
ÁÞËËÅÒÅÍÜ ÂÑÍÖ ÑÎ ÐÀÌÍ, 2010, ¹ 6 (76), Часть 1

Экспериментальные исследования в биологии и медицине         169

УДК 616.9 

З.А. Леонова

ПРИОНЫ И ПРИОНОВЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ

Иркутский государственный медицинский университет (Иркутск)

Прионы представляют собой совершенно новый класс инфекционных агентов, принципиально 
отличающийся от мира простейших, бактерий, грибов и вирусов. Патологические процессы, вызываемые 
прионами, могут проявляться не только в инфекционных заболеваниях, но и в спорадических или 
наследственных, что не имеет прецендента в патологии человека и животных. Ключевым событием 
всех прионовых заболеваний является переход нормальной формы белка в патогенную. 
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Priones are an absolutely new class of infectious agents, which basically differs from protozoa, bacteriums, fun-
gus and viral agents. They can evoke genetic, infectious and sporadic diseases with obligatory disturbance of 
the brain. The conversion of prione protein because of nature structure disturbance is the fundamental reason 
for a display of pathogenecity this protein. 
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Прионы представляют собой совершенно но-
вый класс инфекционных агентов, принципиально 
отличающийся от мира простейших, бактерий, 
грибов и вирусов. Патологические процессы, вы-
зываемые прионами, могут проявляться не только 
в инфекционных заболеваниях, но и в спорадиче-
ских или наследственных, что не имеет прецен-
дента в патологии человека и животных [5, 8, 12]. 
Накапливаются факты, прямо свидетельствующие 
о том, что патоморфологические изменения в моз-
говой ткани при прионовых заболеваниях человека 
и животных удивительно сходны с изменениями 
при процессе старения [3, 9].

Прионовые болезни – особый класс смертель-
ных нейродегенеративных заболеваний человека 
и животных, возбудителем которых является при-
он – низкомолекулярный белок, устойчивый к 
инактивирующим воздействиям: высоким темпе-
ратурам, ионизирующей радиации, ультрафиолету 
и др. [13, 17]. Ген, кодирующий прионовый белок – 
PRPN имеется у многих млекопитающих, птиц и 
у низших эукариот. У человека он расположен в 
коротком плече хромосомы 20 [2, 5]. 

История и классификация прионовых болез-
ней. Первые упоминания о том, что сейчас назы-
вается прионной патологией, относятся к 18 веку 
и касаются вспышки болезни среди овец в Англии 
(1732 г.) и Франции (трясущаяся болезнь), а так-
же, среди лошадей в Германии (зудящая болезнь 
или болезнь рысаков). Другие образные названия 
«скрепи» или «почесуха» возникли в связи с болез-
нями овец и коз (т.к. животные счесывают шерсть 
о столбы и изгороди) [5]. 

В медицине проблема прионных болезней воз-
никла в рамках учения о так называемых медлен-
ных инфекциях, когда в 1954 г. исландский иссле-
дователь Б. Сигурдсон изложил результаты своих 

многолетних исследований массовых заболеваний 
среди овец на примере «скрепи» и сформулировал 
основные общие черты этих болезней, несмотря 
на явные клинические различия и неодинаковую 
локализацию повреждений органов и тканей. Эти-
ми чертами по Сигурдсону являются: необычайно 
большая длительность инкубационного периода 
(от нескольких месяцев до нескольких лет), неу-
клонное нарастание клинической симптоматики, 
неизбежно приводящее к смерти, поражение 
одного органа или одной системы и наличие одного 
хозяина. В основе современных представлений о 
прионовых заболеваниях лежат те же положения 
Сигурдсона с некоторой корректировкой: пора-
жается только ЦНС, в сером или белом веществе 
головного мозга (иногда и спинного) развивается 
вакуолизация, что сопровождается образованием 
амилоидных бляшек и выраженным глиозом [6, 7]. 
По этим признакам прионовые болезни сходны с 
медленными вирусными инфекциями, которые мо-
гут развиваться при попадании в организм вирусов 
кори, краснухи, клещевого энцефалита, простого 
герпеса, ВИЧ и других вирусов.

К настоящему времени у людей описаны че-
тыре прионовые болезни: болезнь Крейтцфель-
да – Якоба, куру, синдром Герстманна – Штре-
усслера – Шейнкера и смертельная семейная бес-
сонница [6–8] (табл. 1). Два последних заболевания 
встречаются редко. Распространенность остальных 
прионовых заболеваний человека весьма различ-
на в зависимости от конкретного вида патологии 
и исследуемого региона. Почти во всех регионах 
встречается болезнь Крейтцфельда – Якоба с ча-
стотой 0,3–1 случай на 1 000 000 населения в год. 
Соотношение между заболеваемостью мужчин и 
женщин составляет 1,5 : 1. В нескольких регионах 
мира заболеваемость оказывается значительно 
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выше: Словакия, Израиль и Чили [1]. Семейная 
болезнь Крейтцфельда – Якоба, синдром Гер-
стманна – Штреусслера – Шейнкера и фатальная 
семейная инсомния относятся к доминантно на-
следуемым прионным заболеваниям, связанными 
с некоторыми мутациями прионного гена [3, 4, 8]. 

Болезнь Крейтцфельда – Якоба (классический 
вариант) была впервые описана в 1920 г. неза-
висимо друг от друга Крейтцфельдом и Якобом. 
Инфекционные прионы при данной болезни могут 
возникать в мозге спонтанно, после 50 лет. Вначале 
заболевание проявляется в форме кратких по-
терь памяти, изменениями настроения, потерей 
интереса к происходящему вокруг. Постепенно 
больной становится беспомощным. В конечной 
фазе наступает расстройство зрения, галлюцина-
ции и расстройство речи. В заключении болезнь 
проявляется в форме быстропрогрессирующего 
слабоумия, иногда сопровождаемого ритмически-
ми судорогами, подергиванием мышц [2, 3]. 

При наследственной форме признаки и ход бо-
лезни подобны таковым при классической форме. 
Болезнь возникает в семьях, где наследуется по-
вреждение гена для прионового протеина [2, 3, 9]. 

В 1974 г. был зарегистрирован первый случай 
развития болезни Крейтцфельда – Якоба вслед-
ствие ятрогенного заражения (так называемый 
новый вариант болезни). Смерть от нового варианта 
болезни Крейтцфельда – Якоба впервые зареги-
стрирована в 1995 г. в Великобритании. В 1996 г. 
была достоверно доказана связь между эпизооти-
ей крупного рогатого скота и эпидемией болезни 
Крейтцфельда – Якоба у людей. Вероятнее всего, 
люди заразились от мясных продуктов, содержащих 
прионы животных с «коровьим бешенством» [3]. 

Новый вариант заболевания клинически и па-
томорфологически отличается от классического 
варианта. Болезнь поражает и молодых людей (в 
известных случаях – начиная с 27 лет). У больных 
наблюдается изменение личности, теряется интерес 
к своим привязанностям, они сторонятся даже самых 
близких, поддаются депрессиям. Далее следует поху-
дание, нарушение координации движений, появление 
беспомощности во всем – больной даже не может 
поесть без чужой помощи. В результате нарушения 
основных жизненных функций больной умирает. По 
сравнению с классическим вариантом наступление 
слабоумия отдалено, и пациент очень долго осознает 
свое ухудшающееся состояние [5, 8]. 

Куру и синдром Герстманна – Штреуссле-
ра – Шейнкера представляют собой клинические 
разновидности болезни Крейтцфельда – Якоба, 
различающиеся соотношением интенсивности 
спонгиоза, амилоидоза и глиоза в мозговой ткани. 
Следовательно, болезнь Крейтцфельда – Якоба 
служит как бы главным показателем степени риска 
заражения человека [2, 3]. 

Заболевание куру описано в 1957 г. австралий-
ским врачом Зигасом и американцем Гайдусеком. 
Эпидемия куру была обнаружена в племени Форе, 
проживающем в горных районах Папуа Новой 
Гвинеи. За год умирало 200 человек. Болезнь пере-

давалась при ритуальном каннибализме, с исчезно-
вением каннибализма практически исчезла [5, 9]. В 
начальной стадии болезнь проявляется головокру-
жением и усталостью. Потом добавляется головная 
боль, судороги и, в конце концов, типичная дрожь.

В 1959 г. благодаря исследованиям W. Hadlow 
было выявлено клинико-морфологическое сход-
ство куру и скрепи, в результате чего было доказано 
наличие медленных инфекций у человека. В 1967 г. 
J. Griffiths выдвинул гипотезу, согласно которой 
возбудителем скрепи является самореплицирую-
щийся белок [5]. 

За открытие инфекционного характера бо-
лезни куру Гайдусек был удостоен в 1976 г. Но-
белевской премией по физиологии и медицине. 
Гайдусек не признавал прионовую теорию и был 
убежден, что губчатую энцефалопатию вызывают 
медленные вирусы. 

Прионовую теорию развития губчатой энцефа-
лопатии разработал другой американский ученый 
Стенли Прусинер, за что тоже был удостоен Нобе-
левской премии по физиологии и медицине в 1997 г. 
Согласно данной теории инфекцинным агентом, 
вызывающим губчатую энцефалопатию, является 
нормальный белок (рис. 1), способный переходить в 
патологический через изменение конформации.

Синдром Герстманна – Штреусслера – Шейн-
кера был описан в 1928 г. [2]. Болезнь также вызыва-
ется повреждением гена для прионового протеина 
и прогрессирует очень медленно. У пациентов рас-
страивается координация движений и развивается 
тяжелое слабоумие [2, 4].

Смертельная наследственная бессонница была 
открыта у одной итальянской семьи в 1986 г. Гене-
тические изменения выявлены в том же гене, что и 
при других вышеописанных заболеваниях. Больные 
страдают расстройством координации движения, 
гормональными расстройствами дневного ритма и 
в результате этого бессонницей [2, 4].

Группа прионовых заболеваний кроме четырех 
заболеваний человека включает шесть болезней 
животных: скрепи овец и коз, трансмиссивную 
энцефалопатию норок, хроническую изнуряющую 
болезнь некоторых видов оленей и лосей, губкоо-
бразную энцефалопатию крупного рогатого скота 
(коровье бешенство), губкообразную энцефало-
патию кошек и губкообразную энцефалопатию 
экзотических копытных [1] (табл. 1).

В 1986 г. в Великобритании разразилась эпи-
зоотия губкообразной энцефалопатии крупного 
рогатого скота («болезнь бешеной коровы»), на 
пике которой в 1992 г. регистрировалось около 
1000 случаев заболеваний коров в неделю. К 1997 
г. болезнь поразила около 1 млн. животных, часть 
которых попала в пищевую цепь людей и животных 
[7]. Другим источником инфекционного прионово-
го белка явилась употреблявшаяся для выкармли-
вания молодняка разных животных мясо-костная 
мука, полученная из овец. Позже губкообразная 
энцефалопатия крупного рогатого скота, кроме 
Великобритании, была зарегистрирована и во мно-
гих других странах.
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История исследований. Хотя инфекционная 
природа прионовых заболеваний была доказана, 
обнаружить возбудителей трансмиссивных губкоо-
бразных энцефалопатий долго не могли. Причина 
– поиск нуклеиновых кислот, а не белка. В то же 
время постепенно накапливались данные, которые 
позволяли судить о некоторых свойствах предпола-
гаемых возбудителей. Оказалось, что предполагае-
мый инфекционный агент, наивысшее содержание 
которого было установлено для мозговой ткани, 
способен проходить через бактериальные фильтры 
с диаметром пор от 25 до 100 нм, не способен раз-
множаться на искусственных питательных средах, 
вызывает гибель зараженных животных, первона-
чально накапливается в селезенке и других органах 
РЭС, а затем в мозговой ткани, адаптируется к но-
вому хозяину, что нередко сопровождается укоро-
чением инкубационного периода, характеризуется 
наличием генетического контроля и чувствитель-
ности некоторых хозяев для возбудителя скрепи и 
наличием других признаков. Эти признаки харак-
терны для широко известных вирусов.

Но были обнаружены и другие свойства – воз-
будители оказались устойчивыми к действию бета-
пропиолактона, формальдегида, глютаральдегида, 
нуклеаз, псораленов, нагревания до 80 ºС, УФ-лучей, 
ионизирующей радиации, ультразвука. Они чув-
ствительны к фенолу и детергентам при нагревании. 
Прионы могут персистировать в организме человека 
в течение длительного времени, не вызывая ни кле-
точного, ни гуморального иммунного ответа. Они не 
являются индукторами интерферона и не чувстви-
тельны к нему. Патогенный белок накапливается в 
виде различных амилоидных агрегатов. 

Прионы долго называли «необычными ви-
русами», и только в 1982 г. биохимик С. Прузи-
нер установил, что инфекционность связана с 
низкомолекулярным белком, не содержащим 
никакой нуклеиновой кислоты [6]. Ему впервые 
удалось выделить и очистить прионовый белок 
(27–30 кДа) из головного мозга и селезенки зара-
женных скреписодержащих материалом хомяков, 
который был назван «инфекционным прионовым 

белком» и обозначен как PrP 27–30 (термин об-PrP 27–30 (термин об- 27–30 (термин об-
разован как анаграмма аглийских слов «белковая 
инфекционная частица» – «proteinaceous infectious 
particle»). Эта молекула представляла собой сиало-»). Эта молекула представляла собой сиало-
гликопротеин и являлась составной частью скрепи-
ассоциированных фибрилл – стержневидных 
частиц диаметром 10–20 нм и длиной 100–200 нм, 
ультраструктурно напоминающих амилоид. В соста-
ве каждой частицы содержалось несколько тысяч 
молекул PrP 27–30. Прузинер определил прион как 
малую белковую инфекционную частицу, устой-
чивую к инактивирующим воздействиям, которые 
модифицируют нуклеиновые кислоты. 

Результаты последующих исследований под-
твердили прионовую природу возбудителей транс-
миссивных губкообразных энцефалопатий и на 
этом основании подобные заболевания обозначают 
теперь как «прионовые болезни». На основании 
аминокислотной последовательности PrP в 1985 г. 
был выделен и исследован ген, кодирующий прио-
новый белок, получивший название PRPN [5]. 

Размножение прионов. Полагают, что прионы 
размножаются путем удвоения патогенных форм 
после их контакта с нормальными молекулами. При 
этом нормальные превращаются в патогенные, чис-
ло которых постоянно увеличивается. Механизм 
посттрансляционной модификации нормального 
прионового белка и накопления инфекционного 
прионового белка в зараженном организме сегодня 
точно не известен. При изменении конформации 
прионового белка происходит образование ток-
сичных, неизвестной природы, промежуточных 
продуктов. Патологический процесс возможен 
только там, где в достаточном количестве присут-
ствует нормальная форма прионового белка, кото-
рая является субстратом в приведенной реакции. 
Особи, лишенные PRPN, не заражаются прионами 
и, вероятно, вообще не подвержены этим заболева-
ниям [8]. Для объяснения превращения белка PrPC 
в PrPSc предложены две модели – гетеродимерная 
и модель образования ядра [8]. 

Изменения в организме при прионовых за-
болеваниях. При различных прионовых болезнях 

Таблица 1
Современная классификация прионных болезней человека и животных

Нозологическая форма Естественный хозяин 

Болезнь Крейтцфельда – Якоба Человек 

Куру Человек 

Синдром Герстманна – Штреусслера – Шейнкера Человек 

Смертельная семейная бессонница Человек 

Скрепи Овцы и козы 

Трансмиссивная энцефалопатия норок Норки 

Хроническая изнуряющая болезнь Олени и лоси 

Губкообразная энцефалопатия крупного рогатого скота Коровы и быки 

Губкообразная энцефалопатия кошек Кошки 

Губкообразная энцефалопатия экзотических животных Антилопы и большой куду 
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соотношение морфологических признаков под-
вержено значительным колебаниям. Например, 
при болезни Крейтцфельда-Якоба амилоидные 
бляшки встречаются лишь в 9 % cлучаев, а при 
куру – в 70 %. При всех заболеваниях отмечен 
глиоз. При смертельной семейной бессоннице при 
микроскопическом исследовании медиодорсаль-
ного и передневентрикулярного ядер таламуса вы-
является потеря нейронов и астроглиоз, признаки 
спонгиоза выявляются труднее [3].

Последовательность событий деструкции мозга 
при прионовых заболеваниях уточняется. Первона-
чально процесс гибели нейронов рассматривался 
как изначальный признак. Затем развиваются 
спонгиоз и амилоидоз, и завершаются все собы-
тия реакциями глиозной ткани. Но результаты 
исследований свидетельствуют о не только репа-
рирующей роли глии в патогенезе. Оказалось, что 
синтетический пептид 106–126, гомологичный 
по своим последовательностям амилоидному 
белку, выделенному из мозговой ткани больного, 
погибшего от синдрома Герстманна – Штреус-
слера – Шейнкера, при внесении в первичную 
культуру нейронов и астроцитов вызывает гибель 
первых по типу апоптоза и выраженную пролифе-
рацию и гипертрофию вторых [3, 22]. 

Анализ последовательности событий в мозге 
мышей, зараженных скрепи, показал, что активация 
микроглии и последующая иммунореактивность 
цитокинов в ходе развития болезни наступают 
значительно раньше, чем формирование спонгио-
за. Начало продукции цитокинов, активированной 
глией, предшествует апоптозу нейронов [3].

Наибольшая экспрессия гена PRPN зарегистри-PRPN зарегистри- зарегистри-
рована в нейронах. В тканях неинфицированных 
животных был обнаружен белок, похожий на белок 
PrP 27–30, он получил название PrPc (аббревиатура 
от англ. – Prione Protein of Cell) или неинфекцион-Prione Protein of Cell) или неинфекцион- Protein of Cell) или неинфекцион-Protein of Cell) или неинфекцион- of Cell) или неинфекцион-of Cell) или неинфекцион- Cell) или неинфекцион-Cell) или неинфекцион-) или неинфекцион-
ный прионный белок. В его структуре выделяют 3 
α-цепи, 2 β-цепи и дисульфидный мостик (рис. 1). 

 

 

Рис. 1. Нормальная форма прионового белка.

Было установлено, что PrPc синтезируется в 
эндоплазматической сети, где к белку происходит 
присоединение гидрофобного гликозилфосфа-
тидилинозитольного якоря и сахаров. Синтези-
рованный PrPc, проходя через аппарат Гольджи, 
транспортируется на поверхность клетки, где он 
связывается с гликофосфатидилинозитолом [2]. 
Закрепление белка в мембране происходит после 
удаления у него дисульфидного мостика. Белок 
прикреплен к внешнему слою мембраны клетки 
нейрона с помощью якоря и может быть удален 
из ткани фосфолипазой и протеазой, он может 
переноситься вдоль аксона, продолжительность 
полураспада составляет 5–6 часов, распад проис-
ходит под действием протеазы К [2]. На N-конце 
имеются октаповторы, отвечающие за связывание 
двухвалентных металлов – меди, цинка, никеля, 
марганца [18]. 

Ген PRPN, отвечающий за синтез прионово-PRPN, отвечающий за синтез прионово-, отвечающий за синтез прионово-
го белка имеется у всех млекопитающих, птиц и 
других животных, низших эукариот [2]. У человека 
он расположен в коротком плече хромосомы 20, 
кодирует 253 аминокислоты. Ген является высоко-
консервативным для многих видов млекопитаю-
щих (последовательность из 24 аминокислотных 
остатков, лежащая между 112-м и 135-м остатками). 
Очень высокие уровни его экспрессии обнаружи-
ваются в нейронах, где концентрация иРНК для PrPс 
примерно в 50 раз выше, чем в глии. Более низкие 
уровни экспрессии гена можно обнаружить и в 
других тканях. Ген прионового белка регулируется 
в процессе развития и поддерживает устойчивую 
экспрессию во время всей жизни организма. Из-
вестные функции белка – это участие в эндоцитозе 
и катаболизме клеток, передаче нервных импуль-
сов, определяющая роль в поддержании так назы-
ваемых циркадианных ритмов, регуляция суточных 
циклов активности и покоя в клетках, органах и в 
организме в целом. Предполагается, что белок мо-
жет выполнять сигнальные функции, препятство-
вать окислительному стрессу, принимать участие в 
межклеточном узнавании и клеточной активации, 
участвовать в формировании памяти [2], обладать 
антибактериальной активностью [16]. В экспери-
ментальных исследованиях применение антител к 
нормальному белку PrPс увеличивало апоптоз; экс-
прессия гена ВCl-2 снижалась. Экспрессия PrPс в 
ЦНС у здоровых людей активнее, чем у людей с бо-
лезнью Альцхаймера [25]. Наблюдалось снижение 
уровня PrPс белка в цереброспинальной жидкости 
у больных болезнью Крейтцфельда – Якоба, с бо-
лезнями Альцхаймера, Паркинсона, множествен-
ным склерозом, мозговой ишемией, эпилепсией, 
менингитом [15]. Было показано участие белка в 
регуляции содержания кальция в нейронах, обе-
спечении сохранения резистентности нейронов и 
астроцитов к окислительному стрессу [2, 5]. 

К настоящему времени зафиксировано 20 
мутаций гена PRPN, достоверно связанных с 
прионовыми заболеваниями. При спорадической 
болезни Крейтцфельда-Якоба не обнаружено 
никаких мутаций и возникновение болезни свя-
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зывают с гиперэкспрессией PrPс, что ведет к спон-
танному конформационному переходу PrPс в PrPSc 
[2]. Известно пять разных фенотипов (штаммов) 
конформаций PrPSc при спорадической болезни 
Крейтцфельда – Якоба [11].

В экспериментах на мышах, зараженных скре-
пи, было показано, что в нейронах замедлялось 
проведение импульса (за счет демиелинизации 
волокон), нарушалась синаптическая передача, 
происходила гибель нейронов путем апоптоза. Из-
менения на биохимическом уровне выражались в 
снижении активности окислительных ферментов, 
антихолинэстеразы, холинацетилтрансферазы, 
возрастании активности гликозильных гидролаз, 
уменьшении секреции серотонина, норадренали-
на, дофамина, повышении активности аргиназы. 
Концентрация аргиназы в ЦНС, вероятно, является 
лимитирующим фактором, определяющим количе-
ство аргинина [7].

Ключевым событием всех прионовых заболе-
ваний является переход нормальной формы белка 
PrPс в патогенную PrPSc (аббревиатура обусловлена 
тем, что природным резервуаром инфекционной 
формы прионов служат овцы и козы, у которых 
спонтанно может развиваться заболевание под 
названием «скрепи»). Аминокислотная последова-
тельность этих белков абсолютно идентична. PrPSc 

очень устойчив к протеазам и другим факторам 
[17, 20] (рис. 2). 

 

 

 

  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Рис. 2. Переход нормальной формы прионового белка в па-
тологическую форму: А – молекула белка в нормаль-
ной конформации; B – молекула белка в аномальной 
конформации  (вызывает коровье бешенство).

Предполагается, что важную роль в этом про-
цессе играют мембраны, точнее липидное окруже-
ние белка PrPс [20]. PrPс образует скопления (класте-
ры) в участках мембраны клетки, богатых холесте-
рином, в так называемых рафтах [26]. Конверсия 
PrPс в патогенный белок PrPSc вероятно, происходит 
на рафтах, т. к. удаление холестерина ингибирует 
формирование PrPSc [3]. PrPSc как и PrPс, имеет 
гидрофобный якорь, также гликозилированный. 

Однако в отличие от PrPс он связан с мембраной 
так, что недоступен для фосфолипазы. На процесс 
конверсии влияют дисульфидные связи белка, его 
степень гликозилирования и связывающиеся с ним 
металлы. Ингибирование гликозилирования или 
делеции его сайтов ускоряют образование протеа-
зорезистентной формы. О влиянии ионов марганца 
и меди получены противоречивые данные – речь 
идет об ускорении конверсии при замене одного 
металла на другой [2]. У овец, зараженных скрепи и 
получающих медь в корме, степень спонгиоза выше 
[7]. Показано, что PrPс белок изменяет внутрикле-
точную локализацию цинка, но не его содержание 
[18]. В большей мере PrPSc накапливается на поверх-
ности клеток и в межклеточном пространстве в 
форме аморфных депозитов, диффузных фибрилл 
или плотных амилоидных бляшек [2]. Между ней-
ронами от клетки к клетке может осуществляться 
транспорт обоих белков – PrPс и PrPSc [5]. 

Морфологическими изменениями при прио-
новых заболеваниях являются: спонгиоз серого 
вещества (более выраженный – около мозговых 
кровеносных сосудов [10]), сопровождающийся 
атрофией и гибелью нейронов, астроцитоз и 
глиоз.

Заражение прионовыми болезнями может 
происходить как алиментарным путем, так и парен-
терально. В настоящее время алиментарный путь 
передачи имеет особое значение в связи с возмож-
ными эпизоотиями губкообразной энцефалопатии 
крупного рогатого скота и других животных, исполь-
зуемых в пищу человеком. Имеются случаи зараже-
ния болезнью Крейтцфельда-Якоба через кровь [19, 
24]. Инфекционные прионы обнаружены в молоке 
скрепи-инфицированных, но внешне здоровых овец; 
могут содержаться в слюне и крови оленей, что при-
водит к заражению естественной среды [21]. 

Несмотря на значительное сходство гена PRPN 
у разных видов млекопитающих, межвидовое за-
ражение удается в эксперименте не всегда, вероят-
ность повышается у эволюционно близких видов. 
Изучение видового барьера было уже начато в 
исследованиях Прузинера [17].

Прионы и старение. Давно замечено поразитель-
ное сходство мозговых нарушений при прионовых 
болезнях человека и животных с мозговыми изме-
нениями, регистрируемыми при старении. Такие же 
патогистологические изменения в мозге, как у по-
гибших от куру, болезни или синдрома Герстманна-
Штреусслера-Шейнкера, были выявлены в мозговой 
ткани людей, страдавших болезнью Альцхаймера, 
старческим слабоумием и даже у внешне здоровых 
пожилых людей. Было показано, что различные 
элементы глии, главным образом астроциты, харак-
теризуются гипертрофией клеток и повышением 
их пролиферативной активности. Эти изменения 
сопровождаются увеличением синтеза глиального 
фибриллярного белка (GFAP) особенно в области 
гиппокампа и парагиппокампа [3, 9].

Надежной диагностики прионовых болезней 
до появления симптомов у человека в настоящее 
время не существует.
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Предлагается превентивная терапия, заключа-
ющаяся во введении измененной РНК прионового 
белка, не способной давать патогенные формы [14]. 
Другие стратегии лечения направлены на выключе-
ние гена прионового белка, т. е. на предотвращение 
формирования PrPSc путем подавления синтеза PrPс 

и его транспорта к поверхности клетки [2, 23], на 
предотвращение стабилизации структуры PrPс; 
реверсии PrPSc в протеазочувствительную форму; 
блокировки взаимодействия PrPс с PrPSc и другими 
молекулами, участвующими в процессе конверсии, 
выведения PrPSc из организма [2]. Веществами, при-
менимыми для достижения этих целей, являются 
некоторые антибиотики (амфотерицин, тетраци-
клины), полианионы, глюкозамингликаны, тетра-
пироли. Они эффективны in vitro, на культурах 
клеток и лабораторных животных до появления 
клинических симптомов [2]. 
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