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Creutzfeldtova‑Jakobova nemoc (CJD) může mít velmi různorodou klinickou manifesta-
ci. Zároveň stále přibývá neuropatologických důkazů o narůstajícím množství případů, 
jejichž obraz splňuje klinická diagnostická kritéria „možné“ CJD, ale ve skutečnosti se 
o toto onemocnění nejedná; tyto tzv. fenokopie neboli „mimics“ CJD jsou nejčastější 
příčinou diagnostických omylů. Diferenciální diagnostika CJD je široká a zahrnuje řadu 
potenciálně léčitelných stavů; může se jednat o nejrůznější autoimunitní, infekční, nádo-
rová a toxicko‑metabolická postižení CNS. Nejčastěji se s fenokopiemi CJD potkáváme 
v případě neurodegenerativních onemocnění, u kterých je tato atypická manifestace 
v drtivé většině případů spojena s přítomností tzv. „mixed pathology“, smíšené patologie. 
I z tohoto důvodu se v budoucnosti nepochybně neobejdeme bez spolehlivých bio-
markerů schopných detekce relevantních typů neurodegenerativních procesů v mozku.
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Creutzfeldt-Jakob disease phenocopy

Creutzfeldt-Jakob disease (CJD) may have very heterogeneous clinical manifestations. At 
the same time, there is increasingly more neuropathological evidence of a growing number 
of cases whose presentation meets the clinical diagnostic criteria for possible CJD, but it is, 
in fact, not this disease; these CJD phenocopies, or mimics, are the most frequent cause 
of diagnostic error. The differential diagnosis of CJD is broad, encompassing a number 
of potentially treatable conditions; they can include various autoimmune, infectious, 
cancerous, and toxic-metabolic CNS disorders. CJD phenocopies are most commonly 
encountered in the case of neurodegenerative diseases in which this atypical manifesta-
tion is associated, in the vast majority of cases, with the presence of mixed pathology. It is 
also for this reason that, in the future, we will certainly not do without reliable biomarkers 
capable of detecting relevant types of neurodegenerative processes in the brain.
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Úvod
Prionová onemocnění představují skupinu 

rychle progredujících, fatálních neurodege-

nerativních onemocnění, která jsou spojena 

s  akumulací patologicky konformovaného 

prionového proteinu (PrPSc) v mozkové tkáni. 

Tato skupina chorob je značně heterogenní 

co do příčin, klinických obrazů, histopatolo-

gických nálezů i délky trvání onemocnění. 

Creutzfeldtova‑Jakobova nemoc (CJD) je jed-

ním ze „subtypů“ lidských prionových one-

mocnění, a v rámci této jednotky je rozlišová-

no několik forem podle vyvolávající příčiny. 

Nejčastěji se jedná o formu sporadickou (sCJD), 

která tvoří přibližně 85 %, vzácněji se setká-

váme s formou geneticky vázanou (gCJD), 

iatrogenní (iCJD) nebo variantní (vCJD) (Collinge, 

2001).

Klinické znaky CJD
Sporadická CJD se manifestuje obvykle mezi 

55.–75. rokem. Typický klinický obraz sCJD je 
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