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Прионы— 

инфекционныебелкиснизкоймолекулярнойм
ассой, неимеютнуклеиновыхкислот, 

невызываютвоспаленияииммунногоответа, 
устойчивы к инактивирующим 

воздействиям. 
Белокприонакодируетсягенамиорганизмахо

зяина, которые, какполагают, 
содержатсявкаждойклеткеинаходятсяврепр

ессированномсостоянии.
Прионыпобольшейчастиилиисключительно
состоятизмолекулинфекционногоприонного
белкаивызываютТГЭучеловекаиживотных.



*Инфицированиеприонамипроисходитврез
ультатепоступленияворганизм (спищей, 
черезкровьилипритрансплантациине 

которыхтканей) 
изоформыбелковоймолекулыприона. 

Онипопадаютотбольныхсельскохозяйств
енныхживотных (крупныйрогатыйскот, 

овцыидр.) 
приупотреблениинедостаточнотермическ

иобработанногомяса, 
субпродуктовилиотлюдейприритуальном

каннибализме, 
когдапоедаетсямозгумершихродственнико

в) — уаборигеновНовойГвинеи.



Патогенез:
Первичнорепродукцияприоновосуществляетсявдендр

итныхклетках, лимфатическихжелезах, 
селезёнкеитимусе. PrPScаккумулируетсявклетках, 
накапливаясьвцитоплазматическихвезикулах. 

Прионымогутраспространятьсяпутёмаксональноготра
нспорта, 

изселезёнкичерезгруднойлимфатическийпротокидалее
понервнымстволам, 

наступаетпоражениеголовногомозгаиверхнихотделовс
пинногомозга.

Характернополноеотсутствиеиммунногоответаивоспал
ительнойреакцииорганизма-хозяинанаинфекцию, 

чтопредопределяетхроническое, 
прогрессирующеебезремиссий, течениеболезни.



Прионыиндуцируютапоптозинфицированныхклеток. 
ДоказанаспособностьмолекулPrPScсоздаватьблокадуре
пликациигеномамитохондрийивызыватьихдегенераци

ю. 
НакоплениеPrPScвсинаптическихструктурахисвязанная

сэтимдезорганизациясинапсов, возможно, 
служатпричинойразвитияглубокихневрологическихде

фектовидеменции. 
Вморфологическомпланеотмечаютобщиечертыувсехп

рионныхболезней. 
Вследствиеповреждающегодействияприоновпроисход

итвакуолизацияигибельнейронов, 
врезультатечегомозгвизуальновыглядитподобногубке 

(спонгиоформноеперерождение). 
Макроскопическиопределяютатрофиюголовногомозга. 
Гистологическивыявляютспонгиоформнуюдегенераци
ю, атрофиюиутратунервныхклеток, разрастаниеглии 

(астроцитарныйглиоз), гибельволоконбелоговещества 
(лейкоспонгиоз), амилоидныебляшки, 

содержащиеприонныйбелок, 
атакжеотсутствиевоспалительныхреакций.



Заболеванияданнойгруппыпатогистологиче
скиотличаютсясоотношениеминтенсивности

спонгиоза, 
амилоидозаиглиозавмозговойткани, 

крометого, 
укаждойизэтихболезнейимеютсясущественн

ыеклинико-
эпидемиологическиеособенности. 

Вотличиеотвирусныхмедленныхинфекцийо
тсутствуетпроцессдемиелинизации.



Прионные болезни человека:

• болезнькуру;
•  болезньКрейтцфельда-Якоба;

•  амиотрофическийлейкоспонгиоз;
•  синдромГерстманна-Штруслера
(семейнаяфатальнаябессонница).

*Инкубационныйпериодприприонныхболезняхсоставляетнескольк
олет (до 15—30 лет).



Куру (хохочущаясмерть) — 
эндемическаямедленнаяинфекциячеловека

прионовойприроды, 
характеризующаясятяжелымипо 

ражениямицентральнойнервнойсистемы, 
прогрессирующимнарушениемкоординации
движения, походки; ознобами, эйфорией

("хохочущаясмерть"); 
всегдазаканчиваетсялетально. 

Регистрируетсяввосточнойчастиостров
аНоваяГвинея. 



БолезньКрейтцфельда-Якоба— 
медленнаяинфекциячеловекаприоновойпри

роды, 
характеризующаясяпрогрессирующейде-
менциейисимптомамипораженияпирамидн

ыхиэкстрапирамидныхпутей. 
Заболеваниеотноситсякгруппеподострых
трансмиссивныхгубкообразныхэнцефалоп
атии. Встречаетсявовсехстранахмира. 

Инфицированиевозможноприупотреблении
недостаточнопроваренногомяса, 

мозгаовецикоровсгубкообразнойэнцефало
патией (больныхкоровьимбешенст вом), 

атакжесырыхустрицимоллюсков.



Амиотрофическийлейкоспонгиоз— 
медленнаяинфекция, 

характеризующаясяпрогрессирующимразв
итиематрофическихпарезовмышцконечно

стейитуловища, 
спинальнымтипомрасстройствадыхания, 

неизбежнымсмертельнымисходом. 
Впервыеэтозаболеваниебылообнаруженон

атерриторииБелоруссии.



СиндромГерстманна-Штруслера— 
медленнаяинфекциячеловекаприоновойпри

роды, 
относящаясякгруппеподострыхтранс 

миссивныхгубкообразныхэнцефалопатии, 
характеризующаясядегенеративнымипора
жениямицентральнойнервнойсистемы, 

выражающаясявформированиигубкообразн
огосостоянияиобразованиибольшогоколич
естваамилоидныхбляшеквовсехотделахмо
згаипроявляющаясявразвитиимедленнопр

огрес 
сирующихатаксииислабоумияснеизбежным

смертельнымисходом.



Известныслучаиинфицированияприонамип
рипересадкероговицыглаз, 

приприменениилекарственныхпрепаратов 
(гормоновидр.) животногопроисхождения, 

принейрохирургическихоперациях, 
таккакстерилизацияинструментовкипячение

м, различнымивидамиизлучения, 
формалином, 

спиртомнеинактивируетполностьювозбудит
еля. 

Поэтомустерилизациюинструментоврекоме
ндуетсяпроводитьавтоклавированием.



Диагностика:
Диагностикаосновананавыявленииклиническойкартины

иэпидемиологическихданных, также помогают
ЭЭГ, МРТ, ИФА, Исследованиекрови. 

Возможнаидентификацияприоновметодомиммуноблотти
нгавпериферическихлимфоцитах.Молекулярно-

генетическиеисследования. 
Внастоящеевремяразработаныметодыиммуноблоттингас

применениеммоноклональныхантител (МКА-15ВЗ), 
позволяющихраспознаватьPrPScиРгРс .

ПрименяютметодыПЦР, 
позволяющиепроводитьсеквенированиегеномачеловекаи

анализлокализациимутацийгена PRNP.Исследование 
аутопсийногоматериала. Выявляют Status spongiosus 

(формывакуолизациинервнойткани), 
признакицеребральногоамилоидоза, 

образованиехарактерныхамилоидныхбляшек.
Биологическиеметодыдиагностики. Трансгенныемыши, 
несущиеген, кодирующийнормальныйРгРчеловека, 

рекомендованыВОЗдлятестированияинфекционнойактив
ностиматериалов, 

подозрительныхнаконтаминациюприонами.



ЛЕЧЕНИЕ:
Лечениеприонныхболезнейнеразработано. 
Больныесклиническимипроявленияминетру

доспособны. Прогнознеблагоприятен, 
заболеваниезаканчиваетсялетальнымисход

ом. 


