Creuzfeld-jacob diagnostic
Marqueurs protéiques de la maladie de Creuzfeld-Jacob

1) Protéine 14-3-3

-7 isoformes de la protéine 14-3-3 dont 2 phosphorylatés dans les neurones => la sensibilité pour la protéine  14-3-3 est haute 91-100% pour les sous-type  "classiques" MMI et  MV1 et basse pour les autres sous-types surtout MM2 et MV2 (57 - 68 %) => ce test est utile pour les formes classiques mais ne permet pas d'exclure la maladie dans les autres sous-type de la protéine 14-3-3 (faux négatifs possibles).

-Faux positifs dans de nombreuse maladies neurologiques (encéphalite à HSV, hypoxiques, métastases SNC, Sd paranéoplasique, métaboliques, Alzheimer, démence vasculaires, encéphalopathies virales). La protéine 14-3-3 est retrouvée dans tous les tissus et pourrait plus marquer la mort des cellules SNC que la maladie de Creuzfelf Jacob

-Une 2ème PL dans les stades avancés de la maladie (après 12 mois d'évolution) améliore la sensibilité

=> Leest protéine 14-3-3 ne reste qu'un test d'appoint au diagnostic et ne remplace pas le Gold standart qu'est la mise en évidence de protéine protease resistante PrPSc dans le tissus cérébral.

2) Autres protéines (non accréditées à ce jour): S100 protein , neuron specific enolase , tau protein

3) Critères diagnostics
- Min. 2 parmis les symptômes suivants: myoclonie; atteinte visuelle ou cerebelleuse; dysfonction pyramidale/extrapyramidale ; mutism akinetique
- EEG typique
- Présence de la protéine 14-3-3 dans LCR
-Définitf si: perte de neurone, gliose, dégénérescence spongiforme ou plaque PrPSc positive à l'histologie  ou à l'ELISA du SNC, démonstration ode la mutation du gène PRNP



