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Encefaliti Spongiformi Trasmissibili

ANIMALI

specie destinate al consumo umano

Scrapie ovicaprina

W

Encefalopatia spongiforme
H bovina (BSE)

% Malattia del dimagramento
cronico dei cervidi (CWD)

v UMANE

Malattia di Creutzefeldt-Jacob

Sindrome di Gertsmann- Straussler-
Scheinker

Insonnia familiare fatale
Kuru

Variante Malattia di Creutzefeldt-
Jacob
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Tra le patologie emergenti degli ultimi due decenni:

La BSE e, con PAIDS, quella che ha avuto maggiore risonanza
soprattutto per il legame individuato con la nuova variante della
malattia di Creutzfeldt-Jakob nell’'uomo

E' I'unica malattia animale da prioni trasmissibile all'uomo

Costituisce allo stesso tempo una problematica di sanita pubblica
e sicurezza alimentare
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Tra le piu grandi emergenze in sicurezza alimentare
Forte impatto mediatico

Gravi e vaste ripercussioni commerciali “BSE crisis”
Approccio rigoroso della EU

Problematica in continua evoluzione

Progressivi aggiustamenti delle strategie sanitarie in base ad
acquisizioni scientifiche
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Riconosciuta come zoonosi ed MTA

Riferibile ad eziologia non tradizionale e di non comune resistenza

Contaminazione orale sia per uomo che per animali:
-Animale: mangimi contenenti proteine animali (Meat and Bone Material)

-Umana: carne bovina di animali ammalati o carne potenzialmente
contaminata da tessuti SNC TLR nella catena di macellazione

La matrice alimentare coinvolta é di largo consumo

La causa evidenzia un sovvertimento etico nell'alimentare erbivori con farine
di carne ed ossa

Ha chiarito al consumatore la realta del rendering
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BSE

E' una malattia a lunga incubazione

Non ha una impatto immediato, la sintomatologia emerge a lunga
distanza dal momento della avvenuta contaminazione

Nell'uomo causa una malattia neurologica, altera funzioni cognitive,
motorie sensoriali e fisiologiche SNA (cardiache e respiratorie) di
fondamentale importanza

Non esiste terapia

Ha sempre esito letale, colpisce soggetti giovani rispetto ad altre forme
neurologiche umane degenerative familiari o sporadiche
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MICROSCOPIA ELETTRONICA

Scrapie associated fibrils (SAF)
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Vacuolizzazione, perdita neuronale
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400000 BSE-cases in UK wCJD-cases im UK 30
35000
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1988 1950 1920 1391 1992 1953 1994 1985 1996 15997 1398 1590 2000 2001 2002 2003 2004 2005

BSE- and vCJD-cases in the UK. The number of assured BSE- (red) and vCJD cases (black) in the UK from 1988 to 2005 (data source: OIE World
Organisation for Animal Health, DEFRA (GB) - updated 9/2005; UK Creutzfeldt-Jakob Disease Surveillance Unit - updated 10/2005
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w CJDv

Colpisce principalmente persone in giovane eta (dai 15 ai
50 anni)

Decorso medio: circa 15 mesi

‘ Esito: letale

Periodo di incubazione: ignoto (4 a 40 anni)

Sintomi: disturbi di tipo sensoriale, forti dolori, perdita di
memoria, movimenti involontari, demenza, afasia acinesia

e morte

Lesioni: accumuli di proteina patologica a livello
cerebrale (estese placche amiloidi) e nel tessuto linfatico
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VARIANT CREUTZFELDT-JAKOB DISEASE
CURRENT DATA (aprile 2013)

TOTAL NUMBEER OF TOTAL NUMBER OF SECONDARY  CUMULATIVE RESIDENCE IN UK >
COUNTRY PRIMARY CASES: BLOOD 5 MONTHS DURING PERIOD 1980-
CASES (NUMBER ALIVE) TRAMSFUSION (sU/MBERALIVE) 1996
UK 173 (0) 3(0) 1768
France 27 12) . 1

Republic of Ireland 40

I Italy 2 (D)
Usa 31 (0}
Canada 2 (0

Saudi Arabia 1 (0
Japan 1 (0)
Metherlands 3

Paortugal 2 (0
Spain 5 (0
Taiwan 1(0) - 1

*the third US patient with wCID was born and raised in Saudi Arabiza and has lived permanently in the United States since late 2005, According
to the US casereport, the patient was most likely infected as a child when living in Saudi Arabia.
*the case from Japan had resided in the UK for 24 days in the period 1980-1996.

225 casi
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World Health Organization Case Definition for vCJD

Donald A. Collie et al. ADINR Am J Neuroradiol 1L U TN s

2003;24:1560-1569
©2003 by American Society of Neuroradiology
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La BSE potrebbe aver avuto origine da carcasse di ovini affetti da
scrapie e arrivati, attraverso il rendering, in farine somministrate a
bovini.

Da carni bovine contaminate € passata all'uomo causando la variante
della CJD

&

¢ Scrapie Morbo di Creuzfeldt-1akob

"sporackioo” familiare

\ 7/

Farine animali

— y

variante

del morba
di Creuzfeldt-Jakob
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catena di contagio

Infected i
nee Rendering
_ Meat-and-

Livestock bone meal

Figure 1. Cattle-to-cattle recycling of infection. Meat-and-bone meal may be the vehicle of infection.

Foodborne viruses and prions and their significance for public health
Cristiana Maurella, Cristina Casalone, Barbara Iulini and Maria Caramelli
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BSE / cattle system

Cristiana Maurella, Cristina Casalone, Barbara Iulini and Maria Caramelli

Import of MBM Import of cattle

ﬂ Surveillance and

No. of BSE-infected culling
cattle

+

Feeding

No. of BSE-infected
cattle processed

No. of cattle exposed
to BSE

Amount of BSE-
infectivity rendered

BSE-contaminated
domestic MBM

" "

Figure 2. Simplified model of the assumed bovine spongiform encephalopathy (BSE)/cattle system, including
factors responsible for the outbreak or amplification of the infection (Scientific Steering Committee, 1998).
MBM = meat-and-bone meal; SRM = specified risk material.

Population
structure

SRM ban

Rendering
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Misure sanitarie

EUROFEAN COMMISSION

e EUROPEAN COMMISSION
o
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Brussels, 16.7.2010

COM(2010)384 final Brussels, 16.7.2010
COM (2010) 384 final

COMMUNICATION FROM THE COMMISSION TO THE EUROPEAN
PARLIAMENT AND THE COUNCIL

The TSE Road map 2

A Strategy paper on Transmissible Spongiform Encephalopathies for 2010-2015

SEC(2010)899
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Problematica sanitaria complessa

Identificare i punti critici e definire opportune strategie

Ottenere massimo livello di protezione, in periodi brevi e a costi possibili

Approccio globale con leadership europea su interfaccia uomo/animale /ambiente
Rigorosa applicazione delle misure a livello locale nazionale e sovranazionale
L'analisi e la gestione del rischio si e basata su principi di macroepidemiologia

Verifica tra le azioni intraprese ed i risultati ottenuti
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Approccio complesso

BSE and vCJD: potential exposure through
international trade
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Figure 4. Average annual incidence by country (average annual cases per million cattle aged over 24
months) in the 2001-2011 period. The larger the dot, the higher the incidence (adapted from EFSA, 2012).
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diagnosticata nei bovini nel Regno Unito (UK) nel 1986
poi rilevata in Europa, Asia, Medio Oriente (Israele) e in Nord America
Islanda, I'Australia, e la Nuova Zelanda sono esenti da BSE

Geographical distribution of countries that reported at least one BSE confirmed case
since 1989 B\
<
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TSE Surveillance programmes

-Rimozione del materiale specifico a rischio

-Divieto di alimentazione con farine animali

-Sorveglianza sanitaria al macello e in allevamento (test analitici post mortem)
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The UK BSE epidemic peaked in 1992 with over 37,000 cases and has since
declined steadily, with just 11 cases in 2010
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INTERROMPERE LA CATENA DI CONTAGIO
mangimi

Controllo della produzione e della movimentazione dei mangimi da MBM (animali morti

e scarti della macellazione)

ivieto di alimentare ruminanti

—

D
w
;

ALLEGATO1

RIEPILOGO DEL FEED BAN E RELATIVE DEROGHE

TIPOLOGIE ANIMALI Animali di Animali di Animali di Animali da
_ _ 'ﬁlei‘ameuto allevamento | allevamento | Animalidi | pelliccia e
MATERIE PRIME IN DEROGA e mon facquacoltura da
NON svezzati | ruminanti compagnia
Latte, prodotti a base di latte. prodotti
derivati dal latte, colostro e prodotti a A A A A A
base di colostro*
Uova e prodotti a base di uova™ A A A A A
Colllagenle: gelatina denivati da non A A A A A
ruminanti
Proteine idrolizzate derivate da parti d1
non rumimant: o da cuoto e pell di A A A A A
ruminanti®
Sostituti del latte contenent: fanne di NA A A NA A
pesce
Fanina di pesce® N N A A A
gtiiato dicalcico e fosfato tricalcico di N N A A A
Prodotti sf':‘nguigni derivati da animali non N N A A A
ruminanti
Farina di sangue di non runinante™® N N N A A
PAT di ammali non muminanti* N N N A A
PAT di ruminanti* N N N N A

* e mangimi che li contengone

A: ammesso in alimentaZione animale
N: NON ammesso in alimentaZione animale
NA: non applicabile



! Arienda Wi ] TN CENTRO DI RIFERIMENTO REGIONALE

PiStOia 15‘ 16 Dicmbre /‘;}: gz::m .. SULLE TOSSINFEZIONI ALIMENTARI i:i?:“

Ce.RRTA,

Servizio Sanitario della Toscana

“‘h. / Nuovi pericoli e nuovi scenari epidemiologici nella
"""""' sorvegllanza

CONTROLLO DEI MANGIMI (PNAA)
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materiale specifico a rischio

Negli animali colpiti da BSE il prione si accumula in tessuti ed organi definiti MRS
tra i quali il piu importante @ SNC ossia midollo spinale ed encefalo

Source: OIE International Animal Health Code
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Table IA: High-infectivity tissues

WHO Guidelines on Tissue Infectivity Distribution in Transmissible Spongiform Encephalopathies

CNS tissues that attain a high titre of infectivity in the later stages of TSE

and certain tissues anatomically associated with the CNS

Tissues Human TSEs Cattle Sheep & goats
vCJD Other TSEs BSE Scrapie

Infectivity’ | PrPT°F | Infectivity’! | PrPT°C | Infectivity' | PrP’°- | Infectivity’ | PrPT°C

Brain +

_I_

=

NT

Spinal cord

Retina +

Optic nerve NT

NT

NT
NT

Spinal ganglia

R R s
o S S

A B
1] ] <1
o | ] |+

Trigeminal
ganglia

NT NT

Pituitary
gland®

Dura mﬂtrarJ
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Perché?
Tissue Weight Infectivity %
g/animal ID50/g | ID50/animal ST

Brain 500 50 25000 ﬂSO.Z% 60.2
Spinal cord 200 50 10000 | \24.1% | 84.
Dorsal root ganglia 30 50 1500 3.6% 7.9
Trigeminal ganglia 20 50 1000 2.4% | 90.3
Tonsil 50 0.005 0.25 0.0% | 90.3
Distal ileum 800 5 4000 9.6% | 99.9
TOTAL 1600 41500

P. Comer (2003)

Exposure of the human population to BSE infectivity over the course of the
BSE epidemic in Great Britain and the impact of changes to the Over
Thirty Month Rule.
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Opzioni di recupero e smaltimento dei sottoprodotti di origine animale
consentite dalla normativa europea

Regolamento (EC) No 1774/2002

Termovalorizzazione incenerimento con recupero
energetico (energivora)

Produzione di bio-combustibili
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La proteina prionica mostra una resistenza a condizioni estreme
di esposizione ambientale non comune ai tradizionali fenomeni biologici

Il suolo pu6 fungere da reservoire ambientale per anni

~ suoLo

Dispersione accidentale di materiale specifico a rischio da impianti
di macellazione, produzione di gelatine o rendering

Pratica di interramento carcasse

Letamazione / Pratiche agricole
Fertilizzazione con came ossa

Contaminazione naturale dei pascoli con
Secreti 0 escreti, placente carcasse di ammali infetti
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Strategie adottate

SORVEGLIANZA SUI BOVINI
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delle Malathie

Misure di sorveglianza
sui bovini

Controllo di tutte le carcasse bovine destinale alla
alimentazione umana di fascia di eta a rischio

Controllo della potenziale contaminazione delle carni con
tessuti SN in catena di macellazione

Controllo dei morti in allevamento o trasporto
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* L’esclusione del MRS dal consumo umano prevista dal 2001 e
considerata la misura piu efficace per ridurre PPesposizione del
consumatore al rischio BSE

Le metodiche utilizzate in sede di macellazione per Yallontanamento del
MRS producono importanti contaminazioni da SNC sulle carni di
spolpo delle teste e delle masse muscolari adiacenti alla colonna

vertebrale

* divisione della carcassa con sega elettrica prima dell’allontanamento
del MS determinano aerosolizzazione del MRS con conseguente
contaminazione dell’ambiente di macellazione e cross contaminazione
delle carcasse

 distacco della testa con esposizione del foramen magnum, la
pressione esercitata a livello intracranico dal proiettile captivo

costituiscono le operazioni piu rischiose
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Servizio Sanitario della Toscana

Nuovi pericoli e nuovi scenari epidemiologici nella

sorveglianza

Regolamento EU
1139/2003

Obiettivo del piano &

verificare I'entita di contaminazione da SNC sui muscoli della testa in
impianti di macellazione di diversa capacita attraverso il recupero in superficie
di SNC tramite tampone

E’ un Piano voluto dalla Comunita Europea nel 2003 ma attivato dal Min Sal solo
nel 2013 e richiesto per il 2015




Piano Nazionale 2015

Programma di sorveglianza

90 campioni per regione:

30 per ogni categoria di macello
(piccoli/medi/grandi)

Su testa di soggetti > di 12 mesi
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Servizi Veterinari
Regionali o PA

Programmazione di
sorveglianza e vigilanza

ASL

prelievo campioni,
compilazione verbale,
invio

IZS competente

analisi, inserimento dati,
invio trimestrale dati
grezzi

CEA

consolidamento dati,
produzione di dati
aggregati, report

Ministero della Salute
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Prioni: le sette minacce

1) VARIABILITA' CEPPI PRIONE
Evidenza di diversi ceppi BSE (He L)
Scrapie classica ed atipica

2) FORME ATIPICHE sfuggono al piano
3) SUPERAMENTO BARRIERA DI SPECIE (Scrapie e CWD)
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Problematiche
Variabilita Biologica
Evidenza di nuove varianti

Classical SCRAPIE : 5 strains in UK, 6in FR, 1in | (Cassard et al. 2014)
ATYPICAL SCRAPIE : no variabilita (Griffiths et al. 2010)

BSE Classica
BSE H
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Fig. 4: Western Bolt dei campioni digeriti con proteinasi K prima
(lanel-4) e dopo deglicosilazione. (lane 5-8)

Pattern glicosilazione

Pattern gliale IHC _ & Pattern Istolesivo

Pattern di
deposizione

Fig. I: Distribuzione della PrPsc (in rosse): nella BSEfa) la deposizione di Prfsc
¢ maggiore a livello di tronco encefalico e talamo, mentre a livelle corticale la

deposizione ¢ minina. Nella BASE (b) i deposini di PrPsc sono maggion a livello
di bulthe olfattorio, corteccia piriforme e mﬁum molto inferiorn a livello of tronco
ettcefalice ¢ cervelletto,




SCRAPIE

Studio immunoistochimico sulla distribuzione e il pattern della PrPsc

nell’intero encefalo

0123.

CASO TIPICO CASO ATIPICO

L
Cristina Casalone -CEA \g I
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Evidence for zoonotic
potential of ovine
scrapie prions

Hervé Cassard, Juan-Maria Torres, Caroline Lacroux,
Jean-Yves Douet, Sylvie L. Benestad, Frédéric Lantier,
Séverine Lugan, Isabelle Lantier, Pierrette Costes,
Naima Aron, Fabienne Reine, Laetitia Herzog, Juan-Carlos
Espinosa, Vincent Beringue & Olivier Andréoletti

Passaggio di scrapie atipica su topi
transgenci umanizzati con lesioni
simili a CJDs
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Servizio Sanitario della Toscana

Prioni e potenziale zoonosico

SCIENTIFIC OPINION

EFSA Journal 2015;13(8):4197

Scientific Opinion on a request for a
review of a scientific publication
concerning the zoonotic potential
of ovine scrapie prions
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Nuovi pericoli e nuovi scenari epidemiologici nella

sorveglianza

Topi transgenici ( tgMet129 / tg650 ) che iperesprimono la variante

metionina al codone 129 del PrP umana sono stati inoculati con diversi
isolati scrapie naturale.

Le proteine prioniche umane espresse nel topo assumono la forma di
proteina prionica patologica

Ps21 MF17 PS42  PS310 2«TgBov
sCJOMMI  2xTgMety,e  2xMetValyy  2xTgMet,  TgMetys, sCJD W2
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A Test for Creutzfeldt-Jakob
Disease Usino Nasal
Brushings

Nuovi test diagnostici
in vita




NeuroPrion
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Una Rete di Eccellenza dedicata alla ricerca sulle malattie da prioni
Nel settembre 2003 & stata lanciata una nuova “Rete di Eccellenza”
europea, con l'obiettivo di difendere uomini e animali dalle patologie
prioniche.

Il progetto NeuroPrion € stato selezionato dalla Commissione Europea
all'interno della priorita tematica 5 “Qualita e Sicurezza del cibo”

Il cibo € essenziale per la vita. La consulenza scientifica dell'EFSA
contribuisce a proteggere i consumatori, gli animali e I'ambiente dai rischi
legati agli alimenti
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Nuovi pericoli e nuovi scenari epidemiologici nella

EUROPE: OIE Member Countries' official BSE risk status map

Last update June 2014

Germany

7

Liechtens
Switzerland

Costante declino di BSE in Europa £

Poland

Czech Rep.

= - - France t] S
| Paesi europei hanno raggiunto g 0
un basso livello di rischio g

- Member Countries recognised as having a negligible BSE risk

[ ] Member Countries recognised as having a controlled BSE risk
Il suspension of negligible BSE risk status
[ ] Countries without an OIE recognised BSE risk status

Py
&

Israel £f
Israel /1

N

© OIE 2014




N J
» . . 3 Azienda mecos - CENTRO DI RIFERIMENTO REGIONALE S
p ¥ “' Sanite
Pistoia15-16 Dicembre EW B suswanons SHES
3 Pistola & CeRRTA, L “
Sﬂmi:*mmlos:w

2015

Grazie per
I'attenzione




	Diapositiva 1
	Diapositiva 2
	Diapositiva 3
	Diapositiva 4
	Diapositiva 5
	Diapositiva 6
	Diapositiva 7
	Diapositiva 8
	Diapositiva 9
	Diapositiva 10
	Diapositiva 11
	Diapositiva 12
	Diapositiva 13
	Diapositiva 14
	Diapositiva 15
	Diapositiva 16
	Diapositiva 17
	Diapositiva 18
	Diapositiva 19
	Diapositiva 20
	Diapositiva 21
	Diapositiva 22
	Diapositiva 23
	Diapositiva 24
	Diapositiva 25
	Diapositiva 26
	Diapositiva 27
	Diapositiva 28
	Diapositiva 29
	Diapositiva 30
	Diapositiva 31
	Diapositiva 32
	Diapositiva 33
	Diapositiva 34
	Diapositiva 35
	Diapositiva 36
	Diapositiva 37
	Diapositiva 38
	Diapositiva 39
	Diapositiva 40
	Diapositiva 41
	Diapositiva 42
	Diapositiva 43
	Diapositiva 44
	Diapositiva 45
	Diapositiva 46
	Diapositiva 47
	Diapositiva 48
	Diapositiva 49
	Diapositiva 50
	Diapositiva 51
	Diapositiva 52
	Diapositiva 53
	Diapositiva 54
	Diapositiva 55

