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Prionova onemocnéni se zamerenim
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prehled a vyskyt nemoci za uplynulych 17 let
(2000-2017) v Ceské republice
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Uvod: Creutzfeldtova-Jakobova nemoc (CJD) patfi do
skupiny prionovych onemocnéni. Je to vzacna, rychle pro-
gredujici fatadIni porucha centralniho nervového systému,
kterd se vyskytuje ve ctyfech formdch jako sporadicka
(sCJD), geneticka familiarni (gCJD), iatrogenni (iCJD) a va-
riantni (vCJD).

Metodika: Vyzkum CJD v Ceské republice (CR) provadi
Narodni referencnf laboratofr lidskych transmisivné spongi-
formnich encefalopatii a Creutzfeldtovy-Jakobovy nemoci
pfi Oddéleni patologie a molekuldrni mediciny, kterd byla
zalozena v roce 2001 na oddéleni patologie Thomayerovy
nemocnice v Praze. V roce 2003 byla tato NRL zafazena do
evropskeé sité laboratofi sledujicich prionova onemocnéni.
Obsahem c¢lanku je analyza dat hlasenych do systému
EPIDAT.

ABSTRACT

Kolafova K., MareSova M., Mandakova Z., Kynél J.: Prion
diseases with a focus on Creutzfeldt-Jakob disease, a sum-
mary of the incidence of Creutzfeldt-Jakob disease in the
Czech Republic over the last 17 years, 2000-2017
Background: Creutzfeldt-Jakob disease (CJD) is a prion
disease. It is a rare, rapidly progressing fatal disorder of
the central nervous system, which occurs in four forms:
sporadic (sCJD), genetic/familial (gCJD), iatrogenic (iCJD),
and variant (vCJD).

Methods: CJD research in the Czech Republic (CR) is
conducted by the National Reference Laboratory for
Human Transmissible Spongiform Encephalopathies and
Creutzfeldt-Jakob Disease, Department of Pathology and
Molecular Medicine, established in 2001 at the Department
of Pathology, Thomayer Hospital, Prague. In 2003, this
NRL was included in the European network of laboratories

Vysledky: V obdobi od ¢ervna roku 2000 do ¢ervna roku
2017, bylo do EPIDATu (celostatni program hlaseni, evidence
a analyzy dat o pfenosnych chorobéch v CR) nahlaseno 207
pfipadd umrti s diagndzou sporadické CJIN a 4 pravdépo-
dobné pfipady umrti gCJD.

Zaveér: Hlaseni pripadd Creutzfeldtovy-Jakobovy nemoci do
EPIDATu splnuje ddlezité cile, kterymi jsou sledovani vyskytu
onemocnéni a jeho vyvoj. Zejména kvali vyskytu gCJD je nut-
né zlepsit diagnostiku onemocnéni, véetné zjisténf podrobné
osobni a rodinné anamnézy, provedeni disledného epide-
miologického Setfeni je nezbytné zejména také k odhaleni
pfipadnych iatrogennich onemocnéni.

KLICOVA SLOVA
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variantni CDJ

monitoring prion diseases. The purpose of the article is to
analyse data reported to the EPIDAT system.

Results: From June 2000 to June 2017, 207 deaths in
persons diagnosed with CJN and four suspected deaths
due to gCJD were reported to the EPIDAT system (national
program of reporting, recording, and analysis of data on
transmissible diseases in the CR).

Conclusion: Reporting CJD cases to the EPIDAT is help-
ful in meeting the important goals, i.e. monitoring the
incidence and trends of the disease. The incidence of
gCJD in particular requires improved diagnosis based
on a detailed personal and family history, and thorough
epidemiological investigation is crucial to detect possible
jatrogenic diseases.
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V posledni dobé se vénuje stile vétsi pozornost naras-
tajicimu poctu demenci, které mohou mit souvislost
s vyskytem prionovych onemocnéni.

V Ceské republice se prionovymi chorobami zabyva
Narodni referenc¢ni laboratof transmisivnich spongi-
formnich encefalopatii a Creutzfeldtovy-Jakobovy nemoci
TSE/CJN, ktera zahajila svou ¢innost 1. 7. 2001. Laboratof
byla vybudovana na zakladé rozhodnuti ministra zdravot-
nictvi CR jako soucast Oddéleni patologie a molekularni
biologie Thomayerovy nemocnice. Hlavnim cilem je
diagnostika a sledovani vyskytu prionovych onemocnéni
[Rohan etal., 2013]. Klinicka ¢ast NRL pii Neurologickém
oddéleni TN poskytuje moznost klinického potvrzeni
diagnézy pii podezfeni na prionové onemocnéni, pod-
poru rodinnym prislusnikim a moZnost genetického
screeningu asymptomatickych rizikovych jedincti.

V soucasnosti je popsano pét lidskych prionovych chorob:
Creutzfeldtova-Jakobova nemoc (CJD), Gerstmannova-
-Strausslerova-Scheinkerova nemoc (GSSS), Fatalni fa-
miliarni insomnie (FFI), Kuru a nova forma Creutzfeldt-
-Jakobovy nemoci (vCJD) [Krombholz, 2015].
Creutzfeldtova-Jakobova nemoc je mimoradné vzacné,
avSak vzdy smrtelné, neurodegenerativni onemocnéni
mozku patfici mezi tzv. spongiformni encefalopatie.
Tato onemocnéni jsou zapricinéna neovladatelnym mno-
Zenim malych infekénich proteinovych ¢astic - priont
(proteinaceous infectious particle) v mozkové tkani. Priony
neobsahuji nukleovou kyselinu, a protoZe jsou vlastnimi
proteiny téla hostitele, nevyvolavaji tvorbu protilatek ani
jinou imunologickou obrannou reakci. Byly popsany dva
typy prionovych proteint (PrPc) - celularni, fyziologicky
se vyskytujici membranovy glykoprotein bunék nervové-
ho systému a lymfatické tkané a scrapiovy (PrPs), ktery
je odchylnou patogenni izoformou PrP. Vznika zménou
prostorového usporadani bilkovinného fetézce, jeho
molekula je mensi a je extrémné odolny viuci proteolyze
a degradaci konvenc¢nimi prostfedky chemické a fyzikalni
dekontaminace nebo dezinfekce [Rohan, Parobkova,
Johanidesova, Koukolik, Matéj a Rusina 2013; Imran
a Mahmood, 2011].

Pfi klinickém podezfeni na prionové onemocnéni se
provadi vySetfeni EEG, mozkomis$niho moku a zobra-
zovaci vySetfeni. Na EEG postiZenych jedincti jsou za-
znamenavany typické trifazické nebo polyfazické viny,
které se periodicky opakuji. Senzitivita vySetfeni je 67 %,
specificita 86 % [Rohan, Parobkova, Johanidesova,
Koukolik, Matéj a Rusina, 2013]. V mozkomisnim mo-
ku 1ze, zejména u sporadické formy, prokazat pritom-
nost 14-3-3 proteinu, ktery je nespecifickym markerem
neurondlniho rozpadu u rychle probihajicich procest
rozpadu nervové tkané. Byva pfitomen jiz v ¢asnych
stadiich onemocnéni, ostatni likvorologicky nalez je
negativni. Ze zobrazovacich metod ma nejvétsi vytéznost
nukledrni magneticka rezonance s typickym nalezem
hyperintenzity v oblasti bazalnich ganglii az u 70 % ne-
mocnych. Pfinosnd je i jednofotonova emisni vypocetni
tomografie a pozitronova emisni tomografie. Definitivni
diagnoézu onemocnéni je mozno stanovit na podkladé
neurohistologického vySetfeni mozkové tkané, doplné-
ného imunohistochemickymi metodami, které ovéruji
pritomnost patologicky zménéného prionového proteinu
ve tkani. V ptipadé gCJD se sekvenuje gen PRNP a hleda
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se kauzalni patogenni variace [Rusina a Matéj, 2012; Zerr
etal., 2009]. PRNP je vysoce konzervativni gen, kterym
je kédovan prionovy protein, u clovéka je lokalizovan na
20. chromozomu.

Creutzfeldtova-Jakobova nemoc patfi mezi nejcastéjsi
prionova onemocnéni postihujici ¢lovéka. Odhadovany
vyskyt se v celosvétovém méfitku pohybuje v rozmezi
s incidenci od 1 do 1,5 pfipad® na milién obyvatel rocné
[Ladogana et al., 2005; Litzroth et al., 2015]. Prvni for-
ma onemocnéni CJD se mliZe projevit jako sporadicka,
genetickd nebo iatrogenni. Nejvice pfipadii onemocnéni
je sporadickych, kdy nelze prokazat epidemiologickou
souvislost s jinymi pfipady CJD. Sporadickd forma CJD
se vyskytuje na celém svété priblizné u 1-21idi z milionu
a tvori asi 85-90 % pfipadt CJD. Familidrni (dédi¢nd) CJD
ma souvislost s mutaci PrP genu na kratkém raménku
20. chromozomu a pfipada na ni asi 5-10 % vSech pfipadi
CJD [Litzroth, Cras, De Vil a Quoilin, 2015; Brandel et al.,
2013]. Pro diagnézu je rozhodujici vyskyt CJD u ptimého
pribuzného a priitkaz charakteristické mutace PRNP gene-
tickou analyzou. Prediktivni testovani postiZzenych rodin
neni dosud v CR zcela dofe$eno [Krombholz, 2015], mimo
jiné se jedna o zavazny eticky problém. K iatrogennim
pfipadiim dochézi pti pfenosu pivodce nemoci kontami-
novanymi chirurgickymi nastroji, zejména v souvislosti
s transplantaci rohovky ¢i dura mater, pfi neurochirur-
gickych operacich nebo po podavani riistového hormonu
a gonadotropinu ptipravenych z lidské hypofyzy, které
se vyskytuji v méné nez 5 % ptipadd [Brown et al., 2012].
Druhou samostatnou formou je nova varianta CJD, ktera
ma odliSny klinicky obraz, patologicky nalez a VI. typ pri-
onu. Vznika pravdépodobné po nékaze clovéka bovinnimi
priony u geneticky vnimavych jedinci. K nakaze dochazi
pozitim infikované tkané, zejména oc¢i, michy, mozku,
ale i svalli a vnitfnosti zvifat nakazenych bovinni spon-
giformni encefalopatii (nemoc §ilenych krav) [Frankova
a Krausova, 2008; Hewitt et al., 2006].

SPORADICKA CJD

Pramérny vék v dobé vzniku onemocnéni je 65 let [Zerr
a Poser, 2001; Sikorska et al., 2012]. Doba trvani rozvinuté
nemoci je primérné asi 8 mésicli, 90 % pacient umira do
1roku po stanoveni diagnézy a necela 4 % pacientd preziji
2 roky [Van Everbroeck et al., 2006]. PostiZzeni nemoc-
nych je stejné bez ohledu na pohlavi. U 1/3 nemocnych
se popisuje rtizné dlouhé (tydny aZ mésice) prodromalni
stadium, které se projevuje nespecifickymi pfiznaky jako
inava, bolesti hlavy, nespavost, deprese a snizeni hmot-
nosti. Nasledné dochazi k rychle se vyvijejici demenci
minimalné se dvéma soucasné ptitomnymi typickymi
priznaky, kterymi mohou byt myoklonie, pyramidové
a extrapyramidové projevy (vedouci ke zménam svalové-
ho tonu s ataxii a poruchami chiize), mozeckova ataxie,
zrakové dysfunkce (vypadky zorného pole, zrakové ha-
lucinace), nystagmus a pfipadné akineticky mutismus
(pacient je nepohyblivy, rigidni, neni schopen souvislé
feci). Tato kritéria jsou typicka pro dané onemocnéni.
Castou komplikaci byva pneumonie a jiné infekce, které
mohou vést k umrti [Krombholz, 2015; Johneson a Gibbs
Jr.1998].

Na zakladé klinickych, biologickych, elektrofyziologic-
kych a neuropatologickych nalezii mohou byt ptipady



sCJD klasifikovany jako mozné, pravdépodobné nebo
potvrzené.

Mozné pripady jsou charakterizovany rychle progredujici
demenci s nejméné dvéma spole¢nymi ptiznaky: myo-
Kklonie, mozeckové nebo vizudlni symptomy, pyramidové
nebo extrapyramidové pfiznaky, akineticky mutismus.
U pravdépodobnych pfipadd je navic pozitivni nalez ale-
sponl v jednom pomocném vySetieni (patologicky EEG
nalez, pritomnost 14-3-3 proteinu v mozkomiSnim mo-
ku, MRI nalez) nebo progresivni neurologicky syndrom
a pozitivni RT-QuIC v mozkomi$nim moku nebo jinych
tkanich. Potvrzeny pfipad je ptipad, ktery splnuje definici
pravdépodobného ptipadu a je neuropatologicky, imunocy-
tochemicky nebo biochemicky potvrzen [The National Cjd
Research and Surveillance Unit (Ncjdrsu), January 2017].

MATERIAL A METODIKA

V CR podléhd povinnému hlaSeni kaZdy i suspektni pti-
pad lidské prenosné transmisivni spongiformni ence-
falopatie (CJD, vCJD) podle §62 zakona ¢. 258/2000 Sb.,
o ochrané verejného zdravi.

Osoba poskytujici péci hlasi CJD mistné prislusnému
organu ochrany vefejného zdravi standardnim zptisobem
jako vSechna infek¢éni onemocnéni.

Pitva u zemfelych osob s podezfenim na CJD je na nasem
tuzemi povinna.

Organ ochrany vefejného zdravi provadi retrospektiv-
ni Setfeni vsech hlasenych i suspektnich CJD formou
dotazniku, ktery je soucasti epidemiologického Setfeni
a nasledné je zasilan do Statniho zdravotniho dstavu
(SzU). Vypracovani dotazniku je podminéno metodickym
pokynem Ministerstva zdravotnictvi CR podle véstniku
¢. 3/2001.

Udaje o poftech zemfelych na CJD v ¢eské populaci jsou
ziskavany z nékolika rznych informacnich zdroju. V ar-
chivu SZU jsou dostupna data o poctech pfipadd CJD.
Datazlet 06/2000 az 06/2017 byla pouzita z informacniho
systému pfenosnych onemocnéni EPIDAT.

Data o poctech obyvatel a primérném véku v jednotlivych
krajich byla ziskana z Ceského statistického ufadu (CSU).
K porovnani amrtnosti v jednotlivych krajich, byla po-
uZita metoda pfimé standardizace, kterd odstranuje
vliv vékové struktury na tmrtnost. K vypoctu byl pouzit
tento vzorec:

a, - Pst
pSthInl'l — Z prst x
X

Kde 1, = mira umrtnosti ve véku x studované populace,
PSt pocet Zijicich (k 1. 7. 2016) v dokonéeném véku x
standardni populace.

Pro odstranéni zkreslujiciho vlivu vékového sloZeni oby-
vatel v jednotlivych krajich byla provedena pfima stan-
dardizace. Standardizovana amrtnost zobrazuje pocet
amrti CJD na 100 tisic obyvatel za celé sledované obdobi.

VYSLEDKY

Celkem bylo v EPIDATu od Cervna roku 2000 do Cervna
roku 2017 nahldseno 211 tmrti a 12 suspektnich pripada
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v souvislosti s CJD. Pouze u 4 ptipadd byla uvedena ro-
dinna souvislost.

vy

Nejvyssi pocet imrti byl v roce 2016 s po¢tem 22 pfipadd.

Tabulka 1. Pocet umrti v souvislosti s Creutzfeldtovou-Jakobovou
nemoci v CR, 06/2000-06/2017

Table 1. Deaths due to Creutzfeldt-Jakob disease in the CR,
June/2000-June/2017

Rok Muzi Zeny Celkem

06/2000 1 1 2
2001 9 7 16
2002 1 1 2
2003 4 3 7
2004 3 7 10
2005 4 3 7
2006 3 5 8
2007 3 6 9
2008 8 6 14
2009 9 8 17
2010 7 7 14
20m 7 7 14
2012 3 6 9
2013 4 17 21
2014 8 8 16
2015 10 10 20
2016 12 10 22
06/2017 2 1 3
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Graf 1. Creutzfeldtova-Jakobova nemoc, pocet umrti v jednotlivych
letech, CR 06/2000-06/2017

Figure 1. Creutzfeldt-Jakob disease, deaths by year, CR June/2000-
June/2017

U sporadické CJD nebyly zjistény zadné rizikové faktory,
které by se podilely na vzniku nemoci. Onemocnéni se
vyskytuje ve vétsi mife ve vy$$im véku. Z hlasenych 211
onemocnéni byla do SZU zasldna jen polovina dotazniki.
Dotazniky byly k dispozici u 50,2 % piipadl. Z dotaznikla
byly zjistény zdravotnické vykony u 60 pacientli, z nichz
21,6 % tvori o¢ni operace.
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Tabulka 2. Pocet umrti CJD, CR 06/2000-06/2017, zastoupeni podle krajd
Table 2. Deaths due to Creutzfeldt-Jakob disease, CR, June/2000-June/2017, by region

Pocet obyvatel PrL;n;;\rlr;)t/e\:ek 3::‘:: zz;:r Pocet umrti Relativni St. Gmrtnost
v kraji v kraii muzi CJN  Zeny CIN celkem CJN umrtnost
HI. m. Praha 1280508 42,0 19 15 34 2,66 2,75
Stfedocesky 1338 982 41,0 13 13 26 1,94 1,99
Jihocesky 638782 42,3 6 ll 17 2,66 2,34
Plzenisky 578 629 42,5 3 6 9 1,56 1,46
Karlovarsky 296 749 42,4 7 3 10 3,37 3,20
Ustecky 821377 41,6 5 4 9 1,10 m
Liberecky 440 636 418 4 2 6 1,36 1,28
Krdlovéhradecky 550 804 42,7 5 5 10 1,82 1,73
Pardubicky 517 087 42,1 3 5 8 155 1,58
Vysocina 508 952 42,3 6 4 10 1,96 1,63
Jihomoravsky 1178 812 422 8 ll 19 1,61 1,59
Olomoucky 633925 42,4 4 n 15 2,37 2,13
Zlinsky 583 698 42,7 4 8 12 2,06 1,96
Moravskoslezsky 1209 879 42,2 n 15 26 2,15 2,05
Celkem 10578820 42,1 98 n3 21 1,99 1,91
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Graf 2. Creutzfeldtova-Jakobova nemoc, pocet umrti a
standardizovana umrtnost, CR 6/2000-2016

Figure 2. Creutzfeldt-Jakob disease, deaths and standardized

mortality, CR, June 2000-2016

Onemocnéni CJD se vyskytuje v celé Ceské republice. Polty
amrti za celé sledované obdobi v souvislosti s CJD podle
jednotlivych kraji jsou prezentované v tabulce 2. Nejvétsi
umrtnost byla registrovana v Karlovarském kraji; celkem
10 tmrti, hrubd mira imrtnosti na 100 000 obyvatel ¢i-
amrtnost byla registrovana v Usteckém Kkraji; celkem 9
amrti, hruba mira timrtnosti na 100 000 obyvatel ¢inila

1,10, standardizovana umrtnost byla 1,11.

V grafu 2 je zobrazena celkova imrtnost v daném roce
apofet imrti na 1 milion obyvatel. V roce 2016 v CR &inil
pocet imrti v souvislosti s CJD 2,083 pfipadi na 1 milion

obyvatel.
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Vékova skupina

Graf 3. Umrti na Creutzeldtovu-Jakobovu nemoc, vékové
zastoupeni, CR 06/2000-06/2017.

Figure 3. Deaths due to Creutzfeldt-Jakob disease, age
distribution, CR, June/2000-June/2017

Nejvice zemfelych v CR v souvislosti s CJN bylo evidovano
ve vékovych skupindch 65-69 (celkem 45 ptipada), dale
60-64 (celkem 43 pfipadli) a 70-74 (celkem 42 pfipadl).
Vékové rozmezi vyskytu CJN v populaci bylo velmi §iro-
ké, pohybovalo se od 33 do 80 let (graf 3). Primérny vék
onemocnéni v CR &ini 62,9.

V celkovém souctu 211 amrti Zeny mirné prevazuji nad
muzi (113 ku 98), pomér Zen k muzam ¢inil 1,15.

Z celkového poctu 211 piipad bylo vyfazeno 5 ptipadd,
u kterych chybéla informace o délce trvani onemocnéni
alptipad s nepravdépodobné dlouhou dobou trvani one-
mocnéni (4 roky). Praimérné doba od prvnich pfiznaki
po imrti ¢inila v CR 23,8 tydnt (1,7-118,7 tydnil) - graf 4.
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Graf 4. Délka trvani onemocnéni, Creutzfeldtova-Jakobova nemoc, CR 06/2000-06/2017
Figure 4. Disease length, Creutzfeldt-Jakob disease, CR, June/2000-June/2017

DISKUSE

Nejcastéjsi forma Creutzfeldtovy-Jakobovy nemoci je
sporadicka, zptisobend spontdnni transformaci normal-
nich prionovych proteinti na abnormalni priony. Toto
sporadické onemocnéni se vyskytuje po celém svété,
v poméru zhruba 1 az 1,5 pfipad® na 1 milion populace
rocné, ackoli miry az dvou pfipadl na milion obyvatel
nejsou neobvyklé [Waldemar et al., 2007]. Riziko CJD se
zvySuje s vékem a u osob ve véku nad 50 let je ro¢ni mira
tmrtnosti pfiblizné 3,4 pfipadd na jeden milion obyva-
tel. Nejsou znamy zadné rizikové faktory, které by mély
vliv na vznik onemocnéni sCJD [Rusina a Matéj, 2012].
Pro diagnézu gCJD je rozhodujici vyskyt CJD u ptimého pti-
buzného a priikaz specifické mutace genu PrP, proto jsou
nékteré mozné pripady gCJD zafazeny do sporadické formy.
Praveé ty jsou nejcastéjsim zptisobem pienosu iatrogenni
CJD [Rohan et al., 2015].

Do EPIDATu bylo od ¢ervna roku 2000 do ¢ervna 2017 na-
hlaseno 223 pfipadi v souvislosti s CJD. Dvanact piipadu
bylo z analyzy vyfazeno kvili chybéjicimu datu amrti,
které pravdépodobné nebylo dohlaseno. Autofi v ¢lanku
,“Lidska prionova onemocnéni v Ceské republice” uva-
di vyssi pocty familiarni formy onemocnéni, v letech
2002-2014 zaznamenali 31 pfipadd gCJD [Rohan, Rusina,
MareSova a Matéj, 2015], v EPIDATu byly nahlaseny pouze
4 ptipady v souvislosti s rodinnym vyskytem.

Na zakladé diagnostiky se sCJD rozliSuje na mozny,
pravdépodobny a definitivni pfipad, bylo by vhodné
hlaseni do informacniho systému infek¢énich nemo-
ci doplnit o tuto ,case definici“[Rohan, Parobkova,
Johanidesova, Koukolik, Matéj a Rusina, 2013; Rohan,
Rusina, Maresova a Matéj, 2015].

Celosvétové se udava, ze umrtnost sporadické CJD ¢ini
1-2 osoby na 1 milion obyvatel za rok.

Béhem sledovaného obdobi v CR bylo mozné si povsim-
nout postupného nardstu poctu piipada, ktery prikla-
dame zejména lepsi diagnostice v oblasti onemocnéni

a jejimu hlaSeni. Hruba mira tmrtnosti v CR v roce
2016 ¢inila v souvislosti s CJD 2,083 pfipadd na 1 milion
obyvatel.

Onemocnéni CJD se vyskytuje v celé Ceské republice.
Distribuce poctu umrti byla nejvétsi v Karlovarském
kraji a nejmensi v kraji Usteckém. To, Ze rozdilny vyskyt
poctu umrti v krajich neni vyznamné ovlivnén vékovou
strukturou v kraji, je patrné z podobného vékového pri-
meéru v jednotlivych krajich. Nékteré kraje ve studii mély
vice pfipadii, kromé Karlovarského kraje i Jihocesky kraj
nebo hlavni mésto Praha, coZ mtZe byt pravdépodobné
odrazem dobré odborné znalosti CJD mistnimi kliniky
vCetné diagnostiky a hlaseni onemocnéni.

Podle zahraniéni literatury se onemocnéni objevuje nej-
Castéji mezi 60.-65. rokem véku (rozmezi 45.-75. rok
véku) [Gao et al., 2011]. Co se tyCe manifestace onemoc-
néni podle véku, je situace v CR obdobna. Nejvice byla
zastoupena vékova skupina 65-69 let. V CR bylo vékové
rozmezi velmi Siroké, pohybovalo se od 33 do 80 let.
Pramérny vék onemocnéni CJD v CR ¢inil ve sledovaném
souboru 62,9 let.

Predpoklada se, Ze CJD postihuje obé pohlavi stejné
[Rusina a Mat€j, 2012]. Pohlavi nijak nema vyznamny
vliv na délku trvani nemoci [Gubbels et al., 2012]. V CR
v celkovém souctu 211 imrti Zeny mirné prevazuji nad
muzi (113 ku 98), pomér Zen k muzim ¢inil 1,15. Tento
fakt m@Ze byt zpisoben manifestaci onemocnéni ve
vys$$im véku, kterého se castéji dozivaji Zeny nez muzi.
AZ 90 % nemocnych CJD obvykle umira za 3-12 mésicl
od klinické manifestace onemocnéni. U 4 % pacientli
miZe onemocnéni trvat 2 i vice let [Rusina a Matéj, 2012;
Frankova a Krausova, 2008]. Délka trvani onemocnéni
v souboru 205 imrti v souvislosti s CJD je 23,8 tydnd. Pri
kontrole dat prvnich pfiznakti onemocnéni uvedenych
v EPIDATu a dotaznicich, bylo zjiSténo, Ze se u nékolika
pfipaddl datum prvnich pfiznakd lisi. Je mozné, Ze se
prvni priznaky vyskytly dfive, avSak v nékterych ptipa-
dech je datum prvnich pfiznaki stejné s datem izolace ¢i
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prvni hospitalizace. Na zakladé toho miiZe byt skutetna
doba trvani nemoci delsi.

Vzhledem k poctu piipadi neurodegenerativnich one-
mocnéni a zvySujicimu se véku populace 1ze predpokla-
dat urcitou podhlasenost CJD onemocnéni. Podle zdkona
€. 372/2011 Sb., o zdravotnich sluzbach a podminkach jejich
poskytovani (zikon o zdravotnich sluzbach), ve znéni pozdéj-
§ich predpist §86, bod (3) ,,Ma-li 1ékat provadéjici prohlidku
téla zemfelého podezfeni, Ze pfiinou tumrti je nebezpecna
infekéni nemoc, nebo Ze jde o pacienta s touto nemoci,
byla-li pfi¢inou tmrti takova nemoc, nebo jde-li o imrti
pacienta s touto nemoci, neprodlené oznami tuto skutec-
nost ptislusnému organu ochrany vefejného zdravi. Organ
ochrany vefejného zdravi neprodlené stanovi podminky pro
prepravu zemfelého, provedeni pitvy a pro pohtbeni...“.
Soucasti hlaseni onemocnéni do EPIDATU je provadéni
retrospektivniho Setfeni a vypracovani podrobného dotaz-
niku, ktery shromazduje organ ochrany vefejného zdravi.
Do Statniho zdravotniho tistavu v Praze byla zaslana pouze
polovina dotazniki z celkového poctu 211 hlasenych ptipad
amrti na CJD v EPIDATu. Dotazniky jsou pfitom velmi diile-
Zité ke zjisténi napiiklad mozného iatrogenniho prenosu.
Diky nim byla zjisténa epidemiologicka souvislost pfipadii
dvou sester, které zemfely v dlisledku CJD, pouze u druhé
znich byla v§ak v EPIDATu vykazana rodinnad souvislost. Je
nutné provadét peclivy odbér anamnézy, zasilat dotazniky
ke vSem pfipadiim CJD a dohlasovat ptipady, které by mohly
mit rodinnou souvislost. Spravné rozpoznani prionového
onemocnéni ma zasadni vyznam pro pacienta samotného
i jeho rodinu. Pri neexistenci kauzalni terapie lze uSetfit
pacienta zbyte¢nych dal$ich pomocnych vySetfeni, mnohdy
invazivnich postupii, a je mozné zacit s v€asnou a cilenou
paliativni péci. V pripadé prokazaného dédicného onemoc-
néni je pak genetické poradenstvi a podpora rodinnych
prislusnika véci zasadniho vyznamu.

ZAVER

Sporadicka Creutzfeldt-Jakobova nemoc je znama jiz fadu
let, presto pri¢ina vzniku onemocnéni neni dosud zcela
jasna. Tim spis bychom ji méli vénovat vétsi pozornost,
kterd by mohla ptispét k objasnéni tohoto zdvazného one-
mocnéni. Nelze zcela jasné fici, zda se jedna o skute¢ny
narlst poftu pfipadii za poslednich 17 let, nebo o zlepSeni
diagnostiky. TfebaZe je vyzkumu prionovych nemoci vé-
novana stale vétsi pozornost, pribéh onemocnéni je zatim
terapeuticky zcela neovlivnitelny. Terapie se zaméiuje
predevsim na symptomatickou 1écbu, komfort pacienta,
dtistojné umirani a podporu rodiny. Vyznamnym Kkro-
kem je zaméreni se na genetické poradenstvi a podporu
rodinnych ptislusniku v ptipadé vyskytu prokazaného
dédi¢ného onemocnéni.
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