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Прионные болезни  — особый класс смер-
тельных  нейродегенеративных заболеваний 
человека и животных,  возбудителем которых 
является прион — безнуклеиновый  низкомо-
лекулярный белок,  устойчивый к инактиви-
рующим воздействиям. Современные данные 
свидетельствуют о том, что эта патология 
принципиально отличается  механизмом свое-
го возникновения и распространения абсолют-
но от всех известных инфекционных болезней. 
Процессы, вызываемые прионами, могут про-
являться не только в инфекционных заболе-
ваниях, но и в  наследственных, чего ранее не 
наблюдали в патологии человека и животных.

Актуальность проблемы.  Тема актуальна 
и связана со вспышкой в 1986 году спонгио-
формной энцефалопатии коров в Великобри-
тании,  что привело к гибели 1 млн 200 тысяч 
голов рогатого скота, а также  с выявлением  
в европейских странах молодых людей, стра-
дающих «новым вариантом» болезни Крей-
тцфельда-Якоба. Теоретический интерес к 
проблеме обусловлен результатами молеку-
лярно-биологических исследований прионов, 
позволивших собрать и систематизировать 
огромный материал о структуре, функции и 
накоплении  в зараженном организме этих но-
вых необычных возбудителей.

Открытие прионов дало начало новой эре 
развития биологии и медицины, поскольку был 
выявлен принципиально новый тип инфекци-
онных заболеваний  и была сломана догма мо-
лекулярной биологии — о невозможности пе-
редачи белком наследственной информации.

Загадка наследственности волновала лю-
дей во все времена. Как живые организмы 
передают потомству свои признаки? Лишь в 
1944  году О. Т. Эвери, К. Маклеоду и М. Мак-
карти удалось выяснить, что наследственная 
информация хранится в молекулах ДНК. В по-

следующие два десятилетия ученые расшиф-
ровали механизм передачи наследственной 
информации. Оказалось, что молекула ДНК 
может точно копироваться (удваиваться) и 
эти копии  передаются потомству. А на основе 
информации, записанной в ДНК, синтезируют-
ся все белки, которые и определяют признаки 
живого организма — его фенотип.  Так возник-
ла центральная догма молекулярной биоло-
гии: наследственная информация хранится в 
ДНК и передается от ДНК через РНК к белкам. 
В последующем, исследования онковирусов и 
вирусов иммунодефицита человека  показали, 
что наследственная информация может пере-
даваться и от РНК к ДНК с помощью специаль-
ного фермента  — обратной транскриптазы. 
Открытие же патологического белка требует, 
по меньшей мере, внесения  в эту догму се-
рьёзных корректив и признания белковой на-
следственности.

История.  Первые упоминания о том, что 
сейчас  мы называем прионной патологией, 
восходят к XVIII веку и касаются вспышки 
болезни среди овец во Франции,  известной 
сегодня как скрепи (scrapie  — чесотка овец). 
Раньше называли  — трясущаяся болезнь, зу-
дящая болезнь. Основные симптомы заболева-
ния: сильный зуд, животные худеют, кожа лы-
сеет, трескается, загнивает, наступает смерть.

Однако проблема прионных болезней  для 
медицинской науки родилась в рамках уче-
ния о медленных инфекциях. В 1954 г. Бьёрн 
Сигурдсон  — профессор Рейкьявикского ин-
ститута экспериментальной патологии (Ис-
ландия)  изложил результаты своих много-
летних  исследований массовых заболеваний 
среди овец (на примере скрепи) и выделил 4 
главных признака медленных инфекций: 1) 
длительный инкубационный период; 2) мед-
ленное прогрессирование; 3) необычность по-
ражения органов и тканей; 4)  неизбежность 
смертельного исхода.

В 1957 году  американский вирусолог 
Гайдусек  обнаружил и описал новое заболе-
вание среди жителей Папуа-Новой Гвинеи, ко-
торое сегодня известно под названием «куру». 
Болезнь носила массовый характер и связана 
была с употреблением сырого мозга. По риту-
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алу мозг умершего съедали его родственники. 
Гайдусеку потребовалось около 20 лет на борь-
бу с канибализмом. Наградой ученому стала 
Нобелевская премия,  а жители Папуа-Новой 
Гвинеи перестали массово болеть куру.

В 1959 году было выявлено клинико-мор-
фологическое сходство куру и скрепи и т.о. 
доказано наличие медленных инфекций у 
человека. Микроскопическое изучение мозга 
больных папуасов показало изменения, ти-
пичные для губчатой энцефалопатии. В Ев-
ропе губчатая энцефалопатия была известна 
как болезнь Крейтцфельда-Якоба. Болезнь эта 
встречается у 1 на миллион жителей Земли. К 
этой же группе болезней относятся еще более 
редко встречающийся синдром Гертсмана и 
недавно открытая смертельная наследствен-
ная бессонница. Высказано предположение, 
что сюда же следует отнести болезнь Паркин-
сона, болезнь Альцгеймера и любое старче-
ское слабоумие.

Характеристика возбудителя. Инфек-
ционная природа описанных болезней была 
признана всеми. Никто не сомневался, что 
возбудитель  — это какое-то микроскопиче-
ское существо. Микробную природу болезни 
довольно быстро исключили. Долгое время 
предполагали, что  возбудителями являются 
вирусы и думали, что другого быть не может.  
Поэтому предположения профессора Кали-
форнийского университета (США)  Стенли 
Прузинера о том, что  возбудителями губчатых 
энцефалопатий могут быть белки (прионы) 
встретили скептически. Но ученый оказался 
прав. Потребовалось 10 лет работы, стадо жи-
вотных, чтобы доказать инфекционность при-
онов и возможное образование их в организме 
человека. За открытие прионов Прузинер  был 
удостоен в 1997 году Нобелевской премии.

Впервые прионный белок был выделен в   
лаборатории  Прузинера в 1982 году благода-
ря  разработанной методике многоступенча-
той очистки пораженной части мозга.  Анализ 
очищенных препаратов показал, что инфек-
ционным агентом является белок с молеку-
лярной массой около 50 кДа или менее. Отсут-
ствие ДНК или РНК в составе инфекционного 
агента подтвердилось его устойчивостью к 
воздействию факторов инактивирующих ну-
клеиновые кислоты. Дальнейшая очистка по-
зволила выделить белок с молекулярной мас-
сой 27–30 кДа, обозначенный как PrP 27–30 и 
представляющий собой сиалогликопротеин. 
Возбудитель, занимающий промежуточное 
положение между живой и неживой  материей, 
оказался в 100 раз меньше самого мельчайше-
го вируса. По степени сложности своего строе-

ния прионы относятся к наиболее простым из 
известных инфекционным агентам.

Важным этапом в изучении прионов яви-
лось получение антител при использовании 
в качестве антигенов  высокоочищенных PrP 
27–30.  Полученные антитела  не реагировали 
с белками, выделенными из головного моз-
га не зараженных животных. На основании 
аминокислотной последовательности PrP в  
1985  г. в лаборатории И. Вайссмана был вы-
делен и исследован ген, получивший назва-
ние PRNP. Наибольшая экспрессия PRNP была 
зарегистрирована в нейронах. Оказалось, что 
этот ген содержится в ДНК как  инфицирован-
ных, так и здоровых животных. Это говорит 
о том, что такой белок необходим для нор-
мального функционирования организма. И 
действительно, он играет роль в выживании 
клеток Пуркинье, в регуляции сна. Нарушение 
нормы — бессонница. Таким образом, способ-
ность прионных белков вызывать тяжелые 
нейродегенеративные заболевания, является 
частным проявлением их функционирования.

В основе патогенности прионов лежит из-
менение вторичной и третичной структуры, 
сопровождающееся коренным изменением 
функционирования этих белков.

Прузинер обнаружил, что прионные бел-
ки способны существовать в двух различных 
формах. PrPC — «правильный» или «клеточ-
ный  прионный белок» (аббревиатура от ан-
глийского Prion Protein Cell), присутствующий 
у всех млекопитающих, в том числе и челове-
ка.  PrPSC — «неправильный» белок-прион, вы-
зывающий инфекцию (S — scrapie).

 Абсолютно одинаковые по составу, эти 
две формы сильно различаются по своей про-
странственной структуре. Тут требуется более 
подробное объяснение. Молекулы белка пред-
ставляют собой длинные цепочки из амино-
кислотных остатков, определенным образом 
расположенные в пространстве. Охарактери-
зовать белок — значит описать его первичную, 
вторичную, третичную и иногда четвертичную 
структуру. Первичная структура белка  — это 
собственно аминокислотная последователь-
ность, вторичная — способ расположения этой 
цепочки аминокислот в пространстве (чаще 
всего спираль), третичная — трехмерная кон-
фигурация этой спирали в пространстве, а 
четвертичная  — результат взаимодействия 
между разными молекулами, как например у 
белка гемоглобина.

Каждый белок в организме имеет свою 
постоянную и неизменную структуру. Это  — 
опознавательные знаки, пароль для иммун-
ной системы. Любой незнакомый организму 
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белок подлежит уничтожению. Прионы пред-
ставляют собой белковую структуру не в виде 
спирали, а в форме нитей или тяжей. Если бе-
лок находится в обычной форме, он хорошо  
растворяется в биологических жидкостях и 
способен выполнять свойственную ему   функ-
цию: участвует в передаче нервных импульсов 
в синаптических образованиях, играя опреде-
ляющую роль в регуляции суточных циклов ак-
тивности и покоя в клетках, органах и тканях. 
Оказавшись в другой, аномальной форме, он 
образует нерастворимые агрегаты и выступает 
как чужеродное и вредоносное для организма 
тело. Но это еще не всё. Было открыто явление, 
с которым биологи никогда раньше не встреча-
лись. Белок, находящийся в аномальной форме, 
сталкиваясь со своим сородичем, имеющим 
обычную форму, переводит его в ту же ано-
мальную форму. Так, выяснилось, что белки, от-
крытые Прузинером, оказываются возбудите-
лями болезней: попадая в здоровый организм, 
аномальный белок «заражает» белки, находив-
шиеся до этого в обычной форме, в результате 
накапливаются агрегаты, которые разрушают 
клетки мозга. Патологический процесс возмо-
жен только там, где в достаточном количестве 
присутствует нормальная форма прионового 
белка. Особи, лишенные РRNP, не заражаются 
прионами и, вероятно, вообще не подвержены 
этим заболеваниям.

Основные биологические свойства пато-
генных молекул: источником и генератором 
«инфекционного агента» служит генетиче-
ский аппарат человека или животных; конфор-
мированные патогенные молекулы способны 
к саморепликации без участия нуклеиновых 
кислот;  конформация белковых молекул про-
исходит в результате генных мутаций спон-
танно или под влиянием ряда экологических 
факторов, что сближает эту патологию с гене-
тическими болезнями; в отличие от генетиче-
ских болезней конформированные молекулы 
способны к инвазии не только в аутентичные 
и гетерогенные клетки хозяина, но и в клет-
ки представителей другого биологического 
вида; саморепликация молекул автономна и 
продолжается до полного уничтожения кле-
ток и органов-мишеней, что сближает эту 
патологию с опухолевыми процессами; инва-
зия прионов в иммунокомпетентные клетки 
сопровождается субклиническим развитием 
вторичного иммунодефицита; практическая 
аутентичность антигенных свойств патоло-
гических и нормальных прионов способству-
ет их проникновению и распространению в 
тканях организма без адекватной для анти-
генной стимуляции реакции и развития таких 

общебиологических процессов, как некроз и 
воспаление; конформированные белковые 
молекулы обладают всеми физическими, хи-
мическими и антигенными свойствами исход-
ной клеточной изоформы нормальных прио-
нов, что затрудняет их раннее прижизненное 
распознавание современными лабораторны-
ми методами. 

Устойчивость к внешним воздействиям. 
Они устойчивы к высоким температурам. 
Даже при автоклавировании при 134°С в тече-
ние 18–20 минут невозможно достичь полно-
го разрушения прионов. Стойкость к высоким 
температурам еще более возрастает, если при-
оны засыхают на поверхности металла или 
стекла. Устойчивы к высушиванию до 2 лет, 
замораживанию, химической обработке спир-
тами,   кислотами,    формальдегидом,	
УФ-облучению, гамма-излучению, гидролизу 
ферментами. Наиболее эффективными воз-
действия оказываются в дозах, которые де-
натурируют все белки. Иначе говоря, из всего 
живого прион погибает последним.

Вопросы эпидемиологии. Важным явля-
ется вопрос о пусковом механизме патологи-
ческого процесса. Очевидно, что для развития 
заболевания в живом организме должна поя-
виться в достаточном количестве патологи-
ческая форма прионного белка. Откуда же он 
берется? Как попадает в организм? 

В результате мутации гена PRNP  (эндоген-
ная патологическая форма).

В результате проникновения инфекцион-
ных частиц извне (экзогенная  патологиче-
ская форма).

Источник инфекции  — больной человек, 
больное животное (овцы, коровы).

Считается, что прионные болезни  могут 
передаваться 1) алиментарным путем, так как 
прионы не разрушаются ферментами пищева-
рительного тракта;  2) парентерально.

При скармливании обезьянам кусочков 
зараженной мозговой ткани у них развилась 
прионная инфекция. Кроме того, этим путем 
передается куру, о чем свидетельствует пре-
кращение эпидемии в племени Форе после 
запрета ритуального канибализма. В настоя-
щее время алиментарный путь передачи име-
ет особое значение в связи с возникновением 
губкообразной энцефалопатии крупного ро-
гатого скота. Предполагается, что при попа-
дании бычьих прионов в организм человека 
можно ожидать возникновения новых вари-
антов болезни с иной, отличающейся от из-
вестных симптоматикой и клиникой.

Доказательства возможности заражения 
парентеральным  путем. В 1974г. был зареги-
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стрирован первый случай развития БКЯ у ре-
ципиента через 18 месяцев после пересадки 
роговицы от донора с установленной БКЯ. В 
настоящее время известно множество случаев 
ятрогенного заражения прионными болезня-
ми:  при пересадке роговицы и твердой мозго-
вой оболочки, нейрохирургических манипуля-
циях,  терапии гормонами и т.п. 

Прионные болезни имеют различный по 
длительности инкубационный период:  от 
1,5–2  до 40 лет и более. Прионы способны 
преодолевать видовой барьер и приводить к 
развитию массовых заболеваний в новых по-
пуляциях животных, а также среди людей.

К группе риска заражения прионовыми за-
болеваниями относятся люди, соприкасающи-
еся с зараженным материалом животных или 
с больными людьми. Сюда относят ветерина-
ров, хирургов, патологоанатомов, врачей-ла-
борантов, работников мясо-перерабатываю-
щей промышленности. 

Патогенез. Главным органом  — мишенью 
является ЦНС и особенно головной мозг. Од-
нако было показано, что прионный белок на-
капливается и в органах  иммунной системы, 
особенно в селезенке. 

Основным проявлением прионных болез-
ней является  спонгиоз серого вещества, со-
провождающийся атрофией и гибелью ней-
ронов. Экспериментальное изучение судьбы 
нервных клеток в головном мозге и сетчатке 
мышей, зараженных возбудителем скрепи, 
показывает, что гибель нейронов при губко-
образных энцефалопатиях  происходит путем 
апоптоза. При морфологическом исследова-
нии мозга больных, умерших от прионных 
болезней, выявляется снижение объема го-
ловного мозга и уменьшение  толщины коры. 
Микроскопически: спонгиоформная дегенера-
ция серого вещества головного мозга, атрофия 
и гибель нервных клеток, астроцитарный  гли-
оз, амилоидные бляшки, содержащие PrP SC .

Клинические проявления прионных бо-
лезней. Для прионных болезней человека ха-
рактерен очень широкий спектр неврологи-
ческих расстройств. Наиболее общим из них 
является деменция.

Спорадическая форма БКЯ. В 1920  г. 
Creutzfeldt  и Jасов описали спорадические 
случаи быстро прогрессирующей деменции. 
В дальнейшем была установлена их прионная 
этиология. Чаще возникает в возрасте 60–65 
лет (в стареющем организме появляются ус-
ловия для мутации гена, вызывающего губча-
тую энцефалопатию).  90% больных умирают 
в течение 1 года. Заболевание характеризует-
ся клинической тетрадой: 1) подострой про-

грессирующей деменцией; 2) миоклонией; 3) 
типичными периодическими комплексами 
на ЭЭГ; 4) неизменённой цереброспиналь-
ной жидкостью. Существуют два варианта: 1) 
преобладает корковая слепота и зрительная 
агнозия; 2) выраженная мозжечковая атак-
сия (17% больных). Распространенность  — 1 
случай на 1 млн. жителей  в год. Соотношение 
между заболеваемостью мужчин и женщин со-
ставляет 1,5:1. У ливийских евреев, прожива-
ющих в Израиле заболеваемость 31 на 1 млн., 
что  связывают с наследованием заболевания 
в связи с мутациями гена, определяющего 
синтез прионного белка. 

Новый вариант БКЯ. В 1994–1997 гг.  в Ве-
ликобритании были описаны наблюдения 
БКЯ,  которая отличалась клинически и пато-
морфологически от классических проявлений 
этого заболевания. Обращает на себя внима-
ние молодой возраст больных (от 13 до 43 
лет). Болезнь у этих лиц совпала по времени 
с эпизоотией губчатой энцефалопатии круп-
ного рогатого скота в Великобритании.  Связь 
эта была окончательно установлена в 1996 г. 
Продолжительность жизни заболевшего чело-
века составляет около 9 месяцев. Эксперты не 
исключают возможности возникновения в Ев-
ропе эпидемии не менее   страшной чем СПИД. 
Есть мнение, что если человек хотя бы раз от-
ведал зараженное прионами мясо он обречен 
заболеть. Это лишь вопрос времени. 

Куру — смеющаяся смерть. Практически ис-
чезло.  Регистрируются лишь единичные слу-
чаи (6–8) у людей старше 50 лет, что указывает 
на продолжительный инкубационный период. 
Наиболее вероятная гипотеза относительно 
происхождения и распространения  куру сре-
ди изолированных племен Папуа Новой Гви-
неи заключается в том, что это заболевание 
началось спонтанно у одного представителя 
племени как случай спорадического БКЯ, а 
затем передано другим членам племени в свя-
зи с ритуальным каннибализмом.  С момента 
первого описания этой болезни Гайдушеком в 
1957 году по настоящее время от куру погиб-
ло более 2500 человек (почти 10% популяции 
некоторых деревень), унося ежегодно около 
200 человеческих жизней. Раньше в племени 
Форе заболевали в основном дети и женщины 
(они поедали мозг и внутренние органы умер-
шего). Симптомы: прогрессирующее наруше-
ние координации движений, сопровождаемое 
приступами беспричинного смеха и заканчи-
вающееся летальным исходом.

Синдром Гертсмана-Штройслера-Шейнке-
ра. Это заболевание впервые описано в 1936 
году. Первоначально считали, что оно носит 
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семейный характер, но теперь известна также 
спорадическая форма. Этот синдром встре-
чается и характеризуется, главным образом, 
мозжечковой атаксией, расстройствами гло-
тания и фонации, прогрессирующей демен-
цией на протяжении 6–10 лет, после чего на-
ступает смерть. Морфологические изменения 
при этом синдроме аналогичны обычным 
трансмиссивным подострым спонгиоформ-
ным энцефалопатиям. Отличительной его 
чертой является наличие большого количе-
ства концентрических амилоидных пластин, 
которые выявляются чаще в коре мозжечка и 
в коре мозга.

Фатальная семейная бессонница  — это 
наследственно обусловленная, неизлечи-
мая прионная болезнь. Описана в 1986 году. 
Встречается редко. Поражает оба пола. Выде-
ляют 4 стадии течения заболевания: первая — 
прогрессивная бессонница, страх, фобии (4 
месяца); вторая  — галлюцинации, тревога, 
потливость (5 месяцев); третья — полная бес-
сонница, агрессия (3 месяца); четвёртая  — 
полная бессонница, деменция, смерть от исто-
щения или пневмонии (6 месяцев). 

Диагностика прионных болезней. В диа-
гностике прионных болезней  используют: 1) 
серологический метод (выявление антител); 
2) выявление прионного белка с помощью 
иммуноферментного анализа с диагностику-
мами на основе моноклональных антител к 
прионным белкам; 3) разработан метод обна-
ружения прионного белка в моче, но он очень 
трудоемкий. Необходимо упрощение методи-
ки для  коммерческого применения. Разработ-
ки продолжаются. Производством препаратов 
для диагностики прионной инфекции серьез-
но занимается швейцарская фирма PRIONICS. 

Подходы к лечению. В настоящее время 
нет средств, способных хотя бы задержать 
развитие прионной патологии у человека. Все 
разработки еще очень далеки даже от стадии 
клинических испытаний. Основной направ-
ленный поиск ведется в 3 направлениях: 1) 
выключить продукцию прионного белка с 
помощью антисмысловых олигонуклеотидов 
к PRNP; 2) предотвратить конформационные 
изменения нормального прионного белка; 
3) связать активный центр патогенного при-
онного белка, т.е. предотвратить его поверх-
ностное взаимодействие с нормальным кле-
точным PrPс. На ранних стадиях применяется 
симптоматическая терапия, коррегирующая 
поведенческие нарушения, расстройства сна и 
миоклонии (амфетамины, барбитураты, анти-
депрессанты, бензодиазепины, нейролепти-
ки), на поздних — поддерживающая терапия. 

Профилактика.  Для разработки мер про-
филактики важно, в частности,  знать почему в 
последние годы появилось бешенство у коров? 
Какая связь в этом между овцой и коровой?  
Паршивая овца все стадо портит.  Эта хорошо 
известная пословица пошла от животново-
дов. Как только овечка начала прислоняться 
к какому-то предмету  из-за мучающего ее 
зуда, хозяин отары знал — быть беде! Больное 
животное худело, кожа лысела, трескалась, 
загнивала. Животное непременно погибало. 
Болезнь эта  — почесуха (скрепи).  «Практич-
ные» англичане решили  — не пропадать же 
добру. Из мяса больных овец стали готовить 
белковую добавку для кормления крупного 
рогатого скота. Бычки хорошо набирали вес, 
росла жирность коровьего молока. Но метод 
приготовления белковой  массы захотели 
сделать менее затратным. Температура обра-
ботки овечьего мяса и количество реактивов 
были резко снижены. В результате смирные 
буренки взбесились,  стали агрессивными.  
Они быстро худели, слабели, плохо двигались, 
а упав уже не могли подняться. Пик коровьей 
эпидемии был в 1991–1994 годах, а после 1995 
заболеваемость стала снижаться, т.к. отмени-
ли овечьи «деликатесы». 

Направления профилактики прионных 
болезней: 1) предупреждение заражения 
лиц из групп населения повышенного ри-
ска (ветеринарные и медицинские хирурги, 
ветсанэксперты, работники мясоперераба-
тывающих отраслей); 2) защита пищевых 
продуктов человека и кормов для животных. 
Запрет на реализацию населению головного 
и спинного мозга жвачных животных, а также 
запрет на реализацию паренхиматозных ор-
ганов отдельно от туш, фарша, колбас и дру-
гих готовых пищевых продуктов животного 
происхождения домашнего изготовления; 3) 
защита продукции медицинского назначе-
ния, парфюмерных и косметических средств. 
Весьма серьезную опасность представляют 
парентеральные инъекции препаратов нейро-
генеративного  действия, приготовленных из 
мозга или лимфоидной ткани крупного рога-
того скота (миелопептиды, биогенные стиму-
ляторы, гормоны, ферменты и др.). Гарантией 
предупреждения попадания прионов в лекар-
ственные препараты, парфюмерные и косме-
тические изделия инфекционных прионов мо-
жет быть только строгое использование тех 
видов сырья животного происхождения, ко-
торые поступают из страны-поставщика, где 
уже реализована полноценная система вете-
ринарного и санитарно-эпидемиологического 
надзора за прионными инфекциями.
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Выводы. События последнего времени все 
чаще убеждают в необходимости учитывать 
растущую вероятность встречи с прионны-
ми болезнями человека и животных. Поэто-
му врач любой специальности должен иметь 
представление о данной проблеме. Знание 
темы необходимо для дальнейшего изучения 
прионных заболеваний на кафедрах инфекци-
онных болезней, эпидемиологии, психиатрии, 
нервных болезней, внутренних болезней, пе-
диатрии и др.

N.V. Zhadinsky, E.I. Zhadinskaya, O. Yu. Nikolenko, E.N. Vlasenko, 
V.V. Mishin
PRION DISEASES
Summary. The article presents current data about the 

causative agent of prion diseases in humans and 
animals, the trigger mechanisms of the pathological 
process, issues of epidemiology, clinical manifestations 
of prion diseases, diagnostics, approaches to treatment 
and prevention.

Key words: prions, prion diseases, mechanism of 
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