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John Charles Steele (1934–2022) byl kanadský neurolog, který spolu s Richardso-
nem a Olszewskim popsal novou nozologickou jednotku, které byla původně pojmenována 
eponymně, časem se ale ujalo označení progresivní supranukleární paralýza. Později se 
věnoval epidemiologickému a klinickému výzkumu endemického onemocnění amyotrofická 
laterální skleróza – parkinsonismus – demence komplex z ostrova Guam, zdokumentoval 
jeho výskyt, fenotypy, klinickou manifestaci, dědičnost a klesající incidenci i prevalenci. 
Zabýval se taktéž patofyziologií tohoto onemocnění, a řadu let zastával názor, že se jedná 
o hereditární polygenní onemocnění; až ke konci života přijal hypotézu, která manifestaci 
nemoci přisuzovala chronické intoxikaci neurotoxickými sloučeninami obsaženými v 
cykasových plodech:  beta-methylamino-L-alanin (BMAA)  a metylazoxymetanol (MAM).
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Progressive supranuclear palsy and Guam parkinsonian complex or a 
Canadian in the Pacific – John C. Steele (1934–2022)“

John Charles Steele (1934–2022) was a Canadian neurologist who, together with Rich-
ardson and Olszewski, described a new nosological entity that was originally named 
eponymously; however, over time, it became known as progressive supranuclear palsy. 
Later, he was concerned with epidemiological and clinical research on the endemic 
disease of amyotrophic lateral sclerosis-parkinsonism-dementia complex of Guam, 
documenting its occurrence, phenotypes, clinical manifestations, heredity, and decreas-
ing incidence as well as prevalence. He also studied the pathophysiology of this disease, 
for years holding the view that it was a hereditary polygenic disease; it was only at the 
end of his life that he accepted the hypothesis which attributed the manifestation of the 
disease to chronic intoxication with neurotoxic compounds contained in cycad fruits: 
beta-methylamino-L-alanine (BMAA) and methylazoxymethanol (MAM).

Key words: progressive supranuclear paralysis, parkinsonism-dementia complex of Guam

John Charles Steele (Obr. 1) se na-
rodil 3. září 1934 v Torontu do lékařské 
rodiny, jeho otec i dědeček byli praktičtí 
lékaři. Po středoškolských studiích se 
zapsal na lékařskou fakultu University 
of Toronto. Po promoci a  obvyklém 
kolečku zakotvil v roce 1961 na neuro-
logii u  Clifforda Richardsona. Kromě 
klinického výcviku absolvoval i  jeden 
rok s Jerzym Olszewskim na patologii 
Bantingova institutu.

V roce 1963 jej Clifford Richardson 
požádal, aby se věnoval studiu onemoc-

nění, které diagnostikoval u  jednoho 
ze svých pacientů (Wherett, 1986). Šlo 
o onemocnění, které se projevovalo par-
kinsonským syndromem s absencí tře-
su a zajímavým příznakem: poruchou 
pohledu směrem vzhůru. Tehdy se mu 
říkalo Parinaudův příznak a měl signali-
zovat poruchu nepárového Perliova jádra 
(Obr. 2).

John Steele začal studovat pod-
klady a revidovat publikované kazuisti-
ky. Během jednoho roku shromáždil osm 
případů tohoto onemocnění, přičemž 
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u jednoho byl znám patologický nález. 
Autoptické vyšetření provedl a první „tau 
patologii“ na světě popsal Jerzy Olszewski, 
rodák z Vilniusu, národností Polák, který 
po druhé světové válce pracoval u profe-
sora Vogta v Neustadtu. Zde se k němu 
připojil další absolvent vilniuské lékařské 
fakulty, Igor Klatzo, rodák z Petrohradu, 
národností Ukrajinec; oběma dvěma bylo 
na doporučení profesora Vogta a Wilbura 
Penfielda umožněno odjet do Kanady 
a stát se rezidenty v Montrealu a Torontu 
(Klatzo, 1964; Spatz et Hossman, 2008; 
Williams et al., 2008; Colosimo et al., 2014). 
Klatzo později jako první na světě popsal 
patologický nález kuru (Klatzo  et  al., 
1957). Richardson, Steele a  Olszewski 
svůj soubor osmi kazuistik publikovali 
v roce 1963 v Transactions of American 
Neurological Society a 1964 v Archives 
of Neurology, tady byl doplněný o další, 
devátý, případ (Richardson et al., 1963; 
Steele et al., 1964). Pro onemocnění, ini-
ciálně nazvané „heterogenous system 
degeneration“, se v Evropě ujalo označení 
„Steele–Richardson–Olszewski syndrome“ 
(Barbeau 1965), nicméně již v roce 1963 
Richardson navrhl pojmenovat nemoc 
„progressive supranuclear palsy“, česky 
„progresivní supranukleární paralýza“ 
(PSP). V české literatuře byla poprvé de-
tailně popsána až v roce 2001 (Kaňovský, 
2001). Nemoc byla po dlouhou dobu ta-
xonomicky řazena mezi tzv.  „atypické 
parkinsonské syndromy“ nebo do bizarní 
skupiny „parkinson‑plus syndromy“; v ro-
ce 1996 byla publikována první (validova-
ná!) klinická diagnostická kritéria, která 
zůstala beze změny v platnosti po dobu 

více než dvaceti pěti let (Litvan, 1996). Až 
díky dlouhodobé a detailní práci Davida 
Williamse a Andrewa Leese byly položeny 
základy moderní taxonomie a biologie PSP, 
včetně klinicko‑patologických korelací; 
tento nový koncept byl později reflektován 
v moderní české monografii z roku 2015 
(Williams et Lees, 2009; Menšíková et al., 
2015). Pokrok v oblasti molekulární biolo-
gie, molekulární patologie a molekulární 
genetiky přinesl další změny; zcela recent-
ně je PSP řazena do spektra „tauopathy 
continuum“, spolu s kortikobazální dege-
nerací, globulární gliální tauopatií, nemocí 
s argyrofilními zrny a tau-astrogliopatií 
stárnoucích (ARTAG); jinak také označo-
vanými za nemoci ze skupiny 4R-tauopatií 
(Whitwell, 2023). U PSP také moderní ta-
xonomická nozologie registruje existen-
ci celkem 8 (zatím) fenotypů, u kterých 

se předpokládá celkem fluidní klinická 
manifestace (Tab. 1); toto je nepochyb-
ně příčinou poměrně komplikovaného 
diagnostického a diferenciálně diagnos-
tického procesu (Stamelou et al., 2022). 
Tento fakt je reflektován i v komplikované 
struktuře současných oficiálních a valido-
vaných klinických diagnostických kritérií 
(Höglinger et al., 2017; Respondek et al., 
2020).

V roce 1972 John Steele shrnul 
tehdejší znalosti o klinice, patofyziologii 
a patologii této nemoci v článku v časo-
pise Brain. Kromě původních autoptic-
kých nálezů Jerzyho Olszewskiho (který 
byl v té době již po smrti) byl v článku 
uveden popis mozkové patologie u dal-
ších dvou případů (Steele, 1972). Když 
tento rozsáhlý, shrnující a frekventně 
citovaný článek vyšel, měl John Steele 

Obr. 1. John C. Steele (1934–2022) Obr. 2. První kazuistika progresivní supranukleární paralýzy, prezentace Clifforda Richardsona na 
konferenci ANA v roce 1963
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již jiné priority. Po předchozím něko-
likaletém pobytu v Londýně, Marseille 
a  Bristolu strávil v  roce 1967 několik 
měsíců v Thajsku, kde pracoval v Prasat 
Hospital v Bangkoku. Na základě této 
zkušenosti s tropickou medicínou odjel 
v roce 1972 na Marshallovy ostrovy, kde 
pracoval 6 let jako praktický lékař na 
atolu Majuro. Podle vzpomínek své dcery 
sice vyšetřoval neurologické pacienty, 
ale stejně tak ošetřoval poranění korály 
nebo zubní kazy a za pomoci rychlého 
motorového člunu asistoval při porodech 
na všech ostrovech archipelu.

V roce 1978 zahájil fellowship na 
londýnském institutu tropické medicíny, 
který zakončil složením atestace (Master 
Class) v roce 1979. Poté odcestoval opět do 
Tichomoří a usadil se na ostrově Pohnpei 
ve Východních Karolínách. Kromě toho, 
že praktikoval všeobecnou medicínu, 
školil v tropické medicíně místní lékaře 
a sestry, měl tehdy afiliaci k havajské 
univerzitě v Honolulu. V roce 1982 se 
usadil na ostrově Guam, kde přijal místo 
neurologa ve staré námořní nemocnici 
US Navy Base Hospital (Obr. 3 a 4) a pri-
máře místního zdravotnického zařízení 
Veteran Administration.

Na ostrově Guam už v roce 1945 
zdokumentoval námořní lékař, patolog 
Harry Zimmerman, existenci onemocnění, 
které připomínalo amyotrofickou laterální 
sklerózu (Zimmerman, 1945) a které domo-
rodci (Chamorros) nazývali lytico‑bodig. 
Onemocnění o několik let později detail-
něji popsali Kurland s Mulderem, kteří 
identifikovali další tři fenotypy: ALS s par-

kinsonismem, parkinsonismus s demencí 
a „čistou“ demenci (Mulder et al., 1954; 
Kurland et al., 1954). Jako první nazvali 
onemocnění „guamský parkinsonský 
komplex“. Detailní patologický obraz ne-
moci přidal o něco později Zimmermanův 
newyorský žák Asao Hirano. Jako první 
objevil v mozcích pacientů, zemřelých na 

toto onemocnění, patognomické známky 
tří typů neurodegenerace: Lewyho tělíska, 
neurofibrilární klubka a tělíska, nazvaná 
později jeho jménem (Hirano et al., 1961 
a, b). John Steele začal nemoc, o které sa-
mozřejmě věděl, podrobně zkoumat ihned 
po svém příchodu na ostrov v roce 1983. 
Velmi detailně vyšetřoval pacienty trpící 

Obr. 3. Ostrov Guam, satelitní snímek NASA Obr. 4. Stará námořní nemocnice na ostrově Guam

Tab. 1. Fenotypy progresivní supranukleární paralýzy – PSP (Höglinger et al., 2017)
Fenotyp Klinická prezentace Nejčastější fenokopie
PSP – Richardsonův syndrom 
(PSP-RS)

Časná posturální nestabilita  
s pády, supranukleární pohledová obrna, 
axiální rigidita a kognitivní deficit

Mendeliánský parkinsonismus 
PARK 15 
„parkinsonism – pyramidal signs“

PSP s predominantním 
parkinsonismem (PSP-P)

Asymetrická bradykineze  
a rigidita doprovázené třesem, 
zpočátku dobře odpovídající na léčbu 
L-DOPA 

„Sporadická“ Parkinsonova 
nemoc

PSP s predominantní 
okulomotorickou poruchou  
(PSP-OM)

Paréza vertikálního pohledu či 
zpomalení vertikálních očních sakád, 
mírná nebo žádná posturální nestabilita, 
rigidita nebo kognitivní deficit 

Vaskulární Parinaudův syndrom

PSP s predominantní posturální 
instabilitou (PSP-PI)

Dominující posturální nestabilita, 
později rozvoj okohybné poruchy

SCA 17

PSP s progresivním freezingem 
chůze (PSP-PGF)

Progredující freezing chůze jako 
počáteční příznak nebo jeho rozvoj v 
prvním roce onemocnění, současná 
bradykineze a rigidita neodpovídající 
na léčbu L-DOPA

Primární porucha iniciace chůze 
– „gait ignition disoder“

PSP s dominantní frontální 
symptomatikou (PSP-F)

Kognitivní a behaviorální poruchy 
pramenící z dysfunkce frontálního 
laloku; nejčastěji apatie, bradyfrenie, 
exekutivní dysfunkce, snížená 
verbální fluence, disinhibice, 
impulzivita nebo perseverace

Pickova nemoc
Behaviorální varianta 
frontotemporální demence – 
bvFTD

PSP s dominantní poruchou řeči 
(PSP-SL)

Non-fluentní/agramatická varianta 
PPA nebo progresivní apraxie řeči

Pickova nemoc
Non-fluentní primární progresivní 
afázie – nfvPPA

PSP s predominantním 
kortikobazálním syndromem
(PSP-CBS)

Progresivní asymetrická apraxie, 
dystonie, kortikální porucha citlivosti 
alien limb syndrom  
a parkinsonismus neodpovídající na 
L-DOPA

Kortikobazální degenerace

PSP s predominantní 
cerebelární ataxií (PSP-C)

Mozečková ataxie jako první  
a hlavní symptom před rozvojem 
charakteristických projevů PSP-RS

Multisystémová atrofie typu C – 
MSA-C

PSP s predominantní primární 
laterální sklerózou (PSP-PLS)

Příznaky postižení horního 
motoneuronu a degenerace 
kortikospinálních drah

Amyotrofická laterální skleróza – 
primární laterální skleróza
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touto poruchou, chodil do rodin, sesta-
voval rodokmeny. S překvapením zjistil, 
že u většiny pacientů s dominantním 
parkinsonismem je klinicky přítomen 
fenotyp, který dobře znal: progresivní 
supranukleární paralýza, PSP‑P. Jako 
první použil označení, které se později 
stalo univerzálním: „ALS/PDC com-
plex of the island of Guam“ (Steele et 
Guzman, 1987).

Spolu s detailním klinickým a pa-
tologickým popisem onemocnění šla 
i  snaha o  objasnění jeho původu. Při 
studiu pramenů se zjistilo, že zmínky 
o podobné nemoci obsahují již autogra-
fy jezuitských misionářů, kteří působili 
na Marianách v 17. století, konkrétně šlo 
o autograf „Circa Mores Incolarum“ Fra. 
Augustina Strobacha (1646–1684), kněze 
původem z Jihlavy. Strobach se narodil 
do bohaté obchodnické rodiny a studo-
val na olomoucké univerzitě, kde pro-
moval na filozofické a později teologické 
fakultě v  letech 1666 a 1670. Ve svých 
21 letech vstoupil do řádu Tovaryšstva 
Ježíšova a po promoci řadu let vyučoval 
na jezuitských gymnáziích ve Znojmě, 
Litoměřicích a Uherském Hradišti. Poté 
požádal o vyslání na misii a po dvou letech 
přípravy byl v roce 1681 skutečně vyslán 
na Marianské ostrovy. Vyplul z Janova 
a přes Cádiz a mexický Veracruz dorazil 

na Filipíny, kde po zbytek roku studoval na 
tamější univerzitě, na jaře dalšího roku se 
nalodil na „manilskou“ galeonu, na které 
potom doplul až na ostrovy Rota a Guam. 
Strobach na Guamu působil necelé 3 ro-
ky, v roce 1684 při velkém chamorrském 
povstání byl při útěku z Guamu na ostrov 
Rota dostižen na ostrově Tinian, kde byl 
místním náčelníkem rituálně zabit a sně-
den (Zavadil, 2011).

Strobachův report byl určen pro 
jezuitského generálního provinciála 
v Manile a je považován za první etno-
grafickou zprávu o Marianských ostro-
vech. Strobach se v něm ale nad rámec 
etnografie věnoval i nemocem domorodců 
a jejich léčbě, jezuitští misionáři totiž měli 
i jisté medicínské vzdělání, většinou naby-
té na jezuitských univerzitách (Strasser, 
2020). Část textu, kde badatelé nacházejí 

náznaky zmínky o „podivné“ nemoci, kte-
rou Strobach předtím zjevně vůbec neviděl 
(a zřejmě o ní ani neslyšel) zní:

„Sic item sibi persvaserant glires, 
muscas ceterasque calamitates ac infir‑
mitates cum navibus huc advectas, illo 
ad hoc sibi persvadendum adducti argu‑
mento, quod a navibus domum reduces 
plerumque catarrhosi domum redierint, 
navibus id adscribendo et non potius in‑
conditis suis clamoribus ac vocibus, na‑
vem integris quandoque diebus ac noc‑
tibus circumnavigando, in summo solis 
aestu et qualicunque demum aurae ac 
aeris intemperie.“ (Obr. 5 a 6).

V češtině:
„Jsou také přesvědčeni, že na 

svých lodích sem původně přivezli plchy, 
vši a další rány osudu, taktéž svou nemoc, 
a toto přesvědčení je vede k názoru, že když 

Obr. 5. Titulní strana Strobachova autografu 
„Circa mores incolarum“ z roku 1683 (se svole-
ním Národního archivu v Praze)

Obr. 6. Strana Strobachova autografu „Circa mores incolarum“ z roku 1683 s vyznačeným odstav-
cem, který je citován v textu (se svolením Národního archivu v Praze)
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se vracejí ze svých lodí domů, vracejí se 
obvykle se svou nemocí, kterou připisují 
plavbám, a nikoliv svému hrubému a hlasi‑
tému řvaní, kdykoliv se plaví stále okolo, ve 
dne i v noci, i v největším vedru, a dokonce 
i v největších bouřích“ (Strobach, 1683).

Další informace o existenci „ner-
vového“ onemocnění na ostrově Guam 
se objevila až o sto padesát let později. 
Španělská koloniální správa velmi pečlivě 
evidovala demografická data na spravo-
vaných územích; a tak byla v roce 1823 
z nařízení filipínského generálního guver-
néra (pod jehož jurisdikci Mariany spada-
ly) zpracována zpráva pro Madrid, která 
je dnes nazývána „Guam Vital Statistic 
Report“. V této zprávě je zmíněno úmrtí 
8 domorodců, kteří trpěli nemocí, jež je 
činila „impedido“, což v překladu znamená 
„postižený“ (Guam Vital Statistic Report, 
1823). Výzkumníky, kteří měli přístup k pů-
vodním dokumentům, byla podle popisu 
nemoc identifikována jako guamský ALS/
PDC (Giménez Roldán et al., 2021). Z ne-
známých důvodů potom po dobu více než 
jednoho sta let není v žádném relevantním 
písemném pramenu žádná zmínka o ja-
kémkoliv neurologickém onemocnění na 
ostrově Guam (Belaústeguí, 2015).

John Steele tedy v roce 1983 stu-
doval nemoc, která byla známa dlouho, 
ale o jejímž původu se vůbec nic nevědě-
lo. Předchozích teorií však bylo mnoho. 
Nejprve Kurland s Hiranem a Malamudem 
přišli s hypotézou, že příčinou nemoci 
byla epidemie japonské klíšťové encefa-
litidy, její epidemie probíhala na ostro-
vě v letech 1946–1947. Z tohoto důvodu 
byla zkoumána prevalence a incidence 
nemoci mezi migranty na ostrov, kteří 
přišli z Filipín, a  také mezi emigranty, 
kteří ostrov opustili a dlouhou dobu žili 
v zámoří (Kurland et al., 1961). V roce 1967 
Plato s Kurlandem formulovali hypotézu 
o kombinovaném původu geneticko-en-
vironmentálním, a kromě jiného detailně 
genealogicky zmapovali Umatac, vesnici 
s nejvyšší prevalencí nemoci na ostrově 
(Plato et al., 1967). Carleton Gajdusek spolu 
s Clarence Gibbsem spekulovali o pos-
tinfekčním původu nemoci v roce 1972 
(Gibbs et Gajdusek, 1972). Kurland v roce 
1972 poněkud změnil názor a zmínil (po-
prvé) toxicitu cykasových plodů (Kurland, 
1972). Právě v Umatacu (viz výše) se John 
Steele po příchodu na ostrov usadil, his-

torii vesnice a nemoci jímavě dokumento-
val ve videofilmech, které dal k dispozici 
autorům a lze je zhlédnout v elektronické 
verzi článku (Suppl. File 1 a 2). První práci 
o charakteru endemického neurodegene-
rativního onemocnění publikoval v roce 
1987, tedy ve stejný rok, kdy svou první 
práci o možném environmentálním pů-
vodu nemoci zveřejnil známý neurotoxi-
kolog (tehdy z New Yorku) Peter Spencer 
(Spencer et al., 1987). O tom, že v případě 
guamského ALS/PDC se jedná o nemoc 
endemickou, nebylo pochyb; již tehdy 
bylo dobře známo, že se kromě Guamu 
podobné onemocnění vyskytuje pouze 
na poloostrově Kii japonského ostrova 
Honšu (Kimura et al., 1961). Gajduskem 
popsaný komplex ALS s demencí na Nové 
Guiney byl zjevně onemocněním s jinými 
klinickými charakteristikami a bez zná-
mek heredity (Gajdusek et Salazar, 1982). 
Naopak vášnivý spor se vedl o to, zda je 
guamské endemické neurodegenerativní 
onemocnění hereditární, nebo environ-
mentální. Začal již v osmdesátých letech, 
a prakticky nikdy neskončil; postupně se 
objevovaly argumenty ve prospěch jedné 
i druhé varianty, které byly ale vždy po ně-
jaké době „přetlačeny“ argumenty opač-
nými. John Steele byl po dlouhou dobu 
zastáncem teorie o hereditárním původu. 
Důvodem byla familiární agregace nemoci, 
přítomná na mnoha místech ostrova (nej-
více v Umatacu), kde chorobě s fakticky 
identickým fenotypem podlehla řada členů 
rodin v několika generacích po sobě. Na 
druhé straně Peter Spencer již od roku 
1987 militantně hájil názor, že nemoc má 
jednoznačně environmentální původ a že 
je třeba jen odhalit noxu, která vykazuje 
nezpochybnitelné známky selektivní neu-
rotoxicity. V tomto směru také organizoval 
výzkumné aktivity na Guamu a v Japonsku 
(Spencer et al., 1988, 2016, 2020; Spencer et 
Palmer, 2017; Spencer, 2019, 2022).

John Steele pracoval na výzkumu 
původu guamského komplexu ne zcela 
zvyklým způsobem, jeho metodou bylo 
kontinuální klinické pozorování a kolek-
ce biologických a etnografických dat. Na 
druhé straně otevřel přístup ke guam-
skému komplexu rozsáhlému kolektivu 
specialistů z  celého světa, kteří jej na 
Guamu pravidelně navštěvovali a pra-
covali s ním na výzkumu biologie ne-
moci: Donald Calne, Yoav Ben‑Shlomo, 

Dominique Caparros‑Lefebvre, Mathew 
Farrer, Terry Cox, Patrick McGeer, Huw 
Morris, Andrew Lees a řada dalších, mezi 
nimi i Oliver Sacks. Výsledkem společného 
výzkumu s Oliverem Sacksem byl mj. ob-
jev patognomické (a endemické) retinální 
epiteliopatie, o které se později zjistilo, 
že vzniká působením neurotoxinů BMAA 
(beta‑N‑methylamino‑alanin) a metyla-
zoxymetanol (MAM) na retinální neuro-
ny (Steele et al., 2002; 2015). Toto zjištění 
vedlo k významnému odklonu od hypo-
tézy o genetickém původu guamského 
komplexu a obrátilo pozornost majoritně 
k environmentální teorii. Pobyt na Guamu 
Oliver Sacks literárně zpracoval v knize 
The Island of Colorblind (Sacks, 1997). John 
Steele společnou výzkumnou práci v teré-
nu, kterou s Oliverem Sacksem prováděli, 
zdokumentoval na videozáznamu, tento 
videofilm dal k dispozici autorům článku 

Obr. 7. Cycas micronesica na ostrově Palau 
(foto Alena Vydrová)

Obr. 8. Cycas micronesica na ostrově Guam 
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a je možno jej zhlédnout v elektronické 
verzi článku (Suppl. File 3).

Cycas micronesica, který nesl dříve 
botanické jméno Cycas circinalis, se ně-
kdy nazývá falešná ságová palma. Jedná 
se endemický druh čeledi cykasovitých, 
který roste na ostrovech mikronéského 

archipelu: Guam, Rota, Tinian, Saipan, 
Palau (Obr. 7 a 8). Původně patrně nesloužil 
jako potravní zdroj, ale po mikronéském 
hladomoru, který proběhl počátkem 19. 
století, zjistili badatelé z řad španělských 
misionářů, že se jeho semena dají semlít 
na „mouku“, ze které lze vyrábět jedlé tor-
tilly (Obr. 9 a 10). Po tomto zjištění začali 
domorodce systematicky učit této doved-
nosti (Giménez–Roldán et al., 2021). O tom, 
že příčinou vzniku guamského komplexu 
mohou být potraviny obsahující cykaso-
vou „mouku“, spekuloval Peter Spencer 
již v roce 1987. Po podrobném botanickém 
a toxikologickém výzkumu bylo o něco 
později jasné, že cykasové plody obsahují 
dva poměrně silné specifické neurotoxi-
ny: beta‑N‑methylamino‑alanin (BMAA) 
a metylazoxymetanol (MAM); přičemž 
MAM je metabolitem specifického glyko-
sidu, cykasinu. Neurotoxiny neprodukuje 
rostlina sama, dostávají se do jejího mízní-
ho oběhu z jedinečného a poměrně kom-
plikovaného (tzv. koraloidního) kořenové-
ho systému, kde rostlina žije v symbióze 
s cyanobakteriemi, které BMAA a MAM 
produkují (Spencer et al., 2018). Nicméně 
po podrobné kvantifikaci obsahu BMAA 
a MAM v tortillové mouce panoval názor, 
že toto množství je při obvyklé potrav-
ní expozici pro toxický efekt pravděpo-
dobně nedostatečné (Kisby et al., 1993). 
Také situace, kdy mouku z cykasových 
semen požívali prakticky všichni obyvatelé 
ostrova, a nemoc se manifestovala pouze 
u některých, generovala další otázky tý-
kající se vzájemného vztahu toxinů cykasu 
a neurodegenerace (Gajdusek, 1990).

V roce 2003 byla v pracech Coxovy 
skupiny poprvé zmíněna možnost me-
zidruhového transferu a biomagnifikace 
cykasových toxinů. Jako vektor byl ozna-
čen endemický druh kaloně Pteropus ma‑
riannus. Jedná se o jednoho z nejmenších 
příslušníků čeledi kaloňovitých. Nejhojněji 
se vyskytoval na Guamu; v současnosti se 
vyskytuje nejhojněji na ostrově Palau a je 
přísně chráněn (Obr. 11). Je výhradně bý-
ložravý a živí se převážně šťávami z květů 
a plodů rostlin, nejčastěji cykasu Cycas 
micronesica. Zvíře bylo považováno za mi-
mořádnou lahůdku, bylo konzumováno při 
slavnostních příležitostech, a bylo konzu-
mováno celé. Cox předpokládal, že se v je-
ho tkáních, převážně svalovině, koncen-
trují obě dvě klíčové látky, BMAA i MAM, 

a dochází k jejich biomagnifikaci; předpo-
kládaly se tisícinásobky koncentrací, které 
jsou přítomny v cykasové mouce. Tato hy-
potéza byla opakovaně publikována, a více 
než 10 let byla považována za plausibilní. 
Dokonce klesající incidence ALS/PDC na 
ostrově byla připisována dramatickému 
úbytku kaloňů, kteří byli – i přes přísnou 
ochranu – loveni až do téměř úplného 
vyhubení (Cox et al., 2003; Banack et al., 
2003). Až v roce 2018 byla publikována 
práce, ve které byly prezentovány výsledky 
striktně vědecké chemické a environmen-
tální analýzy, zaměřené na obsah BMAA 
a MAM ve všech tkáních kaloně Pteropus 
mariannus. Překvapivě nebylo detekováno 
ani minimální množství BMAA; tato práce 
fakticky ukončila debaty o možnosti bio-
magnifikace (Foss et al., 2018).

V roce 2013, kdy stále pracoval na 
plný úvazek v Guam Memorial Hospital 
v Tamuningu (ve věku 79  let) byl John 
Steele nucen čelit soudnímu rozhodnutí 
ve věci sporu s vedením této nemocni-
ce. Šlo o to, že v roce 2012 ve své službě 
na JIP provedl tracheostomii u pacienta, 
který upadl do respirační insuficience. 
Tracheostomie byla úspěšná, ale během 
transportu na resuscitační oddělení se 
tracheostomická kanyla uvolnila, stav pa-
cienta se dramaticky zhoršil a následně 
došlo k exitu. Nemocnice Johna Steelea 
suspendovala a zahájila s ním kárné řízení, 
zároveň se přidala k žalobě pacientovy 
rodiny pro poškození v důsledku „act out-
side the scope of privileges“, John se této 
žalobě bránil v opakovaných odvolacích 
řízeních, kauza nakonec skončila až jeho 
úmrtím.

Poté, co tímto fakticky skončila 
jeho práce v nemocnici, John ztratil mo-
tivaci, aby nadále setrvával na Guamu, 
a přestěhoval se do Kalifornie. Zde žil další 
2 roky, poté se definitivně vrátil zpátky 
do Toronta, kde žije jeho dcera. Na ostrov 
Guam se už nikdy nevrátil. Během něko-
lika let, které strávil v Torontu (a později 
i v Indonésii) třídil svoje zápisky, lékařské 
zprávy nemocných ALS/PDC, a videodo-
kumentaci posledních pacientů, kteří po-
cházeli z některého ALS/PDC „hotspot“ 
(Suppl. File 4).

Poslední čtyři roky života trávil 
John Steele na Bali, kam se přestěhoval 
z Kanady po léčbě rakoviny (Obr.  12). 
Byl spoluautorem řady článků, které se 

Obr. 9. Zrající „plody“ Cycas micronesica

Obr. 10. Suchá semena Cycas micronesica, 
zdroj mouky k výrobě cykasových tortill

Obr. 11. Pteropus mariannus

Obr. 12. John Steele na Bali, 2019
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zabývaly původem guamského komple-
xu, a v podstatě stále věřil, že se pra-
vá příčina objeví; nebyl totiž zcela pře-
svědčen o správnosti cykasové teorie, 
i když ji de facto akceptoval a nakonec 
spoluautorizoval přehledný článek, který 
hypotézu označil za jedinou správnou 
(Menšíková et al., 2023). Začátkem roku 
2022 při přípravě tohoto článku v ko-
respondenci se spoluautory připustil (na 
přímou výzvu Petera Spencera) to, že dů-
kazů o environmentálním původu ALS/
PDC je již příliš mnoho a že chronická 
intoxikace BMAA a MAM u domorodců 
s (patrně) genetickou susceptibilitou mů-
že být tím skutečným důvodem mani-
festace onemocnění. Praktické vymizení 
nových případů ALS/PDC potom vysvětlil 
importem potravin z pevniny, které vy-
tlačily tradiční jídla včetně cykasových 
tortill.

John Steele zemřel na Bali 21. květ-
na 2022. Přál si, aby jeho děti rozprášily 
jeho popel do moře v blízkosti Candidase 
na jihovýchodním cípu ostrova.

Poděkování
Autoři děkují Mgr. Kláře Čebišové 

z Ústavu jazyků Lékařské fakulty UK  
v Hradci Králové, doc. PhDr. Vítu Huškovi, 
Ph.D., děkanovi Teologické fakulty UP 
v Olomouci a prof. MUDr. Ing. Petrovi 
Hluštíkovi, Ph.D., z Neurologické kliniky 
LF UP, za pomoc při překladu Strobachova  
historického textu.
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Supplementary File 1 
Lytico – bodig clinical features (5:06)
Videofilm, který natočil v roce 

1994 John Steele; popisuje historické 
a genetické pozadí nemoci ALS/PDC 
na ostrově Guam, pojednává o epide-
miologii a příčinách nemoci a za pomoci 
historických Mulderových a současných 
filmových záznamů dokumentuje typic-
kou klinickou manifestaci nemoci.

Supplementary File 2 
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(10:14)
Videofilm, který natočil v roce 1995 

John Steele; popisuje historii a současnost 
Umatacu, vesnice s nejvyšší prevalencí 
a incidencí ALS/PDC na ostrově Guam.

Supplementary File 3 
Umatac Cemetery  (2:58)
Videofilm, který natočil v  ro-

ce 1995 John Steele a  dokumentuje 
výzkumnou návštěvu Olivera Sackse 
na ostrově; popis pobytu na ostrově 
Guam tvoří první část Sacksovy knihy 
„The Island of Colorblind“. Videofilm 
tvoří část videofilmu v Supplementary  
File 2.  

Supplementary File 4 
Mr. Tito Muna
Série 13 klinických videozázna-

mů, kterými John Steele v roce 2005 
zachytil fenotyp a klinickou manifesta-
ci ALS/PDC u „posledního pacienta“, 
tj. posledního pacienta, u kterého byl 
dokumentován rozvoj onemocnění od 
samého počátku; tento pacient je ve 

filmu vyšetřován Johnem Steele po 
5 letech průběhu guamského ALS/PDC 
s fenotypem ALS.  
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