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Prionové choroby, alebo prenosné spongioformné encefalopatie Cloveka su progresivne, fatdlne ochorenia, charakterizované neurologic-
kymi aj psychiatrickymi priznakmi. Najcastej§im prionovym ochorenim €loveka je Creutzfeldtova-Jakobova choroba (CJch). Abnormality
MRI pri sporadickej forme CJch sa prejavuju hyperintenzitou signalu v oblasti putamen a caput nuclei caudati (v porovnani ku talamu
a mozgovej kore) na T2-vazenom obraze a protén denzitne vazenom obraze sekvencii MR. Opisané zmeny signalu v putamen a v nc. cau-
datus st obvykle symetrické. Najnovsie tidaje upozornuiju na vysoku senzitivitu diflizne vazeného obrazu. Charakteristické rozmiestnenie
symetrickej hyperintenzity v pulvinar thalami na MRI sa ukazuje ako typické pre novy variant CJch (vCJch). Tato typicka zmena sa nazyva
pulvinarovy priznak. Prospektivna analyza dokumentuje pulvinarovy priznak u 90% pacientov s diagndzou vCJch. Zmeny MRI nalezu
boli zaznamenané u mnohych pacientov postihnutych CJch a charakteristicka distribucia tychto zmien umoziuje presnu radiologicku
diagnostiku aj s rozliSenim jednotlivych subtypov ochorenia. Zavedenie jednotného zobrazovacieho protokolu a zvySena pozornost za-

merana na opisané charakteristické zmeny, mézu vyrazne prispiet ku véasnému rozpoznaniu CJch.
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Zoznam skratiek

CJch - Creutzfeldtova-Jakobova choroba

vCJch - variant Cdch

DWI - difuzne vézeny obraz

EEG - elektroencefalogram

E200K — mutacia prionového génu na koddne 200

PD - protén denzitne

Pch — prionové choroby

PRNP — humanny prionovy gén

PrPres — prionovy protein rezistentny na protedzy

MM — metioninové homozygozita, polymorfizmus na
129 kodéne PRNP

VV - valinova homozygozita na 129 kodéne PRNP

M/V — metionin/valin, heterozygozita na 129 koddne
PRNP

Uvod

Prionové choroby (Pch) alebo prenosné spon-
gioformné encefalopatie Cloveka su progresivne
fatélne ochorenia, charakterizované neurologickymi
a psychiatrickymi symptdmami. S ochorenim zvia-
zang, patologickd forma prionového proteinu rezis-
tentna na protedzy (PrP'), nahromadend prevazne,
ale nie vyluéne v centrdlnom nervovom systéme,
tvori spolo¢ny marker Pch. Najéastej$im prionovym
ochorenim ¢loveka je Creutzfeldtova- Jakobova cho-
roba (CJch). Vacsina pripadov sa prejavuje ako spo-
radickd forma nezname;j etioldgie (19). K ziskanym
formam patri iatrogénna CJch a variant CJch (19),
ktory sa etiologicky spaja s bovinnou spongioform-
nou encefalopatiou. Genetické formy Pch charakte-
rizuju pre Pch-Specifické bodové mutécie, alebo in-
zercie prionového génu (PRNP) (8). Polymorfizmus
na kodéne 129 (metionin/valin, MV) ma dokazatefny
vplyv na fenotyp etiologicky rozdielnych Pch. Spo-
lu s Western blotovym typom PrP™es (typ 1, 2A, 2B),
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patri k délezitym faktorom molekularnej klasifikacie
Pch. V suéasnosti najviac akceptovana klasifikécia
rozliSuje 6 foriem sporadickej CJch: MV-1, MM-1,
VV-1, MV-2A, MM-2A, VV-2A. Novy variant CJch
reprezentuje typ MM-2B.

Diagnostické kritéria pre epidemiologicky do-
hfad rozliSuju 1. definitivnu, 2. moznu a 3. pravdepo-
dobnu diagnézu pre jednotlivé formy Pch &loveka
(19). Okrem vyhodnotenia klinickych priznakov,
k beznému diagnostickému postupu patri aj dokaz
pritomnosti proteinu 14-3-3 v cerebrospinalnom
moku, vySetrenie EEG zamerané na charakteris-
tické trojfazové periodické komplexy a MRI mozgu,
zamerané na hyperintenzitu signalu predovsetkym
v bazélnych ganglidch alebo talame (17, 19).

Novsie Studie nasvedCuju, ze MRI mozgu je
cennym nastrojom na podoprenie klinickej diagndzy
CJch. Naviac, nové vySetrovacie postupy umoznili

nahliadnut aj do patogenézy Pch. N&$ prehfad su-
marizuje su¢asné poznatky o charaktere a spofahli-
vosti MRI zmien, pozorovanych pri CJch z hfadiska
diferencidlnej diagndzy.

MRI ndlez pri sporadickej CJch
Abnormality signalu na MRI pri sporadickej
CJch st zndme od roku 1988 (5). Na zéklade po-
¢etnych kazuistik bol opisany hyperintenzivny signal
v putamen a v caput nuclei caudati (v porovnani
k talamu a mozgovej kére) pomocou dihodobej opa-
kovanej ¢asovej sekvencie (v T2 —vazenom a proton
denzitne (PD) vaZzenom obraze. Zmeny intenzity sig-
nalov v putamen a v nucleus caudatus su zvy€ajne
symetrické (obrazok 1 a 2). Asymetrické zmeny su
zaznamenané priblizne v 20 % pripadov (23). Dal$ie
nalezy reprezentuje o€ividné zvyraznenie hyperin-
tenzity prednej polovice putamen v porovnani k jeho

Obrazok 1. Sporadicka CJch (FLAIR): Normélny nalez a symetricky hyperintenzivny signal
v bazalnych gangliach (caput nc. caudati a putamen)

Normalny FLAIR
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Sporadicka CJch - FLAIR
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Obrazok 2. Sporadicka CJch (DWI): Symetricky hyperintenzivny signél v putamen, caput nc. caudati
a v mozgovej kdre

Nc. caudatus a putamen

Cortex cerebri

Tabufka 1. Porovnanie MRI nalezu pri v€CJch a sporadickej forme CJch (prevzaté z 19)
MRI nalez

Hyperintenzita — Caput nc. caudati
Hyperintenzita — Putamen

Hyperintenzita — Pulvinar thalami
a nc. dorzomedidlis thalami

Hyperintenzita — periakvaduktélnej
sivej hmoty

Atrofia mozgu

Hyperintenzita — cortex cerebri

zadnej polovici. Tieto MRI zmeny sa mdzu objavit
velmi skoro, eSte pred charakteristickym EEG nale-
zom. Zmeny signalu mozno pozorovat aj v pallide,
talame a periakvaduktéinej sivej hmote, hoci tieto
zmeny sa vyskytuju zriedkavejSie (obyCajne menej
ako 20 %) (1). Niekedy vidiet aj postihnutie mozgovej
kdry, ktoré sa vyskytuje vo véasnom Stadiu CJdch,
ale mdze byt nedostatoCne vyrazné a zretelné (19).
Délezité je spomenut, Ze atrofia kory mdze byt nes-
korym priznakom a koreluje s trvanim ochorenia. Na
rozdiel od Alzheimerovej choroby, pre CJch nie je
charakteristicka atrofia hippocampu, ale skor difuz-
na atrofia mozgovej kory.

V roku 1996 bola zaznamenana 79% senzitivita
pri hodnoteni hyperintenzity bazalnych ganglii v T2
a PD-vaZeni MRI u CJch (4). V tom ¢ase bolo vyse-
trenych iba 29 pacientov, z ktorych 4 mali vyrazné
extrapyramidové priznaky. Neskor, vo vaésej Studii
162 pripadov CJch, bola senzitivita 67 % a Speci-
ficita 93% MRI (pouzité T2, FLAIR a PD- vazenie
MRI) (15). V tejto Studii neboli zahrnuté Klinické pri-
znaky. Nasledne, Meissner a spol. korelovali zmeny
hyperintenzivneho signélu v bazélnych ganglidch
s klinickymi priebehom aj trvanim ochorenia v dosta-
toCne velkej skupine postihnutych CJch (12). Zistili,
Ze u pacientov s hyperintenzitou signdlu v bazal-
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nych gangliach na T2 vazenom obraze bola vy$Sia
pravdepodobnost klinického priebehu s rychlo pro-
gredujucou demenciou v skorych Stadiach ochore-
nia a jeho kratSie trvanie. Prekvapuijuco, pacientov
s CJch, bez zvySenej intenzity signélu v bazélnych
gangliach, charakterizoval vy3si vyskyt extrapyra-
midovych portch (82% oproti 70%). NapadnejSie
rozdiely boli zistené pri symptdmoch ako depresia
a senzorické poruchy, ktoré sa vyskytovali CastejSie
u pripadov bez zvySenej intenzity signdlu. Autori
usudili, Ze MRI bolo uzito¢nejSie v diagnostike CJch
u pacientov s molekularnym subtypom MV-2A. Na
zmeny MRI mozgu nevplyva ani trvanie ochorenia,
ani vek pri manifestécii prvych priznakov (3). Zmeny
MRI boli zaznamenané aj pri genetickej forme CJch.
Charakteristickd hyperintenzita bazélnych ganglii
bola pozorovana priblizne u 50 % pacientov s muta-
ciou E200K (najvacsi pocet diagnostikovanych na
Slovensku, zvySeny vyskyt v Madarsku (7, 13)) a asi
u 30% pri Gerstmann-Straussler-Scheinkerovom
syndréme, genetickej forme humannych Pch s vy-
raznymi amyloidnymi depozitmi (8).

Popri T2, PD - vdZenom obraze, patria aj FLAIR
a difuzny vézeny obraz (DWI) k cennym ndstrojom
diagnostiky. Jedna z poslednych tudii DWI a FLAIR
obrazu uvéadza pre CJch senzitivitu metddy 91 %,
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Specifickost 95% a presnost 94 %. Spofahlivost
metddy bola vysoka. Senzitivita bola vy$Sia v DWI
ako v FLAIR obraze. Autori odporucaju DWI a FLAIR
vySetrenie pri kazdom podozreni na CJch (20). Toto
odpordéanie ma znaénu podporu, konkretizovanu
doplnkom o zvéazenie navrhu, aby sa DWI, ako naj-
citlivejSia MRI technika v diagnostike CJch, zaradila
medzi klinické diagnostické kritéria CJch (6, 16).
V jedinom publikovanom pripade CJch s mutéciou
E200K s na DWI zaznamenané abnormality po-
dobné ako pri sporadickej forme CJch (22).

Hyperintenzitu bielej hmoty mozno niekedy
vidiet v centrum semiovale, ¢o moze korelovat
s neuropatologickymi zmenami. Neuropatologické
zmeny bielej hmoty su zriedkavé u pripadov CJch
v Severnej Amerike a v Eurdpe. U niektorych paci-
entov hlavne z Japonska, sa usudzuje rovnako na
primarne postihnutie bielej aj sivej hmoty. Podla
neddvnej japonskej Studie (11), sériové MRI zobra-
zenie mozgovych zmien tzv. panencefalopatického
typu CJch ukazali, ze T2 hyperintenzity sa objavuju
v sivej hmote 2-5 mesiacov po klinickej manifestécii
CJch a v bielej hmote obklopujticej boéné komory
priblizne 5 mesiacov po zaciatku ochorenia. Zmeny
sa pocas niekolkych nasledujucich mesiacov rychlo
Sirili do hibokych a podkdrovych oblasti bielej hmoty
a potom, 10 mesiacov od prvych priznakov ochore-
nia, zasiahli kompletne cell bielu hmotu. V terminal-
nom $tadiu u pripadov s dihdim priebehom ocho-
renia, MRI obraz ukdzal T2 hyperintenzitu v tractus
corticospinalis, v capsula interna a v truncus cerebri.
Panencefalopaticky typ CJch je zriedkavy, ale nie
neobvykly aj v Eurdpe (7), preto ho treba mat na pa-
mati pri posudzovani takychto MRI zmien.

MRI ndlez pri variante CJch

Symetrické rozmiestnenie hyperintenzivne-
ho signalu v oblasti pulvinaru (nucleus posterior
thalami), v porovnani so sivou hmotou normainej
mozgovej kory a oblastou predného putamenu, sa
povazuje za charakteristicky MRI nélez pri vCJch
(19). Opisané zmeny boli pomenované ,pulvinarovy
priznak®. Zmeny pulvinaru mozno najlepSie vidiet
na axialnych obrazoch, ale tiez v dalSich rovinach.
Prospektivna analyza identifikovala pulvinarovy
priznak v 90% pripadov vCJch (2). Bol detekova-
ny v 9% T1 — vazenych, 71% T2 — vazenych, 81%
PD - véazenych a 100% FLAIR obrazoch (2). DWI
su tiez cenné. K dalSim charakteristickym ¢rtam
patri hyperintenzita dorzomedialnych jadier talamu
(93%), v hlave chvostnatého jadra (caput nc. caudati)
(40%) a v periakvaduktalnej sivej hmote (83 %) na
FLAIR obrazoch. Intenzivne zmeny signélu v dor-
zomedidlnej Casti talamu sa ¢asto pripodobruju
hokejke (,hockey-stick” appearance). Dospelo sa
k zaveru, ze v primeranom klinickom kontexte, pri-
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tomnost pulvinarového priznaku na MRI je velmi
presny diagnosticky znak u vCJch, pricom FLAIR
sekvencia je citlivej$ia ako ostatné sekvencie (obra-
zok 3 a 4). Dolezité je reSpektovat definiciu pulvi-
narového priznaku, pretoze niektoré iné chorobné
stavy tieZ moze sprevadzat vysoka intenzita signélu
v talame (obvykle zahffiajuca cely talamus alebo aj
dalSie jadra okrem pulvinaru) (19). Sem patri otrava
CO, Wernickeho encefalopatia, bitalamicky gliém
a symetricky talamicky infarkt. Pulvinarovu a dorzo-
medidlnu skupinovu hyperintenzitu jadier mdZeme
pozorovat v zadiatkoch intrakranidlnej hypertenzie,
pri chorobe z macacieho Skrabnutia, Alpersovom
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Variant CJch - pulvinar(Sipky) and periaqueduijtiva siva hmota
(hrubé Sipky)

syndréme a postinfekcnej encefalitide. FaloSne po-
zitivny pulvinarovy priznak bol zaznamenany u spo-
radickej CJch (14). Hoci sa mbZzu objavit aj vynimky,
porovnanie MRI abnormalit pri vCJch a sporadickej
CJch (tabulka 1, prevzatej z (19)), spolu s klinickou
symptomatoldgiou umoznia lekérovi vo vacsine pri-
padov rozlisit tieto choroby.

Siuhrn

Charakteristické zmeny MRI boli pozorované
u mnohych pacientov s CJch a ich distriblcia ¢asto
umoziuje presnu radiologicku diagnostiku a rozli-
Senie jednotlivych podtypov. Désledné pouzivanie

jednotného zobrazovacieho protokolu a zvy$ena po-
zornost venovana charakteristickym nalezom mézu
vylepsit véasné rozpoznanie a diagnostiku CJch.
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