Choroby prionowe cztowieka stanowig grupe rzadkich, $miertelnych  chordb
zwyrodnieniowych osrodkowego uktadu nerwowego, ktére mogg powstawac sporadycznie, w
wyniku mutacji w genie PRNP, kodujgcym biatko prionu (PrP) lub w wyniku infekcji (np. przez
spozycie miesa zakazonego encefalopatia ggbczastg bydta BSE lub w wyniku procedur
medycznych). Przyczyng choroby jest nieprawidtowe zwiniecie biatka prionu, ktére
przeksztatca sie w bogatg w strukture B-kartki, forme patologiczng - PrP*¢ (prion). PrP*¢ jest
nierozpuszczalne w detergentach, czeSciowo oporne na trawienie proteazami i zdolne do
samo-replikacji przez indukcje patologicznego zwijania natywnej formy PrP. Najczestszg
chorobg prionowga cztowieka jest sporadyczna postaé¢ choroby Creutzfeldta-Jakoba (sCJD),
wystepujgca z czestoscig 1-2/1 000 000. Pomimo olbrzymiego postepu w zrozumieniu podstaw
molekularnych réznych podtypéw chordb prionowych i mechanizméw uszkodzenia mézgu
nadal nie ma efektywnego leczenia ani wczesnej diagnostyki czy markeréw prognostycznych.
W tym celu powstat projekt PRIONOMICS, ktéry potgczyt swiatowej klasy specjalistow w
dziedzinie badain nad prionami, neuropatologii, technik ,omics”, badania biomarkerow i
bioinformatyki z siedmiu krajéw. Ten interdyscyplinarny zespdét bedzie poszukiwaé
mechanizméw lezgcych u podstaw rozwoju i progresji CJD uzywajgc nowych i istniejgcych
wczesdniej danych pochodzacych od wczesniej zebranych prébek od pacjentéw z chorobami
prionowymi. Najwiekszy nacisk zostanie potozony na badania deregulacji szlakdw zwigzanych
z wiekiem zachorowania i szybkoscig progresji choroby. Potencjalne markery zostang
walidowane przy uzyciu ludzkich organoidéw. Przez potgczenie informacji uzyskanych przy
pomocy technik ,omics” oraz mechanistycznych danych z organoidéw PRIONOMICS stawia
sobie za cel poszukiwanie nowych markerdw w krwi u 0oséb z podwyzszonego ryzyka oraz celéw
terapeutycznych w CID. W projekcie PRIONOMICS duzg wage przywigzuje sie do roli
pacjentdw w procesie badawczym a takze publicznej dostepnosci wynikéw badan



