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SOUHRN

Lidskd prionovd onemocnéni jsou velmi vzacnou skupinou
nemoci s unikatni patogenezi a vzhledem k infaustni pro-
gndze a nedostupnosti terapie i se zdvaznymi dasledky.
Etiopatogenetickym podkladem je pritomnost patologicky
konformovaného a vUci denaturaci velmi odolného priono-
vého proteinu, jehoz agregace a pritomnost v mozkoveé tkani
vede k nevratnému poskozeni neurond. Nejc¢astéjsim zastup-
cem prionovych onemocnéni v populaci je Creutzfeldtova-
-Jakobova nemoc, kterd se vyskytuje ve sporadické, dédi¢né
(familiarni) a infekénf (ndhodné preneseng, iatrogenni) for-
mé. Nova varianta Creutzfeldtovy-Jakobovy nemoci je pak
davdna do souvislosti s alimentarni expozici (konzumace
hovéziho masa z dobytka nakazeného bovinni spongiformni
encefalopatii, BSE), s krevni transfuzi z nemocnych darc(.

ABSTRACT

Rohan Z., Rusina R., MareSova M., Matéj R.: Human prion
diseases in the Czech Republic

Human prion diseases are a group of very rare diseases
with a unique pathogenesis and, due to an inauspicious
prognosis and unavailability of therapy, with fatal conse-
quences. The etiopathogenetic background is the presence
of pathologically misfolded prion protein, highly resistant
to denaturation, the aggregation and presence of which in
the brain tissue causes irreversible neuronal damage. The
most frequent prion disease in humans is Creutzfeldt-Jakob
disease (CJD) which occurs in sporadic, hereditary/familial,
or acquired/infectious/iatrogenic forms. A new form of CJD,
variant CJD, is considered to be linked to dietary exposure to
beef products from cattle infected with bovine spongiform

uvop

Lidska prionova onemocnéni (transmisivni spongiform-
ni encefalopatie - TSE) jsou vzacnou skupinou neuro-
degenerativnich nemoci, vyznacujici se pritomnosti
patologicky konformovaného prionového proteinu.
Fyziologicky je prionovy protein (PrP) pfitomen u mnoha
bunécnych populaci v lidském téle, nejvice viak v neu-
ronech. Za ptivodce prionovych onemocnéni oznacil
Stanley B. Prusiner v roce 1982 patologicky zménény PrP
(tzv. prionova hypotéza, Nobelova cena za rok 1997) [1].
StéZejnim podkladem patologické konformace PrP
je zména jeho sekundarni struktury (prostorového

Klinicky obraz téchto onemocnéni je charakterizovan rychle
progredujici demenci, mozeckovou a extrapyramidovou
symptomatologii a vétsinou pomeérné specifickym nalezem
na magnetické rezonanci, EEG a v mozkomisnim moku.
Diagndza je klinicky na Urovni mozného ¢i pravdépodob-
ného prionového onemocnéni, definitivni potvrzeni pfinese
az neuropatologické ¢i imunologické vysetieni mozkové
tkané. V ¢lanku jsou uvedena i epidemiologicka data z CR
za uplynulych 10 let.
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encephalopathy (BSE) and to infection via blood transfusion.
The clinical picture of these diseases is characterized by a
rapidly progressing dementia, cerebellar and extrapyramidal
symptoms, and rather specific MRI, EEG, and CSF findings.
Clinically, the diagnosis is described as possible or probable
prion disease and needs to be confirmed by neuropatho-
logical or immunological investigation of the brain tissue.
Epidemiological data from the Czech Republic spanning the
last decade are presented.
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uspofadani proteinové molekuly) do podoby tzv. beta-
-skladaného listu. Vysledkem je silné hydrofobni va-
rianta PrP s tendenci k agregaci, kdy vznikaji oligome-
1y PrPs (Sc - scrapie), které dale polymeruji az do tzv.
amyloidovych plak. Tyto agregaty PrPsc jsou (na rozdil
od fyziologického, ,zdravého* PrP) velmi odolné vaci
fyzikdlnim a chemickym vliviim a v lidském téle jsou
béznymi tkanovymienzymy v podstaté nerozlozitelné.
Molekuly PrPsc jsou odolné k protedzam i k pisobeni
tepla, narozdil od vétSiny bilkovin nejsou tyto molekuly
denaturovany pfi teploté 100 °C, jsou také neobycejné
rezistentni vii¢i dezinfekci a sterilizaci béZnymi meto-
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Obr. 1A. Obraz spongiformni dystrofie (spongiéza, gliéza,
ubytek neuronti)

Barveno hematoxylinem-eosinem, zvétseni 200x; B imunohis-
tochemicka reakce znazornujici depozita PrPs, pouzita proti-
latka 6H4, zvétSeni 400x

Fig. 1A Spongiform dystrophy (spongiosis, gliosis, neuronal
loss), hematoxylin-eosin stain, 200x magnification; B immu-
nohistochemical detection of PrP deposits, anti-PrP anibody
6H4 used, 400x magnification

dami [2, 3]. PrP5 proto byva také oznacovan jako PrPres
(res - resistant).

Pfi¢ina zmény konformace PrP v PrP*¢ je stdle nezna-
ma. Proces oligomerizace a nasledné polymerizace je
v soucasné dobé povazovan za pri¢inu jeho neurotoxi-
city. Postupné dochazi k otoku neuritl (vakuolizace,
spongidza); zaniku neurond a reaktivnimu zmnozeni
astrocytd - glidze. Tyto tfiznaky se sdruzuji pod pojem
»spongiformni dystrofie“, ktera je zakladnim nalezem
pfistandardnim neuropatologickém vysetfeni mozku
[4, 5] - obrazek 1.

Gen pro prionovy protein (PRNP) je kddovan na kratkém
raménku 20. chromozomu. V jeho sekvenci 1ze popsat fa-
du patogennich zmén pofadi nukleotidi (polymorfismy)
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a mutaci, které jsou pricinou variability jednotlivych
podtyptl prionovych nemoci, nebo i kauzalnimi muta-
cemiu hereditarnich forem prionovych onemocnénti [6].

TYPY PRIONOVYCH ONEMOCNENI
Nejcastéjsim lidskym prionovym onemocnénim je
Creutzfeldtova-Jakobova nemoc (CJN), ktera se vy-
skytuje ve tfech formach: sporadicka, geneticka (fami-
lidrni) a ndhodné pienesena v souvislosti s 1ékafskym
vykonem (iatrogenni). Nejvice pfipadd je sporadickych.
Mezi hereditarni (familiarni) prionové choroby vedle
genetické formy Creutzfeldtovy-Jakobovy nemoci patii
Gerstmannuv-Straussleruv-Scheinkeriiv syndrom
(GSS) a fatalni familiarni insomnie (FFI).

Nova varianta Creutzfeldtovy-Jakobovy nemoci
(VCJN), popsana ve Velké Britanii v roce 1996, ktera ma
vztah k bovinni spongiformni encefalopatii (BSE), v CR
dosud nebyla diagnostikovana.

Dnes jiz pouze historicky vyznam ma kuru, které se
vykytovalo na Nové Guinei v ramci ritudlniho kanibali-
smu (od 50. let 20. stoleti se jiZ neobjevily nové pripady).

Creutzfeldtova-Jakobova nemoc (CJN)
Nejcastéji se vyskytuje sporadicka forma CJN (sCJN)
s incidenci pfiblizné 1-3 pfipady/1 milion obyvatel/rok.
Klinicky obraz se vyznacuje rychle progredujici demen-
ci s pridruzenim nejméné dvou ze ¢tyf nasledujicich
projevi:
- myoklonus,
- mozeckové a zrakové prostorové dysfunkce,
-pyramidové a extrapyramidové (parkinsonské) projevy,
- akineticky mutismus (pacient je nepohyblivy, rigidni,
neschopen souvislé feci).
Onemocnéni probiha nejcastéji nékolik mésicii, vét-
S§inou méné nez jeden rok (trvani dels$i nez dva roky je
vylucujicim kritériem diagnézy sporadické formy CJN).
Diagnézu podporuje elektroencefalograficky (EEG) nalez
generalizovanych trifazickych komplexl s periodicitou
kolem 1 sec, v mozkomisnim moku pozitivita proteinu
14-3-3 a vysoka hladina h-tau a vmagnetické rezonanci
(MRI) obraz hyperintenznich signald v putamen, kau-
datu a korovych prouZzcich na sekvencich FLAIR (fluid
attenuation and inversion recovery) a/nebo v difuznim
vazeni [7].
Diagnosticka kritéria WHO rozlisuji (podobné jako
u dalsich neurodegenerativnich onemocnéni) diagnézu
moznou (typicky klinicky obraz), pravdépodobnou
(klinicky obraz a typicky EEG nalez, a/nebo MRI obraz
a/nebo pozitivita proteinu 14-3-3 v mozkomisnim moku)
a jistou (neuropatologicky potvrzena pritomnost prio-
novych depozit v mozkové tkani).
Termin ,,pravdépodobna sporadicka Creutzfeldtova-
-Jakobova nemoc* v podstaté odpovida klinické jistoté
diagnézy (u podezfeni na prionovy ptivod se rutinné
neprovadi mozkova biopsie) a je indikaci k zahajeni
komplexni paliativni péce tohoto terapeuticky neovliv-
nitelného onemocnéni.
Vramci sCJN se vyskytuji polymorfismy na 129. kodonu
PRNP, které se vyznacuji specifickym klinicko-patologic-
kymi podtypy sCJN s odliSnostmi v neuropatologickém
obraze i v klinickych projevech (délka trvani nemoci,
pozitivita EEG ¢i ndlezu v mozkomis$nim moku) [8].
Zcela zasadni je, Ze definitivni diagnézu urcuje pouze
morfologické - autoptické (vzacné bioptické) vysetieni



mozku pacienta s neuropatologickym priitkazem PrPres
v mozkové tkani imunohistochemickymi metodami.
Metoda westernblot vyuziva obdobnych imunochemic-
kych postupti a Ize ji provést opét pouze na vzorku moz-
kové tkané.

Zobrazeni mozku MRI je v soucasné dobé povazovano
za zlaty standard a nezbytnou soucast diferencialni
diagnostiky vSech rychle progredujicich demenci.
Bioptické vysetfeni mozku pfi klinickém podezfeni na
CJN je vzhledem Kk riziku iatrogenniho pfenosu (s du-
sledkem prakticky nevratné kontaminace opera¢niho
instrumentaria) nutné povazovat za ultimum refugium,
sindikaci pouze v pfipadé jasné diferencidlné-diagnos-
tické hypotézy lécitelného onemocnéni (napi. atypicka
CNS vaskulitida) [9].

Genetické (familiarni) formy CJN (fCJN) jsou vel-
mi vzacné, typicka je u nich pfitomnost patogenni
mutace PRNP. V riznych populacich se na zakladé
historicko-socidlnich aspektli udrzuji typické mutace
-napt. E200K se vyskytuje castéji na Slovensku a u li-
byjskych Zidf [10, 11]. V zipadni Evropé je pak pomérné
¢astad mutace D178N, nicméné v CR a v Evropé obecné
je nej¢astéji zastoupenou mutaci E200K [12]. V CR byla
mutace E200K potvrzena v 25 pfipadech, mutace D178N
byla potvrzena u 5 pfipadl a velmi vzacna mutace
R208H v jednom piipadé [13]. Pravdépodobnost, Ze se
béhem Zivota nositele mutace prionové onemocné-
ni projevi (penetrance), roste s vékem, na Slovensku
a v Italii dosahuje pfiblizné 60 % [11, 14], v jinych po-
pulacich pak dosahuje az 100 % [15]. Klinicky se fCJN
projevuji obdobné jako sCJN, nemusi ale mit pozitivni
typicky ndlez na EEG nebo pozitivni protein 14-3-3
v mozkomiSnim moku a pribéh onemocnéni je delsi,
Casto pfesahuje dva roky (Casové omezeni sporadickych
forem).

Iatrogenni (ndhodné pfenesend) CJN (iCJN) je spojena
s invazivnimineurochirurgickymi vykony, transplanta-
cirohovky auzivanim hormont (gonadotropin, ristovy
hormon) izolovanych z lidskych hypofyz. Zatim bylo ve
svété popsano pres 400 piipadl iCJN [16].

Nova varianta CJN (vCJN, nvCJN, Willova nemoc),
znama od roku 1996 [17], je spolu s iCJN pravdépodobné
epidemiologicky nejzavaznéjsim prionovym onemoc-
nénim. Jeji vyskyt u lovéka je vysvétlovan alimentar-
nim pfenosem pii konzumaci hovéziho masa z dobytka
nakazeného bovinni spongiformni encefalopatii (BSE).
Doposud bylo ve svété k ¢ervnu 2014 definitivné potvrze-
no 229 pripadi vCJN, z toho vét§ina ve Velké Britanii, kde
jsou navic tfi pfipady davany do souvislosti s transfuzi
kontaminované krve [18, 19]. V soucasné dobé stale
neni k dispozici dostatecné senzitivni a specificky test
pro pritomnost PrPs v krvi, ktery by byl pouZitelny pro
screening krevnich derivatd.

Klinicky se vCJN projevuje casnymi psychiatrickymi
projevy, mozeckovou symptomatologii a aZ pozdéjsim
rozvojem progredujici demence [20]. Typicky je nalez
na magnetické rezonanci - hyperintenzita pulvinaru
thalamu na FLAIR sekvencich (tzv. pulvinar sign) [21].
U nové varianty CJN (nikoliv u sporadickych forem
CJN!) je velmi specificka biopsie patrové mandle
s imunohistochemickym prikazem PrPrs v lymfatic-
ké tkani tonzily, kterd umoznuje stanovit definitivni
diagnézu jiz za Zivota pacienta bez nutnosti mozkové
biopsie [22-24].
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Gerstmannuv-Striussleriiv-Scheinkeruv syndrom
(GsS)
GSS je velice vzacné dédicné onemocnéni (incidence se
odhaduje nalpfipad/100 miliond obyvatel/rok) podmi-
néné specifickymi mutacemi v PRNP. Klinicky u GSS
dominuje mozeckova symptomatologie a pribéh one-
mocnéni je vyrazné delsi (roky, obvykle kolem péti let)
nezu sCJN (mésice). Nejcastéjsi pfi¢inou GSS je mutace
P102L [12]. V CR bylo doposud autopticky potvrzeno pét
pripadi GSS s jeji pozitivitou.

Fatalni familiarni insomnie (FFI)

Toto extrémné vzacné, v CR se nevyskytujici onemocné-
ni, je asociovano s mutaci D178N a soucasnou piitom-
nosti methioninu na 129. pozici PrP. Klinicky je charak-
terizované insomnii, poruchami autonomnich funkci,
pyramidovou symptomatologii a demenci [25-27].

Kuru

Kuru bylo endemické onemocnéni pfenasené kani-
balskymi ritudly kmene Fore na Papui-Nové Guinei,
popsané v 50. letech 20. stoleti [28]. Pfenos se udaval
alimentdrni cestou pojidanim mozkl povaZovanych
v ramci rituald za méné hodnotné - proto je dostavaly
déti a Zeny, které nasledné na kuru trpély nejvice.
S omezenim kanibalskych praktik se incidence kuru
rychle sniZovala a v soucasné dobé se toto onemocnéni
povazuje za prakticky eradikované.

METODY QEFINITIVNi DIAGNOSTIKY
PRIONOVYCH ONEMOCNENI

Definitivni diagnéza prionového onemocnéni se opira
o priitkaz PrP™s v mozkové tkani, tedy rutinné z autopsie
mozku (mozkové biopsie by mély byt indikovany jen
zcela vyjimecné), v ptipadé vCJN i z patrové mandle [29].
Pfivlastnim priikazu PrP™ je nejprve vySetfovana tkan
vystavena ucinku nespecifickych proteinaz (proteinaza
K), které degraduji fyziologicky, ,zdravy*, PrP. Nasledné
monoklondlni protilatky namifené proti PrP rozpozna-
ji zachované molekuly PrPrs, které odolaly pisobeni
proteinazy K.

Standardné lze uzit metod nepfimé imunohistoche-
mie nebo western-blotu. Imunohistochemicky pfistup
umozniurcit distribuci PrP™ v riiznych ¢astech mozku
amorfologii imunoreaktivit - PrP se miZe vyskytovat
v podobé difuznich synaptickych depozit nebo miize
vytvaret shluky (agregaty) az vzhledu plakd (tzv. pla-
que-like struktury).

Doba fixace celého mozku probiha asi 4 tydny, poté
se provadi odbér vzorkd, zpracovani tkanovych blokla
avlastni neuropatologické vysetfeni. Doba od pitvy aZ po
definitivni diagnézu, véetné vylouceni dalSich moznych
neurodegenerativnich onemocnéni, je proto kolem 6 ty-
dnd, miize vsak nezfidka trvat i déle. Western-blot je
rychlejsi. Western blot umoznuje prokazat pritomnost
PrP™jiz do druhého dne po provedeni pitvy téla pacienta.
Jde vSak pouze o detekci pritomnosti patologického prio-
nového proteinu bez moznosti kvantifikovat distribuci
zmén v mozku. Podle kritérii WHO staci k definitivnimu
potvrzeni diagnodzy prionového onemocnénijedna z vyse
uvedenych metod, idedlni je vSak kombinace obou.

Po potvrzeni prionového onemocnéni jesté rutinné
probiha molekularné-genetické vysetfeni, cilené na
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Tabulka 1. Modifikovand WHO diagnosticka kritéria
pro sporadickou formu CJN (z roku 2009) [7]
Table 1. Modified WHO diagnostic criteria for sporadic CJD
(from 2009) [7]

rychle progredujici demence (pod dva
roky) a

negativni nebo nedostupné EEG a

MozZna CJN
(klinicky obraz)

nejméné dva z nasledujicich ¢tyr projeva:
- myoklonus

- zrakové nebo mozeckové projevy

- pyramidové/extrapyramidové postizeni
- akineticky mutismus

moznd sCJN a

typicky nalez na EEG (generalizované pe-
TG L LR\l riodické trifazické komplexy) a/nebo
(klinicky obraz pozitivita 14-3-3 proteinu v mozkomisnim
apomocna moku a/nebo

vysetieni) v MRI hyperintenzni signaly v putamen,
kaudatu a korové prouzky na sekvencich
FLAIR (fluid attenuation and inversion re-
covery) a/nebo v difuznim vazeni

Jista CIN potvrzeni neuropatologické a/nebo

(QIDICL LD IS A oty rzeni pritomnosti PrPresmetodou
prukaz) western blot

detekci polymorfismii na 129. kodonu a moznych mutaci
PRNPvramcifamilidrniho vyskytu téchto onemocnéni.
Asi 25 % prionovych onemocnéni ma dédi¢ny podklad,
u mnoha rodin i v nepfitomnosti relevantni rodinné
anamnézy (!) [12].

Definitivni diagnéza prionového onemocnéni ma tedy
tfi ¢asti: neuropatologickou, imunologickou (metoda
western blot) a molekularné-genetickou. Pouze kombi-
naci téchto pfistupti 1ze diagnézu uzavtit jako definitivai
sporadickou nebo familiarni formu daného prionového
onemocnéni.

Diferencidlni diagnostika prionovych onemocnéni
Klinicky obraz je pro typicky probihajici formy pomérné
specificky a v kombinaci s dopliikovymi vySetfenimi
1ze dosahnout vysoké miry diagnostické jistoty (tab. 1).
Neuropatologicky obraz prionovych onemocnéni je také
velmi specificky (viz vys$e). Pfesto v ramci diagnostiky
rychle progredujici demence je na misté zvazit i jina
primarni neurodegenerativni onemocnéni, postizeni
mozku zplusobené v ramci kardiovaskularnich one-
mocnéni, metabolické encefalopatie (jaterni, renalni),
deficit vitaminu Bl (thiaminu) u chronicky podvyzi-
venych a ¢asto u alkoholikil, systémové autoimunitni
onemocnéni (Hashimotova thyreoiditia, systémovy
lupus erytematodes) ¢i lymfoproliferativni onemoc-
néni. Pfitomnost nddorového onemocnéni (typicky
malobuné¢ny karcinom plic) méZe vést k paraneoplas-
tické tvorbé protilatek namifenych proti antigenim
v mozku, velmi ¢asto v mozecku (paraneoplasticka
cerebelarni degenerace) nebo vlimbickych strukturach
(hipokampus, amygdala - tzv. limbicka encefalitida).
Klinicky se jedna o velmi proménlivé projevy, které
mohou ¢asto napodobovat prionova onemocnéni ¢i jiné
neurodegenerace.

Velmi Casty je soucasny vyskyt nékolika riznych pri-
marnich neurodegenerativnich onemocnéni, kdy pti-
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tomnost napt. Alzheimerovy nemoci nevylucuje moz-
nost prionového onemocnéni. K tomuto se pak ¢asto
pridava rizné vyjadfena patologie vaskularni (nejcas-
téji pfi postiZeni penetrujicich arterii a arteriol), ktera
mize dosahovat aZ podoby tzv. vaskularni demence.
Z vyse uvedeného je patrné, Ze ac je neuropatologicka
diagnéza izolovaného prionového onemocnéni relativ-
né piimocara, je potfeba dile dovysetfit dal§i mozné
patologie v mozku, které mohly modifikovat klinické,
biochemické a morfologické projevy pozorované ante
mortem, zcela zasadni je pak vliv téchto modifikujicich
faktor@ na profil biomarker v mozkomisnim moku
130, 31].

PRIONOVA ONEMOCNENI V CR

Autopticka verifikace vSech podezfeni na prionova one-
mocnéni je v CR povinna a podléha hygienicko-epide-
miologickému sledovani (surveillance). VySetfeni zajis-
tuje Narodni referen¢ni laboratof (NRL) pro lidska prio-
nova onemocnéni pti Oddéleni patologie a molekularni
mediciny v Thomayerové nemocnici v Praze [31]. Od po-
¢atku fungovani NRL v roce 2002 bylo do roku 2014 véetné
definitivné potvrzeno celkem 181 pfipadd prionovych
onemocnéni, z toho 146 pripadd sCJN, 31 pripadt fCJN
a 4 ptipady GSS (obr. 2), coZ odpovida Ghrnné prevalenci
v CR pfiblizné 13 pfipadli/rok, nicméné je zde patrny
trend ke zvySovani prevalence zpsobeny postupnou
optimalizaci diagnostickych metod.

V CR probihd od 1. 1. 2007 na zakladé dopliiku transplan-
tacniho zdkona [32] povinné testovani mozkové tkané
vSech darcti rohovek na pfitomnost PrP™ metodou wes-
ternblot. VySetfeni zajistuje imunologicka laboratof
pfi NRL a spolupracuje se viemi o¢nimi bankamiv CR.
Vysetfeno bylo jiZ pfes 3 000 vzorkl s negativnim vy-
sledkem; u jednoho bylo vysloveno podezteni z ptitom-
nost PrPs, nicméné dalsi dovySetfovani tuto moznost
zamitlo [33].
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Obr. 2. Pocet pfipadi lidskych prionovych onemocnéni
v jednotlivych letech 2002-2014 v CR

Figure 2. Cases of human prion diseases in the Czech
Republic, 2002-2014

fCJIN - familidrni Creutzfeldtova-Jakobova nemoc, GSS -
Gerstmanniv-Stréussleriv-Scheinkerdv syndrom, sCJN - spora-
dicka Creutzfeldtova-Jakobova nemoc

fCJIN - familial Creutzfeldt-Jakob disease, GSS - Gerstmann-
Stréussler-Scheinker syndrome, sCJN - sporadic Creutzfeldt-
Jakob disease
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A PROTIEPIDEMICKA OPATRENI

Epidemiologické Setfeni a protiepidemicka opatfeni
se v soucasnosti stale fidi Metodickym pokynem ¢. 3
Ministerstva zdravotnictvi CR z roku 2001 [34], novy
Metodicky navod k zajisténi systému epidemiologické
bdélostilidskych prionovych onemocnéni bude soucasti
novely vyhlasky ¢. 473/2008, o systému epidemiologické
bdélosti (surveillance) pro vybrané infekce.

Je tfeba zdliraznit, Ze klasické epidemiologické Setie-
ni se zaméfenim na patrani po zdroji nakazy a cesté
pfenosu onemocnéni je relevantni pouze v pripadé
podezrfeni na iatrogenni formu CJN, kdy v anamnéze
pacienta patrame po rizikovych lékaiskych vykonech,
vySetfenich a 1é¢bé a dale u vCJN, kdy jediné v tomto
pripadé je odivodnéné Setfeni tykajici se stravovacich
zvyklosti, popt. idaji o chovu a kontaktu se zvifaty.
Setfeni stravovacich zvyklosti u sporadické a fami-
lidrni formy CJN neni odborné podlozeno. Upraveny
list epidemiologického Setfeni bude pfilohou nového
metodického navodu, v soucasnosti je k dispozici na
strankach www.hygpraha.cz. Vzhledem k tomu, Ze
iatrogenni pfenos CJN byl zaznamenan prostfednictvim
infikovanych tkani, orgdnii, eventualné chirurgickych
nastroj, je jedinym preventivnim opatfenim tohoto
prenosu disledné dodrzovani bezpecnostnich predpist
souvisejicich se zachazenim s tkanémi a 1ékafskymi
pristroji ¢i nastroji. Podle platné legislativy jsou z dar-
covstvi krve, lidskych tkani, organt a bunék vylouce-
ny osoby s rodinnou anamnézou CJN. Rovnéz nelze
odebirat organy od osob, kterym byla transplantovana
rohovka, nebo §tép tvrdé pleny mozkové nebo byly v mi-
nulosti 1é¢eny 1é¢ivymi pripravky zhotovenymi z lid-
skych hypofyz. Jako rizikova je rovnéz uvedena rychla
progresivni demence nebo degenerativni neurologické
onemocnéni, z darcovstvi krve jsou navic vylouceny
osoby, které pobyvaly ve Velké Britanii a ve Francii
v letech 1980-1996 po dobu del$i neZ 6 mésicli, popt.
jim byla podana transfuze pfed rokem 1996 v zahrani-
¢i. Dohledatelnost darct prostfednictvim Narodniho
registru darct a Narodniho registru transplantaci po
dobu 30 let je zakotvena v tzv. transplanta¢nim zdkoné
[32, 35, 36].

Kromé vylouceni rizikovych osob z darcovstvi krve, tkani
a organt je pro profylaxi iatrogenniho pfenosu priono-
vych onemocnéni nezbytné diisledné dodrzovani sprav-
nych dekontaminacnich a sterilizacnich postupd.
Pokud jsou u pacienta s pfedpokladanym nebo potvr-
zenym lidskym prionovym onemocnénim provadény
diagnostické a lé¢ebné invazivni vykony, musi byt
postupovano v souladu s Metodickym listem TSE/CJN
a vyhlaskou ¢. 306/2012, kde jsou postupy dezinfekce
a sterilizace stanoveny [37-39]. Nastroje, které byly
v kontaktu s tkanémi pacientdl s prokdzanym onemoc-
nénim, jiZ nesmi byt znovu pouzity, bézna sterilizace
nepostacuje ke zniceni priond, v pfipadé nastroj pouzi-
tych u pacientt s klinicky zjevnou diagnézou (odpovida
,pravdépodobné CJN“ podle WHO kritérii) se nastroje
ihned po pouziti nakladaji do dezinfekéniho roztoku
chlornanu, eventualné hydroxidu sodného, a nasled-
né se sterilizuji pfi teploté 134 °C po dobu 60 minut.
V téchto ptipadech 1ze také fadné dekontaminované
nastroje ulozit do tzv. karantény a finalni postup urcit
az po stanoveni konecné diagnézy.

SOUHRNNE SDELENI

ZAVER

V soulasné dobé probih4 na tiizemi CR epidemiologicka
surveillance prionovych onemocnéni na urovni srov-
natelné s ostatnimi vyspélymi zemémi. Unikatem je
systematicky screening mozkové tkané darcti rohovek
na pritomnost PrP™s, Rostouci informovanost diagnos-
tikujicich 1ékaiti a $ir$i zavedeni magnetické rezonance
a analyzy mozkomis$niho moku do rutinni klinické praxe
vedla béhem 12 let k nar@istu zachytu téchto onemocné-
ni, z nichz priblizné 17 % ma dédi¢ny podklad a jejichz
zachyt a nasledné genetické poradenstvi je zcela zdsadni
pro rodiny postiZzenych. Pfestoze iatrogenni ani nova
varianta CJN nebyly v CR dosud potvrzeny, je jejich riziko
stale realné, zejména v kontextu narastu poctu miniin-
vazivnich neurochirurgickych vykoni ¢i rizika pfenosu
krevnimi derivaty.
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