Obr. 3. Neuropatologicky ndlez smisené patologie: Lewyho téliska a Lewyho neurity vimunohistochemic-
ké reakci s protildtkou proti a-synukleinu v substantia nigra (A), amygdale (B), bilé hmoté (C) a parietdinim
laloku (D). Depozita tau proteinu v imunohistochemickém vysetfeni monoklondini protildtkou proti tau
proteinu (klon AT8) v amygdale (E) a v limbickém systému (F), vyrazné vaskuldrni zmény v bilé hmoté (G).

onemocnénim, u které po nékolikaletém
standardnim pribéhu onemocnéni doslo
k ne¢ekanému zvratu, rozvoji novych pfi-
znaku a rychlé progresi stavu, které vedly
k podezieni na ,moznou” CJD.

Kazuistika

Jednalo se o 75letou Zenu, v jejiz osobni
anamnéze byla pfitomna pouze hyperlipidemie,
rodinnad anamnéza byla ve vztahu k neurologic-
kym onemocnénim nevyznamna.

Pribéh onemocnéni

Pacientka byla od 67 let sledovana a Ié-
¢ena pro Parkinsonovu nemoc, jeji stav byl
dlouhodobé dobfe kompenzovan na kom-
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binované 1é¢bé L-DOPA a dopaminovym
agonistou. Po 5 letech prlibéhu onemoc-
néni doslo k rozvoji ,on-off” fluktuaci hyb-
nosti. Tyto byly zpo¢atku feseny Upravou
perorédlni medikace, po dalsich 11 mésicich
bylo pro jejich neuspokojivou kompen-
zaci indikovano zahdjeni [é¢by kontinu-
alnimi podkoznimi infuzemi apomorfinu;
davka byla postupné titrovana do vyse
45 mg/12 hodin. Tato terapie méla velmi
dobry efekt na motorické potize, pacientka
byla po celou dobu od za¢atku onemocné-
ni bez vyznamnéjsiho kognitivniho deficitu
a dojizdéla na pravidelné kontroly kazdé
3 mésice. Po dalsich pfiblizné dvou letech
pribéhu onemocnéni se zacaly objevovat
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HLAVNITEMA (
FENOKOPIE CREUTZFELDTOVY-JAKOBOVY NEMOCI

pfiznaky kognitivni dysfunkce, prestavala
zvlddat bézné denni ukony, potiebovala
dopomoc pfi hygiené, pfi jidle apod. Tyto
ptiznaky pomérné rychle progredovaly,
v pribéhu dalsich 2 mésicli doslo k rozvoji
halucinaci, stav si vyzadal hospitalizaci.
Neuropsychologickym vysetienim byla
detekovéna stfedné tézka demence, MMSE
17/30bb. Bylo indikovdno ukonceni |é¢by
apomorfinovymi infuzemi a zahajeni lé¢by
kontinudInim intrajejundlnim podavanim
L-DOPA. Tato zména terapie se pro opako-
vané komplikace pti zavedeni PEG nezdafi-
la, pacientka byla ponechana na peroralni
Iécbé a propusténa do domaci péce. Za
necelé ¢tyfi tydny byla pro dalsi progresi
potiZi znovu hospitalizovana. Pfi pfijeti byla
pfitomna somnolence, celkova rigidita, dys-
fagie a byly pozorovany myoklonické zasku-
by ve svalech hornich a dolnich koncetin.
Pro elevaci zanétlivych markert byla zaha-
jena léc¢ba antibiotiky. Zanétlivé markery
postupné klesly k normalnim hodnotam,
nicméné stav déle rychle progredoval az
do obrazu akinetického mutismu. Bylo pro-
vedeno opakované EEG vysetieni s hrubé
abnormnim zdznamem pro generalizovany
periodicky vzorec charakteru trifazickych
vin (Obr. 1 a 2). MR mozku a vysetieni CSF
nebyly pro celkovy stav pacientky pro-
vedeny. Po 10 dnech hospitalizace doslo
po celkové 7 mésicich od prvnich udaji o
pfiznacich svédcicich pro kognitivni deficit
k umrti pacientky. Vzhledem k podezieni
na CJD bylo indikovdno histopatologické
vysetieni mozkové tkané v Narodni refe-
ren¢ni laboratofi lidskych transmisivnich
spongiformnich encefalopatii a CJD pfi
Ustavu patologie a molekularni mediciny
3.LF UKaFTN v Praze.

Neuropatologické vysetfeni
Komplexnim neuropatologickym vy-
Setfenim mozkové tkané bylo vylouceno
prionové onemocnéni. Nalez odpovidal
kombinovanému postizeni mozku spoci-
vajicimu v soucasné pfitomnosti plné vy-
vinuté neurodegenerativni proteinopatie
ze skupiny synukleinopatii (Obr. 3 A-D),
vékové vazanych onemocnéni ze skupiny
FTLD (frontotemporalni lobarni degenera-
ce) s tau-pozitivnimi inkluzemi (FTLD-tau)



