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Введение
Актуальность данной темы состоит в том, что в настоящее время проблема прионных инфекций стоит остро
перед мировым сообществом. Это диктуется беспрецедентной специфичностью самого инфекционного
агента и его потенциальными возможностями сохранения в окружающей среде. Печальный опыт
наблюдения за быстрорастущей эпизоотией хронической изнуряющей болезни оленей и лосей (ХИБ) в
Канаде и США сегодня, а так же за масштабами крупной эпизоотии бычьей губчатой энцефалопатии (БГЭ) в
Великобритании 1986 года, ассоциированной с человеческими жертвами, показывает важность проблемы
не только в контексте охраны природных и сельскохозяйственных биоценозов, но и защиты человека от
прионной инфекции. Цель этой работы – провести анализ литературных данных о природе возбудителя,
факторах передачи, источниках прионной инфекции, а так же о профилактических мероприятиях,
направленных на борьбу с ней. Эмпирическую базу работы составил анализ специальных литературных
источников по рассматриваемой теме, представленных в информационных электронных базах Pubmed,
Scopus
1.Общая информация.
В 1933 г. для развития каракулеводства исландские фермеры закупили в Германии большую партию овец.
Через несколько лет среди закупленных животных стали регистрироваться случаи заболевания, названного
«скрепи овец» (от англ. scrappy — лоскутный), принявшего массовый характер и имевшего быстрый
летальный исход. Причину этого заболевания впервые изучил доктор B. Sigurdsson. Он сформулировал
четыре основных признака, позволивших ему ввести новый термин для обозначения этой группы
заболеваний — «медленные инфекции», и в 1954 г. впервые прочитал цикл лекций в Лондонском
университете [1]. Эти признаки и легли в основу характеристики медленных инфекций:
— продолжительный инкубационный период;
— медленный прогрессирующий характер течения;
— необычность поражения органов и тканей;
— неизбежность смертельного исхода.
Через 3 года американский ученый описывает заболевание, которое встречается в горных районах острова
Новая Гвинея среди папуасов-каннибалов и сейчас известно под названием «куру» [2]. Эта болезнь
характеризовалась медленным прогрессирующим течением, поражением только головного мозга и
смертельным исходом. Таким образом, проблема медленных инфекций из ветеринарии перетекла в область
медицины.
В середине девяностых годов прошлого столетия в Англии была зафиксирована эпизоотия коровьего
бешенства, которое по природе своей представляет одну из самых распространенных прионных болезней и
носит название энцефалопатии крупного рогатого скота. Это вызвало повышенный интерес к данному виду
заболеваний и спровоцировало волну исследований на данную тему. В 1997 ученый из США Стенли
Прузенер получил Нобелевскую премию за открытие прионных белков. Данный вид белка находится в
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нормальном состоянии в тканях млекопитающих и человека в том числе, но при определенных условиях
может менять конфигурации и переходить в форму, способную вызывать опасные инфекционные
заболевания, которые не только приводит к серьезным физиологическим изменениям, но и заканчиваются
летальным исходом. Данные заболевания еще называют «медленными инфекциями ЦНС», такое название
они получили по причине продолжительного инкубационного периода, который в некоторых случаях может
составлять до 30 лет. По Международному классификатору болезней имеют код 10. Необычно длительный
инкубационный период является одной из основных характеристик по которой заболевание относят к
категории прионных. Второй еще более важный признак это характер возбудителя. Этиология прионных
болезней связана с попаданием или развитием в силу определенных причин патогенного белка-приона,
который в свою очередь вызывает поражение центральной нервной системы. К другим признакам можно
отнести отсутствие иммунного ответа, неизбежность летального исхода, отсутствие воспалительного
процесса. К прионным болезням относится двенадцать нозологических единиц. Все они так или иначе
связаны с трансмиссивными губкообразными энцефалопаями.
Само определение «Прион» - является аббревиатурой от английских слов и переводится, как белковая
инфекция. Все дело том, что возбудитель прионного заболевания является сам по себе определенный
белок, возбудитель заболевания в данном случае не содержит нуклеиновых кислот, что не только является
непривычным с точки зрения понимания инфекционного процесса, но вызывает существенные трудности
определением данных заболеваний и постановкой диагноза. В норме сам белок, называемый PrPc, есть в
организме млекопитающих, содержится в нервных клетках, а конкретно поддерживает целостность
миелиновых оболочек нервных клеток и несет в себе ряд функций такие как участие в передаче нервных
импульсов, сохранение циркадных ритмов, регуляторные функции покоя на клеточном уровне и на уровне
организма и другие. В следствии определенных воздействий происходят конфирмационные изменения в
структуре белка, что приводит к тому, что белок принимает измененную патологическую форму PrPsc (рис.
1). Данные превращения происходят очень медленно и носят необратимый характер. Развитие
инфекционного процесса происходит, как раз за счет накопления патологической изоформы PrPsc в
нейронах. Высокое содержание патогенного белка наблюдается при развитии прионных заболеваний. Сам
первооткрыватель прионных заболеваний С. Прузенер дал этому белку название «малая белковая
инфекционная частица». Сам белок обладает рядом особенностей, такие как гидрофобность,
амилоэндогенность, устойчивость к протеолизу. Конформационные изменения белка происходят при
определенных условиях таких, как непосредственное взаимодействие PrPsc с эндогенным PrPc, при этом
сам PrPsc выступает в роли матрицы на которой происходит конформация. Накопление PrPsc носит
лавинообразный характер.

Рисунок 1. Конформация PrPc в PrPsc

Согласно существующей классификации прионные болезни (ПБ) человека и животных, патогенетически
объединённые в понятие «трансмиссивные губко¬образные энцефалопатии», относят к большой группе
амилоидозов, основным патогномоничным признаком которых является образование так называемых
ами¬лоидных бляшек, или амилоида. Главным его компо¬нентом являются фибриллы - нитевидные
структуры, формируемые одним из белков поражённого организ¬ма, изменившим свою нативную
конформацию и при¬обретшим способность к агрегации, а также высокую устойчивость к клеточным
протеазам [1][2][3].

2.Основные характеристики и эпидемиологические признаки прионных заболеваний.
Для репликации и накопления прионов в нервных клетках требуется достаточно длительное время,
поэтому все прионные заболевания характеризуются достаточно длительным инкубационном периодом.
Например Болезнь Крейтцфельдта-Якоба имеет инкубационный период 13-14 месяцев, в случае других
заболеваний может продолжаться от нескольких лет, до нескольких десятков лет.
Накопление прионов в основном происходит в лимфойдных органах, например в лимфатических узлах или
пейеровых бляшках тонкого кишечника.
Репликация происходит непосредственно в центральной нервной системе, что неизбежно приводит к
постепенной гибели нейронов и появлению астроцитов.
Итогом прионных заболеваний становится изменение структуры тканей головного мозга на губкообразную,
в большинстве случает слабоумие, полное нарушение нервной деятельности и летальный исход. При



электронной микроскопии обнаруживается вакуолизация нейронов, а пр гистологических исследованиях
астроцитоз и амилоидоз.
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