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Obr. 2. Incidence ptipadd TSE v jednotlivych krajich na 100 000 obyvatel
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obyvatel, coz je v souladu s celosvétovymi
udaji. Rozdily mezi jednotlivymi regiony vét-
sinou nejsou vyrazné a koreluji s pfitomnosti
specializovanych neurologickych center vdané
oblasti (Obr. 2). Vékové rozmezi v naSem sou-
boru pacientt je 39-87 let u GSS, 46-74 let
u gCJD a 40-87 let u sCJD, coz odpovida
medidnu véku 60,5 let u GSS, 56,5 let u gCJD
a 67 let u sCJD. Pacienti se sporadickou for-
mou maji tedy vyssi stredni vék nez pacienti
s geneticky podminénymi TSE.

CJD a komorbidity

Existuje mnoho zédznamU dokazujicich, ze
CJD se velmi ¢asto vyskytuje v komorbidité s ji-
nymi neurodegenerativnimi onemocnénimi.
Kovacs et al. uvadéji, Ze nejcastéjsi komorbidity
u sCJD jsou tauopatie, tj. primarni tauopatie
souvisejici s vékem (PART), tau astrogliopatie
souvisejici se starnutim (ARTAG) anemoc argyro-
filnich zrn (AGD) (Kovacs et al., 2017). Tyto nalezy
potvrzuje i nase zkusenost — v ¢eské kohorté se
vyskytuje 62 % pacientd sCJD nebo gCJD s ko-
morbidni tauopatii (nej¢astéji PART), dalsi ¢astou
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komorbiditou je Alzheimerova choroba, pfi-
¢emz komorbidnich CJD s Alzheimerovou
chorobou je dvakrat vice nez pfipadu
,Cisté” CJD. Mezi méné casté kombinace
patfi CJD a fontotemporalni lobarni dege-
nerace ¢i CJD a demence s Lewyho télisky.
Z nasi pilotni studie zkoumajici genetické
pozadi rGznych komorbidit u 215 ptipadud
CJD nevyplynuly zddné podstatnéjsi ge-
netické souvislosti, které by predurcova-
ly pacienty k ur¢itému typu komorbidity
(Parobkova et al., 2020).

Zavér

V soucasné dobé je epidemiologicka
surveillance prionovych onemocnéni v CR
na urovni srovnatelné s ostatnimi vyspélymi
zemémi a na $picce v systematickém scree-
ningu PrP5 v mozkové tkani viech darct
rohovky - transplantacni zdkon, ktery tento
screening naftizuje, je svétovym unikatem.
Vétsi povédomi klinickych lékafl i rutinni
vyuzivani magnetické rezonance a analyzy

mozkomisniho moku vedly ke zvyseni za-

5. Cuadrado-Corrales N, Jiménez-Huete A, Albo C, et al. Im-
pact of the clinical context on the 14-3-3 test for the diagno-
sis of sporadic CJD. BMC Neurol. 2006;6:25. doi: 10.1186/1471-
2377-6-25.

6. Foote M, Zhou Y. 14-3-3 proteins in neurological disorde-
rs.Int J Biochem Mol Biol. 2012;3(2):152-64.

7. Green AJE. RT-QuIC: A new test for sporadic CJD. Pract.
Neurol. 2019;19:49-55. doi: 10.1136/practneurol-2018-001935.
8. Hermann P, Appleby B, Brandel JP, et al. Biomarkers and
diagnostic guidelines for sporadic Creutzfeldt-Jakob di-
sease. Lancet Neurol. 2021;20(3):235-246. doi: 10.1016/51474-
4422(20)30477-4. Erratum in: Lancet Neurol. 2021;20(4).e3.

9. Holada K, Mosko T, Baranova S, et al. Pokroky v intravital-
ni laboratorni diagnostice prionovych onemocnént: vysoce

HLAVNITEMA (
DSKYCH PRIONOVYCH CHOROB

TORE PRO DIAGNOSTIKU

chytu lidskych prionovych onemocnéni na
dvojnasobek. V Ceské republice je 16,28 %
pfipadl podminénych dédi¢né, nasledna
genetickd konzultace s pfibuznymi zemfe-
lych pacientl se tak stala ddlezitou soucasti
komplexniho ptistupu k postizenym rodi-
nam. Pfestoze v CR nebyla zjisténa iatrogenni
ani variantni CJD, jejich riziko stale pretr-
vava predevsim v souvislosti s narGstem
miniinvazivnich neurochirurgickych vy-
konl a moznym pfenosem prostiednic-
tvim na pfitomnost PrP*¢ netestovanych
krevnich derivatd. Dlouholeté zkusenos-
ti NRL a neuropatologicka zpétnd vazba
poskytovana rliznym nemocnicim, které
pacienty s moznou CJD indikovaly k pitvé,
postupné prispivaji k lepsi informovanosti
a znalosti o diagnostickych klinickych kri-
tériich i biomarkerech lidskych prionovych
chorob. V Ceské republice viak dosud chybi
standardizované vySetifovani vysoce citli-
vym testem RT-QulC, ktery je sice dostup-
ny v rdmci védecko-vyzkumnych projekta
v Prionové laboratofi 1. LF UK, nicméné
jeho zavedeni do rutinni praxe je zakladni
podminkou dalsiho rozvoje a zpfesnovani
laboratorni diagnostiky lidskych TSE.
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