a social problem for the past five years is
certain. It is so astonishing an illness that
clinical description can only be read with
skepticism, and I was highly skeptical until
two days ago, when I arrived and began to
see the cases on every side...“ (Roos, 2015).

Kuru znamena v jazyce kmene Fore
Lrasti se ve smyslu tfesavky pri horecce
nebo pri pocitu chladu. Domorodci vyz-
kumniktim vétSinou udavali, Ze onemoc-

Obr. 1. Daniel Carleton Gajdusek (1923-2008)

Obr. 2. Carleton Gajdusek a Vincent Zigas
vySetfuji pacienty ve vesnici kmene jiznich Fore
béhem prvni vypravy na Novou Guineu v roce
1957 (pfevzato z Gajdusek 2008, ref. 28)

néni se v kmeni vyskytuje ,uz dlouho,
hodné dlouho®, ale pfi cileném dota-
zovani bylo patrné, Ze incidence nemo-
ci stoupala az v poslednich desitkach let
a ze v mladych letech nejstarsich prislus-
niki kmene se prakticky nevyskytovalo
(Gajdusek et Zigas, 1957; Zigas et Gajdusek,
1957; Aguzzi et al., 2003; Beasley, 2004;
2006; 2008; 2009).

Gajdusek se Zigasem detailné
propatrali oblast kmene Fore a soused-
ni oblasti osidlené dalsimi kmeny. Zahy
zjistili, Ze nemoc postihuje Zeny a déti
pouze u kment jazykové skupiny Fore
a sousednich jazykovych skupin, které
si s Fore vymeénovaly Zeny: Auiana, Awa,
Usurufa, Kanite, Keigana, Iate, Kamano
a Kimi. Sousedni kmeny, kde se kuru
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Obr. 3. Gajdusekovy mapy z prvniho reportu o kuru,
dokumentujici roz§ifeni nemoci ve vesnicich jiznich
Fore a Gzemi sousednich kmend - jazykovych
skupin (pfevzato z Gajdusek et Zigas 1959, ref. 13)

Obr. 4. Gajdusekdv snimek obéti kuru tésné
pfed zahdjenim ritudlniho endokanibalismu
(pfevzato z Liberski 2019, ref. 38)

4
Obr. 5. Gajdusekdv snimek pacientd Fore
a jejich oSetfovateld pfed ,domem nemocnych’,

nemocné jsou pouze Zeny a déti (pfevzato z
Gajdusek 2008, ref. 28)

nemocni Fore neusazovali satkem nebo
adopci, byly uSetfeny (napr. Anga, které
od Gzemi Fore oddélovala pouze nevelka
reka Lamari).

Kuru se ziejmé poprvé objevilo
na pocatku dvacatého stoleti, jak zazna-
menala Shirley Lindenbaum, a to ve ves-
nici Uwami, obyvané kmenem Keigana

Obr. 6. Gajdusekiv snimek domorodé lé¢by Zeny
Fore postizené kuru; muz drzici pacientku za
hlavu je domorody Saman (pfevzato z Gajdusek
2008, ref. 28)

Obr. 7. Gajdusek(v snimek pacientky v termindlnim
stadiu kuru (pfevzato z Gajdusek 2008, ref. 28)

Obr. 8. Zigas(v snimek obéti kuru, pfipravované
pro pohfebni ritual (pfevzato z Gajdusek 2008,
ref. 28)

(Lindenbaum, 1979). Odsud se rozsirilo do
vesnice Awande, obyvané severnimi Fore,
se kterymi méli Keigana ¢etné socialni
kontakty: sing-sing, ritualni hostiny, ritu-
alni koitus, inicia¢ni rity a kmenové valky.
Béhem dalsich dvaceti let se rozsirilo da-
le do vesnic severnich Fore — Kasokana
a Miarasa, a o deset let pozdéji je jiz do-
kumentovano u jiznich Fore ve vesnicich
Wanikanto a Kamira (Gajdusek et Zigas,
1961a; 1961 b; 1961c; 1981; Matthews, 1967a;
1967 b; Matthews et al., 1968; Asher et al.,
2008; Alpers et al., 2008). Toto poma-
1é Sifeni nemoci bylo inkonzistentni
s Bennetovou genetickou hypotézou a na-
svédcovalo spiSe ,pomalé infekci. Fore Zili
v osadach, jez pri kmenovych valkach byly
spojeneckeé a ve kterych nikdy nesidlilo
vice nez 1000 lidi; kauzalni mutace by se
prozradila mnoha zplisoby (Bennet et al.,
1958; Bennet et al., 1959).

Kuru se stalo endemickym ve
vSech vesnicich, kde se objevilo, a hy-
perendemické bylo ve vesnicich jiznich

Fore. Ve vSech téchto vesnicich byl prak-
tikovan ritudlni kanibalismus (ve skute¢-
nosti endokanibalismus), pri kterém by-
lo v pritbéhu smute¢niho obradu tplné
zkonzumovano télo zemrielého Zenami
a détmi z maternalniho rozrodu. Tento
ritualni endokanibalismus dokumentova-
la etnolozka Shirley Lindenbaum v dob¢,
kdy kuru zkoumal Gajdusek (Lindenbaum,
1979; 2001; 2004; 2008). Patrné jako prv-
ni zapadni badatel detailné popsala cely
proces: ,When a body was considered
for human consumption, none of it was
discarded except the bitter gall bladder. In
the deceased’s old sugarcane garden, ma-
ternal kin dismembered the corpse with
a bamboo knife and stone axe. They first
removed hands and feet, then cut open
the arms and legs to strip the muscles.
Opening the chest and belly, they avoided
rupturing the gall bladder, whose bitter
content would ruin the meat. After se-
vering the head, they fractured the skull
to remove the brain. Meat, viscera, and
brain were all eaten. Marrow was sucked
from cracked bones, and sometimes the
pulverized bones themselves were cooked
and eaten with green vegetables. In North
Fore but not in the South, the corpse was
buried for several days, then exhumed and
eaten when the flesh had ‘ripened’ and the
maggots could be cooked as a separate
delicacy” (Lindenbaum, 1979).

Kuru ,in natura® poprvé vidéli aus-
tralsti prospektori, jmenovité Ted Ubank,
vroce 1936. Koncem tricatych a zacatkem
Ctyricatych let minulého stoleti se trvale
zvySuje pocet zlatokopd, ktefi navstivi-
li severni hranici regionu, kde se kuru
vyskytovalo, a nemocné vidéli; zaroven
detailné poznali praktiky ritualniho en-
dokanibalismu. Antropologové, manzelé
Berndtovi, se setkali s nemocnymi kuru
v roce 1952 (Berndt, 1953). V roce 1955
referovali o existenci kuru australsti vlad-
ni komisari a v roce 1956 napsal do Port
Moresby o kuru doktor Zigas; v roce 1957
potom spolu Gajdusekem zahjili syste-
maticky vyzkum.

V Sedesatych letech byl Gajdusek
tazan, zda bylo jiz v padesatych letech
predpokladano, ze vektorem kuru je
zminény ritualni endokanibalismus. Jeho
odpovéd byla tato: ,Anyone would come
to the conclusion that a disease endemic
among cannibals must be spread by ea-

Neuroldgia pre prax | 2024;25(1) | www.solen.sk



Hlavna téma

47

Obr. 9. Titulni strana prvniho reportu o existenci kuru (Gajdusek et Zigas 1957, ref. 12)
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DEGENERATIVE DISEASE OF THE CENTRAL NERVOUS SYSTEM IN NEW GLINEA®

The Endemic Oocurrence of "Kuru™ in the Native Poapulation
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URING the past two yean' service a3 medieal
officer of the Kainaniu Sub-Thstrict, Eastern
Highlands of the Ay |.1.r";| ian Trust Territory of New
uipiea, v of W it .-||lrlJr|h
of observing in "5 e i IO
B foehilands sowme 30 1o 50 mitles southean of

iz. 1} an unumally high incidenoe of a

syndrome similar o paralysis agitans afecting chil-
dren and adults, predominantly femab=, in natives of
the recently controlisd Forei linguistic and cultural
group ||1|| in their nelghbors of the Kelarna, Kanite,
Kimi, Usarufa and A
the 1‘.u three montles an intemive clinicopaibolo
and epidemiologic study of the strange “epidemic™ has
hewety concliciee] v us with the LRI andd asalstance
of the Department of Public Health of the Australian
Trust Territory of New Guines, and this study i
continuing. The current report of o
findings is based on the careful study of 114 cases of
this new disense, which the koeal popalasce koow by
the name of “kury,” & word that also has the mean-
ing “to be alrakd” and “to shiver,” in Fore, Thes
clinical observationa, along with further epideminlogic
stuchy, suppest a posible peoctic cticlogy or, at less,
herecitary predisposition for this unisual condition.
Thus, it socms pmost Jml'h. relaied o the il defined
1;:|l.lup aof heredolnmilial nearologic degenemative dis-
arden of the central mervous system, particularly to
the cercbellar mmld spinal atoss, such as hoareditary
spinal and cerebellar ataxia [Friedreich's ataxia],
hereditary cerebellar ataxia with spasticily {Marie's
atada), elivecerchellar and olivopontocerchellar atro-
plry anel parenchymatous cerchellar depeneration, and
o the heredodegencrative disorders of the basal
ganghons that include paralysis agitans (Parkinson's
disease ), hepatolenticular degeoertion { Wilkm's dis
eane) and Huntington's chorea

Crispoat, Descurmmes

The illnen rums an afcbrile course and w choroe-
terized by the insicious onset of ataxia, which becorses
pregremively more severe and i soon aocompanied
by a fime tremor invelving the trunk, head and ex-

SAEdl by @ gvand Trem e Natsss] Fessdasles led lalamils Fas!
v, Inccaporated.

{Fellowr, Matisnal Foundalbon for Talasalle Purslni

[Praeeict modical afficer, Dupurtsant of Fablc Haaish, Fari Mombsy,
Trrisery of Fapas ssd Moo Gulrs.

ting corpses“. Hypotéza o kanibalismu
jako cesté prenosu nemoci nebyla nikdy
nijak zpochybriovana a byla povazovana
za dtvéryhodnou, potvrzena byla ov§em
az v roce 1965 prenosem kuru na $im-
panzy. V kmeni Fore panovalo presvéd-
¢eni, Ze onemocnéni kuru je vysledkem
¢arodéjnictvi. Pokud byl takovy ,Carodéj*
oznacen a ,odhalen, byl ritualné ubit
a snéden. Vzhledem k tomu, Ze ¢arodé-
jové byvali vylu¢né muzi, srovnavala tato
praktika mirné ,sex ratio* obéti kuru.
Gajdusek a Zigas o kuru informo-
vali ihned po navratu z vypravy, ¢lanek
vySel 14. listopadu 1957 v New England
Journal of Medicine. V ¢lanku Gajdusek
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s mormial, with no esienso |||..m EAF PesiRicise ql-
wistained ankle clomus, although oocasional paticni
demurstrate & symmetrical hyperactivity of tendon
jerks, amd others show hypoactive responss.  No
serpory changes appear, nystagmus i not present,
there i no groeninh-yellow piginentation al the slpf.
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comneal border (Kawer-Fleischer rings), and, the
optec fundi remain nonnal, No evide I'Iu‘ 'J-r VyMeie
diseane, particutnrdy liver imvolvement, can ba f"UT“L
Involuntary tremsors, ataca and  inco-ordinilon
contingn o incremse in severity for ope bo thies
months from thelr onset — an occasional case RS
u weore slewwly propresive counse — by which Lme
ke patient u'|1|.||] requires the support of a stick fiat
walking. A mo ath or two later the patient is po losEs
er able o walk or stand at all without considen
iy by e sitting postione 1 $9068
Fig- 2 and 3). Inielligence &
w novimal diring the carly months of illness, Tt
speveh slowly hecomes blurmoc | mnad stusyed and fisalhy
o boniger imelligible. Together with this dysas shiriay A
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uvadi, Ze ptivod kuru je naprosto nejasny,
s vyjimkou déivodné domnénky, Ze nema
postinfekeni etiologii. Etiologie kuru te-
dy nebyla znama, ale environmentalni
prenos agens (dosud neznamého) byl
predpokladan, stejné jako Ze se jedna
o onemocnéni infekéni. Zadné nalezy,
vcetné patologickych, v té dobé v§ak ne-
svédcily pro pritomnost zanétu v ner-
vové soustavé. Zadnou stopu neprinesly
ani genetické studie. VSechny pokusy
o preneseni (inokulaci) kuru na obvykla
laboratorni zvirata byly netspésné.

V Cervenci 1959, kdyz byl opét
na vyzkumu v novoguinejské dZzungli,
dostal Gajdusek dopis od amerického

Obr. 10. Gajdusek(v snimek z vesnice jiznich Fore
v roce 1957, divka uprostfed snimku méa na hlavé
omentum (pfevzato z Gajdusek 2008, ref. 28)

Obr. 11. Ndves ve vesnici zdpadnich Fore vice
nez 50 let po zahdjeni Gajdusekova a Zigasova
vyzkumu (spoluautorka ¢ldnku pravé vaha, zda
pfijme pozvéni obyvatel vesnice k obédu); foto
©Petr Kanovsky

veterinare, ptisobiciho v Anglii, Williama
Hadlowa z Comptonu u Newbury
v Berkshire. Doktor Hadlow v ném
Gajduska informoval o analogiich mezi
kuru a scrapie, progresivnim neurodege-
nerativnim onemocnénim ovci a koz, jeZ
bylo endemické ve Spojeném kralovstvi
a bylo znamo jiz od 18. stoleti, a které
se podarilo experimentalné prenést jiz
v roce 1936: ,I've been impressed with
the overall resemblance of kuru and an
obscure degenerative disorder of sheep
called scrapie [...]. The lesions in the goat
seem to be remarkably like those descri-
bed for kuru. However, aside from this
aspect of the diseases, other features
appear to have much in common. All
this suggests to me that an experimen-
tal approach similar to that adopted
for scrapie might prove to be extremely
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Obr. 12. Makroskopicky obraz oziejmuje povSechnou nespecifickou atrofii (A), kterd je patrnd i na
korondrnim fezu v barveni hematoxylinem a eosinem (B). Mikroskopicky je v mozku ve standardnim
barveni patrna rizné vyrazna numericka atrofie regresivné zménénych neuron( doprovadzena reak-
tivni astrogliézou (C). Charakteristickym obrazem jsou rlizné poc¢etnd amyloidovd depozita - kuru
plaky - pozitivni v priikazu patologické formy prionového proteinu (D), nékdy s tendenci se linedrné
Sitit podél neuritu (E). Dystrofické neurity jsou patrné v okoli plak (F) (pfevzato z Hainfellner et al.,

Brain Pathol. 1997, a Liberski 2019, ref. 38)

fruitful in the case of kuru. [...] becau-
se I've been greatly impressed by the
intriguing implication, I've submitted
a letter to The Lancet.“ Hadlow pozdéji
zdlraznil, Ze jej na patologickém obraze
kuru upoutaly zejména zmény, které za-
znamenal u scrapie pred 40 lety: intra-
celularni vakuoly, které byly u scrapie
popsany ve skuteénosti jiz Besnoitem
et al. v roce 1898 (Hadlow, 1959).
Gajdusek v roce 1959 odpovedel
toto: ,As you may have been able to
gather from our articles on kuru, we
are pursuing the matter of possible in-
fectious etiology extensively - I am, in
fact, a virologist by training. However,
we have thus far had poor luck with ino-
culation experiments and the possibili-
ty of doing more extensive inoculation
work has, until now, been small. We are,

however, proceeding accordingly at the
present time and frozen and fresh ma-
terial is being injected into a number of
animal hosts during this year’s work on
kuru. In your note to The Lancet, which
I am deeply grateful to you for bringing
to my attention, I note that you probably
have not seen our extensive pathological
description of kuru which includes some
features which were little stressed in the
report you have quoted.“ Po poukazu na
podobnost se scrapie nabralo patrani po
pric¢iné kuru jiz uréity smeér. Vzhledem
k tomu, Ze scrapie se opakované po-
darilo inokulaci prenést z ovci na jiné
kopytniky, Gajdusek navrhl jako prvni
model pro experimentalni model kuru
Simpanze, vysledky publikoval v letech
1966 a 1967 (Gajdusek et al., 1964; 1966;
1967). Potom nasledovaly Gspésné ex-

Obr. 13. Historicky snimek D. C. Gajduseka

spolu s Evou Mitrovou a Michalem Drobnym ve
,staré” poslucharné Neurologické kliniky JLF a UN
v Martiné v roce 1996, kdy byl Gajdusekovi udélen
¢estny doktorat UK v Bratislavé; foto © Egon Kuréa

Obr. 14. Stanley Prusiner (uprostfed) po své
pfedndsce o prionech na Heinrich-Heine Uni-
versitdt v Disseldorfu v srpnu 2018 béhem
své posledni nav§tévy v Evropé pfed pandemii
covidu-19 ©HHU Diisseldorf, Germany

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

Kuru se neurologicky manifes-
tovalo jako neodvratitelné fatalni prog-
resivni cerebelarni ataxie doprovaze-
na tfesem trupu, choreou a athet6zou
s variabilni distribuci; klinicka sympto-
matika a jeji progrese byly vyznamné
uniformni. PostiZeny byly pouze Zeny
a déti. Kognitivni deteriorace nebyla
vét§inou vyznamnéji pritomna, mirné
znamky kognitivni poruchy byvaly pri-
tomny az v pozdnich stadiich nemoci.
Néapadné byly emoc¢ni zmény: euforie
a kompulzivni smich (coz vedlo k ozna-
¢eni nemoci také jako ,laughing death®);
vyjime¢né byvala pritomna deprese.
Tti klinicka stadia kuru byla oznacena
v anglictiné a pidgin takto: 1. ambula-
torni - wokabaut yet; 2. sedavé - sin-
daun pinis; 3. terminalni - slip pinis.
Pomérné zahy bylo kuru také studovano
patologicky. Prvni report o morfologic-
kém korelatu onemocnéni publikovali
Klatzo a Gajdusek jiz v roce 1959 (Klatzo
et Gajdusek, 1959). Mirna atrofie a nevy-
razné makroskopické zmény byly v kon-
trastu s dramatickym mikroskopickym
obrazem, zfetelna byla zejména rtizné
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vyrazna numericka atrofie regresivné
zménénych neuronalnich struktur, ty-
picky v mozecku a bazalnich gangliich.
Patrna byla proliferace mikroglie a také
vyrazna reaktivni astrogliéza. Kolisavé
napadna spongiformni dystrofie se
nelisila od pripadda Creutzfeldtovy-
-Jakobovy nemoci. Ndpadnym nalezem
byla také pritomnost amyloidovych de-
pozit vytvarejicich plaky rtizné velikosti
ovalného ¢i kulovitého tvaru s denznim
jadrem a perifernim ,halo“. Tyto struk-
tury se vyskytovaly zejména v mozec-
ku a striatu, ale bylo moZné je pozo-
rovat s rtiznou denzitou i v mozkové
kire, thalamu a v bazalnich gangliich.
Tyto plaky jsou histochemicky pozi-
tivni v PAS, alcianové modri a konzské
¢erveni, jen ¢aste¢né pri impregnaci
solemi stribra. Po objevu imunohis-
tochemickych metod byla prokazana
depozita patologicky zménéného pri-
onového proteinu nejen v samotnych
plakach, ale i difuzné synapticky a pe-
rineuronalné; ultrastrukturalni stu-
die pomoci elektronové mikroskopie
ukazuji usporadani amyloidnich fibril
v plakach s dystrofickymi neurity cir-
kularné v jejich okoli.

V roce 1961 Gajdusek na kon-
ferenci na Havaji pronesl prednasku
s nazvem ,Kuru: an appraisal of five
years of investigation®. V ramci této
prednasky konstatoval: ,In spite of all
the genetic evidence, both the patholo-
gical picture and the epidemiological
peculiarities of the disease persisten-
tly suggest that some yet-overlooked,
chronic, slowly progressive, micro-
bial infection may be involved in kuru
pathogenesis... It continue to suggest
the possibility that in man there may
be infections analogous to the slow in-
fections of the nervous system of ani-
mals which were intensively studied
by Bjorn Sigurdsson, the Icelandic in-
vestigator who formulated the concept
of slow virus infections...” Tato pred-
naska predesla vySe zminény prvni
prikaz mozného prenosu na primaty
o ¢tyri roky. Je rovnéz zajimavym fak-
tem, zZe prvnim onemocnénim, jehoz
patofyziologie byla prirovnavana ke
kuru, byl Gerstmanntv-Strausslertiv-
Scheinkerv syndrom popsany
v Rakousku Seitelbergerem jiZz v roce

1961, Gajdusek s Neumanem ji zminili
jiz v praci z roku 1964 (Seitelberger,
1961; Neuman et al., 1964). Prvni prace
o tspés$ném prenosu Creutzfeldtovy-
Jakobovy nemoci mezi primaty (resp.
na jiné primaty, jednalo se o Simpanze)
byla publikovana v roce 1968, a prelo-
movy ¢lanek o ,pomalé infekci“ jako
v roce 1969 (Gibbs et al., 1968; 1969).
V této dobé jiz byla vSechna tato po-
dobna onemocnéni povazovana za
nékterou z forem ,spongiformni en-
cefalopatie” (Gibbs et Gajdusek, 1971).

V roce 1974 byl Gajdusek za vy-
zkum transmisnich spongiformnich
encefalopatii nominovan na laureata
Nobelovy ceny za medicinu a fyzio-
logii, Karolinska Institutet spolu se
Svédskou kralovskou akademii nomi-
naci prijaly a Gajdusek Nobelovu cenu
obdrzel v roce 1976 (Gajdusek, 1977).
V roce 1982 izoloval Stanley Prusiner
agens, predpokladané Gajduskem
a Gibbsem jako vektor spongiformich
encefalopatii, a pojmenoval 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 ob-
drzel Nobelovu cenu za chemii Kurt
Wiithrich, Svycarsky chemik, ktery
se vénoval zkoumani molekularnich
struktur za pouZiti magnetické rezo-
nance, a pomoci této metody detail-
né popsal mj. strukturu prionového
proteinu (Withrich, 2003). A tak je
kuru, bizarni endemické onemocné-
ni kaniball z novoguinejské Vysociny,
patrné jedinou chorobou na svét¢, na
zakladé jejihoz vyzkumu byly udéleny
tri Nobelovy ceny.

Amyotrophic lateral sclerosis/

Parkinsonism - Dementia

Complex (ALS/PDC) of West

Papua

Vroce 1962, kdyz rozsiroval Gze-
mi, na kterém patral po pritomnosti kuru
nebo dal$ich neurologickych onemoc-
néni, navstivil Gajdusek i jizni pobrezi
Nové Guiney v oblasti zapadni poloviny
ostrova, ktery tehdy naleZel Nizozemi.
V ramci komunisty globalné mohutné
podporovaného osvobozeneckého a de-
koloniza¢niho procesu, kdy se Nizozemi

vzdalo svych asijskych kolonif, pfipadla
podivuhodné tato ¢ast ostrova novodo-
bym kolonizatorim: Indonésii. Nyni se
nazyva West Papua - Irian Jaya.

Gajdusek v té dobé jiz védeél o en-
demickém vyskytu ALS/PDC komplexu
na ostrové Guam, a mistnimi organy
provincie Irian Jaya byl zpraven o vy-
skytu podobného onemocnéni na tzemi
obyvaném kmeny Jakai a Ayuju, v pid-
gin bylo onemocnéni oznacovano jako
Slumpu”. Gajdusek se vyzkumu ALS/
PDC na Irian Jaya vénoval celkem 18 let.
Dohromady 6 vyzkumnych vyprav do té-
to jizni ¢asti Nové Guiney se uskutecnilo
vletech 1962-1980 (1962, 1974, 1976, 1978,
1979 a 1980), Gajdusek zde zkoumal toto
onemocnéni v populaci ¢itajici celkem
7 000 prislusnikt obou kmenti. Béhem
vyprav identifikovali extrémné vysokou
incidenci amyotrofické sklerézy (ALS)
a Parkinsonovy nemoci (PD), anebo kom-
binace obou poruch samostatné nebo
s demenci (PD/D). Prevalence ALS byla
100x vysSi neZ v bézné evropské nebo
americké populaci. Celkem identifiko-
vali 97 nemocnych s ALS, 17 nemocnych
s PD, 86 nemocnych s kombinaci ALS/
PD a 17 nemocnych s kombinaci PD/D.
O vysledcich prvniho vyzkumu informo-
val Gajdusek hned v roce 1963 v ¢lanku
uverejnéném v New England Journal of
Medicine, tehdy vSak pouze o existenci
ALS; jiné fenotypy této endemické neu-
rodegenerace pri prvni vypravé nevidel
(Gajdusek, 1963). Parkinsonsky fenotyp
»lumpu® a fenotyp se symptomatikou
parkinsonismu a demence identifi-
kovali se Salazarem az pfi vypravach
v sedmdesatych letech dvacatého stoleti
(Gajdusek et Salazar, 1982). Gajdusekova
skupina vénovala také velkou pozornost
patrani po ptvodu téchto endemickych
neurodegenerativnich onemocnéni. Znali
tzv. cykasovou teorii z ostrova Guam a ja-
ponského poloostrova Kii, ale zjistili, ze
domorodci cykas neznaji; ani oni sami na
uzemi obou kmenti Zadné cykasy neobje-
vili. Patrali tedy po pritomnosti jiné neu-
rotoxické noxy, predevsim zkoumali obsah
rtiznych latek v ptidé a ve vodé mistnich
rek. Nenalezli v§ak zadny davéryhodny
ditkaz o pritomnosti specifické noxy.

O velké dtikladnosti a peclivosti,
s jakymi Gajdusektiv tym dokumentoval
klinické charakteristiky ,lumpu®, svéd¢i
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tabulky, které tvorily soucast seminalni
prace o ,Jumpu", publikované v Neurology
v roce 1982. Mimorddna pozornost byla
vénovana diikladnému klinickému vySe-
treni, jak je patrno ze sloupce Ver., prak-
ticky vSechny pacienty (v tomto pripadé
s fenotypem PDD) vySettoval Gajdusek
osobné (Gajdusek et Salazar, 1982). V le-
tech 1987 a 1990 patral po pric¢iné ,lumpu”
vjihovychodni ¢asti Irian Jaya tym Petera
Spencera a Valerie Palmer, renomovanych
neurotoxikologa z Portlandu. V ramci
tohoto neurotoxikologického vyzkumu
provadéli i konfirmaéni epidemiologic-
kou studii prevalence a incidence ALS/
PDC ve stejné oblasti jako Gajdusekova
skupina, tj. v povodi feky Digul a jejich pri-
tokt Mappi, Obaa, Edera, Bangi, Passue,
Dumut, Sebu a Kia. Portlandsky tym se uz
cilené soustredil na pritomnost zndmych
neurotoxickych nox, jako je pritomnost
rostlin z ¢eledi Annonacea sp. a Cycas
sp. (Spencer et al., 1987). Prekvapivé vSak
portlandsky tym zjistil, Ze prevalence a in-
cidence ,lumpu“ v dané oblasti doznala
vyznamnych zmén ve srovnani s lety,
kdy ve stejné oblasti a stejnych vesnicich
provadél prizkum Gajdusekiv tym. Tento
vyrazny pokles obou parametrii davali do
souvislosti se dvéma faktory: politikou
.presidleni“ indonézské vlady, ktera
obmeénila sloZeni obyvatelstva téchto
vesnic, a Gstupem praktik lidového 1é¢i-
telstvi, ke kterym patrila lokalni 1é¢ba
otevrenych ran obklady z klry ¢i duZiny
cykasti, na rozdil od Gajduseka totiz ob-
jevili v oblasti cykasy. Jak piSe Spencer,
byli domorodci pfimo dovedeni v hloubi
pralesa k mohutnému cykasu, o kterém
domorodci tdajné védéli, Ze jeho seme-
na jsou jedovata. Vy$e zminéna hypoté-
za byla Spencerem formulovana v roce
2005 a beze zmény ji zastava dodnes
(Spencer et al., 2005).

Pravdépodobné vSak nejdikladnéj-
$im a nejvice systematickym vyzkumem
skute¢ného stavu prevalence a incidence
L~lumpu® na jihovychodé Nové Guiney
provadél japonsky tym z Kyota, jehoz
vypravy do oblasti probéehly v letech
2001-2012. Tento tym replikoval me-
todologii Gajdusekovych studii a vyz-
kum probihal v identickych vesnicich
v oblasti. Autori potvrdili Spencerem
udavany pokles incidence a prevalence
Lumpu’, jeZz v8ak i tak byly u obou fe-

notypl (ALS i PD/D) vyrazné vyssi nez
je globalni primér v bézné populaci.
Nepotvrdili (i pti cileném dotazovani)
Spencerem udavanou praktiku lidové-
ho 1é¢itelstvi za pouziti duziny cyka-
sovych plodt; zda pozorovali ve volné
prirodé cykasové rostliny, neuvadéji
(Okumiya et al., 2014). Spencer vysledky
skupin z Kyota komentoval v rozsahlém
review, kterym zavedl zastreSujici ter-
min ,Western Pacific ALS/PDC", a snesl
dalsi dikazy o vzajemném vztahu ex-
pozice cykasovym toxintim a neuro-
degenerace (Spencer, 2022). Gajdusek
reagovat nemohl, nebot v dobé publi-
kace vysledkl japonskych ,survey* byl
jiz Sest let po smrti.

Hosici

V roce 1996 byl Gajdusek v USA
obvinén z pohlavniho zneuzivani mla-
distvych, kterého se mél dopoustét na
chlapcich, které privazel ze svych vyprav
na Novou Guineu. Celkem v Tichomoti
adoptoval 55 déti (52 chlapcti a 3 divky),
kterym poskytl ubytovani ve svém do-
meé a vzdélani na americkych skolach.
Z 52 hocht svédcil proti Gajdusekovi
jeden.

V rezimu ,plea bargain“ byl
Gajdusek odsouzen na 18 meésicit do vé-
zeni ,minimum security prison, a v ta-
kovémto zarizeni u Baltimore stravil
vétSinu let 1997 a 1998, po propusténi
ihned odcestoval do Evropy. Léta travil
v Amsterdamu, zimy v norském Tromso.
UdrzZoval velmi ¢ily koresponden¢ni styk
s kolegy ze ,starych dob®, n€kolik mésict
travil kazdy rok cestovanim a predna-
$enim v Ciné. Celou dobu evropského
exilu si dopisoval s Oliverem Sacksem,
s frekvenci jednoho dopisu tydné (Sacks,
2009).

Gajdusek zemrel ve svém hote-
lovém pokoji v Troms6 pravdépodobné
12. prosince 2008, jeho télo bylo persona-
lem nalezeno o dva dny pozdéji.

Post skriptum

Gajdusekova prislusnost do slo-
venského (a nepochybné i ceskosloven-
ského) ,védecko-spolecenského” okruhu
byla oteviené vitana prakticky po celou
dobu jeho védecké kariéry. Jeho spolu-
pracovniky se stali Larisa Cervenakova,
plivodné pracovnice Slovenské akademie

véd (Cervenakova et al., 1998), a mezi-
narodné uznavany neurovédec ¢eské-
ho ptivodu Jifi Safaf, ktery po skonéeni
Gajdusekovy odborné kariéry zamiril
za Stanleyem Prusinerem do Kalifornie
(Safar et al., 1993). V roce 1996 udélila (na
navrh Jesseniovej lekarskej fakulty, kte-
ry iniciovali prof. Drobny a dr. Mitrova)
Gajdusekovi ¢estny doktorat Univerzity
Komenského v Bratislavé (Znacka -am-
2008).

Gajdusektv Zivotopisec, pro-
fesor psychiatrie na Columbia
University Robert Klitzman, ktery byl
Gajdusekovym doktorandem na Nové
Guinei (Klitzman et al., 1984; Klitzman,
2001), fekl Donaldu McNeilovi, autoro-
vi Gajdusekova nekrologu v New York
Times, Ze ,,jeho (Gajdusekiiv) mozek pra-
coval rychleji a na mnohem vyssi urovni,
nez u kohokoliv jiného, koho jsem v Zivoté
potkal” (McNeil, 2008).

Jaap Goudsmit v nekrolo-
gu uverejnéném v Nature pouZil pro
Gajduseka slova ,nejbizarnéjsi z potul-
nych lovc mikrobt* (Goudsmit, 2009).
Oliver Sacks oznacil Gajduseka za ,jed-
noho z nejmimoradnéjsich lékari — pri-
rodovédcut nasich dob“ (Sacks, 2009).

Nedlouho pred smrti Gajdusek
souhlasil s osobnim interview pro film,
ktery pro BBC4 natacel Svédsky re-
zisér Bosse Lindquinst; premiéra di-
la s ndzvem ,The Genius and The Boys"
probéhla az po Gajdusekové skonu
1. ¢ervna 2009. Cely film lze (po prihla-
Seni) shlédnout na YouTube na odkazu
https://www.youtube.com/watch?-
v=40xppDxzSww.

Podékovani

Auto¥i dékuji za poskytnuti in-
formact a za laskavou recenzi pracov-
ni verze textu prof. Dr. Jirimu Safarovi
z Case Western Reserve University
v Clevelandu, USA.
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