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Ó 1982 ðîö³ àìåðèêàíñüêèé ìîëåêóëÿðíèé á³î-
ëîã, ïðîôåñîð Ñòåíë³ Ïðþçèíåð çðîáèâ â³äêðèòòÿ
íîâîãî òèïó ³íôåêö³éíèõ àãåíò³â - ïð³îí³â, ùî ñòà-
ëî îäíèì ç âèäàòíèõ íàóêîâèõ äîñÿãíåíü ÕÕ ñòî-
ð³÷÷ÿ. Çà öå â³äêðèòòÿ â³í îòðèìàâ Íîáåë³âñüêó
ïðåì³þ â ãàëóç³ ô³ç³îëîã³¿ òà ìåäèöèíè [4,5,8].

Öå â³äêðèòòÿ çàïî÷àòêóâàëî íîâó åðó ðîç-
âèòêó ì³êðîá³îëîã³¿, á³îëîã³¿ ³ ìåäèöèíè, îñê³ëüêè
âèÿâëåíèé ïðèíöèïîâî íîâèé òèï ³íôåêö³éíèõ
çàõâîðþâàíü, ÿêèé â³äð³çíÿºòüñÿ ñâîºþ ïðèðîäîþ
âèíèêíåííÿ ³ ðîçâèòêó. Çà ñòóïåíåì ñêëàäíîñò³
ñâîº¿ áóäîâè ïð³îíè íàëåæàòü äî íàéïðîñò³øèõ ç
â³äîìèõ íà ñüîãîäí³ ³íôåêö³éíèõ àãåíò³â, ó çâ'ÿçêó
ç íåâ³äâîðîòíîþ ëåòàëüí³ñòþ ñïðè÷èíåíèõ íèìè
çàõâîðþâàíü ³ â³äñóòí³ñòþ åôåêòèâíîãî ë³êóâà-
ííÿ. Ðîçðîáêà ïåðñïåêòèâíèõ ìåòîä³â ôàðìàêî-
òåðàï³¿ ïð³îíîâèõ õâîðîá ñòàëà îäíèì ç íàéïðîã-
ðåñèâí³øèõ íàïðÿìê³â ó òåîðåòè÷í³é òà åêñïåðè-
ìåíòàëüí³é ôàðìàêîëîã³¿ [6,7].

Ïð³îíè (â³ä àíãë. proteinaceous infectious par-
ticles - á³ëêîâ³ çàðàçí³ ÷àñòèíêè) - îñîáëèâèé êëàñ
³íôåêö³éíèõ àãåíò³â, ÷èñòî á³ëêîâèõ (òîáòî òàêèõ,
ùî íå ì³ñòÿòü íóêëå¿íîâèõ êèñëîò), ùî âèêëè-
êàþòü òÿæê³ çàõâîðþâàííÿ öåíòðàëüíî¿ íåðâîâî¿
ñèñòåìè â ëþäåé ³ ðÿäó âèùèõ òâàðèí (ò.çâ. "ïî-
â³ëüí³ ³íôåêö³¿"), ÿê³ â³äð³çíÿþòüñÿ â³ä çâè÷àéíèõ
á³ëê³â ïðîñòîðîâîþ ñòðóêòóðîþ [1,2,3].

Îäíèì ³ç ïåðøèõ äåòàëüíî îõàðàêòåðèçîâàíèõ
ïð³îíííèõ á³ëê³â ñòàâ PrP (â³ä àíãë. prion-related-
protein àáî protease-resistant-protein). Â³äîìî,
ïðîòå¿í-ïð³îí (PrP) ³ñíóº â äâîõ ôîðìàõ. Ïåðøà -
ó âèãëÿä³ íîðìàëüíî¿, íå³íôåêö³éíî¿ ôîðìè "çäî-
ðîâ³é" - PrPC, ÿêó â³í ìàº â íîðìàëüíèõ êë³òèíàõ
(C- â³ä àíãë. Cellular - "êë³òèííèé"), â ÿê³é ïåðåâà-
æàþòü àëüôà-ñï³ðàë³. Êë³òèííèé ïðîòå¿í-ïð³îí
(PrPc) çóñòð³÷àºòüñÿ ó ãîëîâíîìó ìîçêó ÿê â íîð-
ì³, òàê ³ â ³íô³êîâàíèõ õâîðèõ. Äðóãà - ó ³íôåê-
ö³éí³é ôîðì³, ³çîôîðì³, "ïàòîëîã³÷í³é" - PrPSc, âëàñ-
íå ïð³îíí³é (â³ä Scrapie -õâîðîáè îâåöü), íàêî-
ïè÷óºòüñÿ â ãîëîâíîìó ìîçêó ò³ëüêè ó õâîðèõ ëþ-
äåé ³ òâàðèí, äëÿ ÿêî¿ õàðàêòåðíà íàÿâí³ñòü âåëè-
êî¿ ê³ëüêîñò³ áåòà-òÿæ³â [9,10].

²íôåêö³éíèé á³ëîê ìàº àíîìàëüíó òðèâèì³ðíó
ñòðóêòóðó ³ çäàòíèé ïðÿìî êàòàë³çóâàòè ñòðóê-

òóðíå ïåðåòâîðåííÿ ãîìîëîã³÷íîãî éîìó íîð-
ìàëüíîãî êë³òèííîãî á³ëêà â ñîá³ ïîä³áíèé (ïð³îí-
íèé), ïðèºäíóþ÷èñü äî á³ëêà-ì³øåí³ ³ çì³íþþ÷è
éîãî êîíôîðìàö³þ. ßê ïðàâèëî, ïð³îííèé ñòàí á³ë-
êà õàðàêòåðèçóºòüñÿ ïåðåõîäîì α-ñï³ðàëåé á³ëêà
â β-ñêëàä÷àò³ñòü [3,11,12].

Ïðè ïîòðàïëÿíí³ â çäîðîâó êë³òèíó, PrPSc êà-
òàë³çóº ïåðåõ³ä êë³òèííîãî PrPC ó ïð³îííó êîíôîð-
ìàö³þ. Íàêîïè÷åííÿ ïð³îííîãî á³ëêà ñóïðîâîä-
æóºòüñÿ éîãî àãðåãàö³ºþ, óòâîðåííÿì âèñîêîâïî-
ðÿäêîâàíèõ ô³áðèë (àì³ëî¿äó), ùî çðåøòîþ ïðèç-
âîäèòü äî çàãèáåë³ êë³òèíè. Ïð³îíè, ùî âèâ³ëü-
íèëèñÿ, âèÿâëÿþòüñÿ çäàòíèìè ïðîíèêàòè â ñó-
ñ³äí³ êë³òèíè, òàêîæ âèêëèêàþ÷è ¿õ çàðàæåííÿ ³
çàãèáåëü [6,13].

Äî ê³íöÿ ìåõàí³çì ñïîíòàííîãî âèíèêíåííÿ
ïð³îííèõ ³íôåêö³é íå ç'ÿñîâàíèé. Ââàæàºòüñÿ (àëå
ùå íå ïîâí³ñòþ äîâåäåíî), ùî ïð³îíè óòâî-
ðþþòüñÿ â ðåçóëüòàò³ ïîìèëîê ó á³îñèíòåç³ á³ëê³â.
Ìóòàö³¿ ãåí³â, ùî êîäóþòü ïð³îííèé á³ëîê (PrP),
ïîìèëêè òðàíñëÿö³¿, ïðîöåñè ïðîòåîë³çó - ââà-
æàþòüñÿ ãîëîâíèìè êàíäèäàòàìè íà ìåõàí³çì
âèíèêíåííÿ ïð³îí³â.

ª äàí³, ÿê³ äàþòü ï³äñòàâè ââàæàòè, ùî ïð³îíè
º íå ò³ëüêè ³íôåêö³éíèìè àãåíòàìè, àëå é ìàþòü
ôóíêö³¿ â íîðìàëüíèõ á³îïðîöåñàõ. Òàê, íàï-
ðèêëàä, ³ñíóº ã³ïîòåçà, ùî ÷åðåç ïð³îíè çä³éñ-
íþºòüñÿ ìåõàí³çì ãåíåòè÷íî çóìîâëåíîãî ñòî-
õàñòè÷íîãî ñòàð³ííÿ [2,13,14].

Ðîëü íîðìàëüíîãî ïðîòå¿í-ïð³îíà (PrP) ó çäî-
ðîâèõ ³íäèâ³äóóì³â ùå äî ê³íöÿ íåâ³äîìà. Ïð³îí-
ïðîòå¿í íåîáõ³äíèé äëÿ íîðìàëüíî¿ ñèíàïòè÷íî¿
ôóíêö³¿. Ïðèïóñêàºòüñÿ, ùî ïð³îíè áåðóòü ó÷àñòü
ó ì³æêë³òèííîìó ðîçï³çíàâàíí³ ³ êë³òèíí³é àê-
òèâàö³¿. Äåõòî ââàæàº, ùî ¿õíüîþ ôóíêö³ºþ º ïðèã-
í³÷åííÿ â³êîâèõ ïðîöåñ³â, ³ òîìó ïð³îíîâ³ õâîðîáè
ïîä³áí³ çà ñâî¿ìè êë³í³÷íèìè òà ìîðôîëîã³÷íèìè
õàðàêòåðèñòèêàìè ç ãåðîíòîëîã³÷íèìè çàõâî-
ðþâàííÿìè [15].

Ïð³îíè äóæå ñò³éê³ äî ð³çíèõ ô³çèêî-õ³ì³÷íèõ
âïëèâ³â, ó òîìó ÷èñë³ äî çâè÷àéíèõ ìåòîä³â äåç³í-
ôåêö³¿. ²îí³çóþ÷å, óëüòðàô³îëåòîâå àáî ì³êðîõâè-
ëüîâå âèïðîì³íþâàííÿ íà íèõ ïðàêòè÷íî íå ä³º.
Äåç³íôåêö³éí³ çàñîáè, ùî çàçâè÷àé âèêîðèñ-
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òîâóþòüñÿ â ìåäè÷í³é ïðàêòèö³, ä³þòü íà íèõ
ëèøå äóæå îáìåæåíî. Íàâ³òü ïðè àâòîêëàâóâàíí³
ïðè 134 °C ïðîòÿãîì 18 õâ. íåìîæëèâî äîñÿãòè
ïîâíîãî ðóéíóâàííÿ ïð³îí³â, ³ ïð³îíè "âèæèâàþòü"
ó ôîðì³, çäàòí³é âèêëèêàòè çàðàæåííÿ. Ñò³éê³ñòü
äî âèñîêèõ òåìïåðàòóð çðîñòàº ùå á³ëüøå, ÿêùî
ïð³îíè çàñîõíóòü íà ïîâåðõí³ ìåòàëó àáî ñêëà,
àáî ÿêùî çðàçêè ïåðåä àâòîêëàâóâàííÿì áóëè ï³ä-
äàí³ ä³¿ ôîðìàëüäåã³äó. Ïð³îíè ñò³éê³ ïðè êèï'ÿò³íí³
ïðîòÿãîì 30-60 õâ, âèñóøóâàíí³ - äî 2 ðîê³â, çà-
ìîðîæóâàíí³ - ó 3 ðàçè á³ëüøå, í³æ â³äîì³ â³ðóñè,
à òàêîæ ñò³éê³ ïðè õ³ì³÷í³é îáðîáö³ ñïèðòàìè,
ôîðìàëüäåã³äîì, êèñëîòàìè. Òàêîæ ïð³îíè ïðîÿâ-
ëÿþòü ñò³éê³ñòü ïðè ÓÔ-îïðîì³íåíí³, ãàììà-
âèïðîì³íþâàíí³, ã³äðîë³ç³ ôåðìåíòàìè. Íàä³éíî ¿õ
ë³êâ³äóþòü äåçèíô³êóþ÷³ ðåàêòèâè - ñèëüí³ îêèñ-
íþâà÷³, ÿê³ ðóéí³âíî ä³þòü íà ïðîòå¿íè, ùî ñò³éê³
äî âèñîêèõ òåìïåðàòóð. Íàéåôåêòèâí³øèé âïëèâ
âèÿâëÿºòüñÿ â äîçàõ, ùî äåíàòóðóþòü ïðàêòè÷íî
âñ³ á³ëêè. ²íàêøå êàæó÷è, ç óñüîãî æèâîãî ïð³îí
ãèíå îñòàíí³ì [11,12,13].

Ëþäèíà ìîæå çàðàçèòèñÿ ïð³îíàìè, ùî ì³ñ-
òÿòüñÿ â ¿æ³, òàê ÿê âîíè íå ðóéíóþòüñÿ ôåð-
ìåíòàìè òðàâíîãî òðàêòó. Áåçïåðåøêîäíî ïðîíè-
êàþ÷è ÷åðåç ñò³íêó òîíêîãî êèøå÷íèêó, âîíè, â
ê³íöåâîìó ðåçóëüòàò³, ïîòðàïëÿþòü ó öåíòðàëüíó
íåðâîâó ñèñòåìó. Òàê ïåðåíîñèòüñÿ íîâèé âàð³àíò
õâîðîáè Êðåéòöôåëüäòà-ßêîáà, ÿêîþ ëþäè çàðà-
æàþòüñÿ ï³ñëÿ âæèâàííÿ â ¿æó ÿëîâè÷èíè, ùî
ì³ñòèòü íåðâîâó òêàíèíó ç ãîë³â õóäîáè, õâîðî¿ íà
ãóá÷àñòó åíöåôàëîïàò³þ âåëèêî¿ ðîãàòî¿ õóäîáè
[12,13,14,15].

ª äàí³, ùî äæåðåëîì ðîçïîâñþäæåííÿ ìî-
æóòü áóòè ñòîìàòîëîã³÷í³ òà ³íø³ ìåäè÷í³ ïðî-
öåäóðè, ïîâ'ÿçàí³ ç ïîïàäàííÿì ïð³îí³â ó êðîâ'ÿíå
ðóñëî.

Ï³ä ï³äîçðó ïîòðàïèâ òàêîæ ëåöèòèí òâàðè-
ííîãî ïîõîäæåííÿ, ùî âèêëèêàëî ñêîðî÷åííÿ
çàñòîñóâàííÿ éîãî â ôàðìàêîëîã³÷í³é ïðîìèñëî-
âîñò³, ³ âèò³ñíåííÿ ðîñëèííèì (â îñíîâíîìó ñîº-
âèì) ëåöèòèíîì.

Ó Âåëèêîáðèòàí³¿ ç öèõ ïðè÷èí âæå âèêîðèñòî-
âóþòüñÿ îäíîðàçîâ³ õ³ðóðã³÷í³ ³íñòðóìåíòè äëÿ
òîíçèëåêòîì³¿ [13].

Äóæå âàæëèâèé àñïåêò, ïîâ'ÿçàíèé ³ç åï³-
äåì³îëîã³ºþ ïð³îíîâèõ ³íôåêö³é - öå áåçïåêà ãðóï
ðèçèêó, ÿê³ òàê àáî ³íàêøå ñòèêàþòüñÿ ³ç çàðà-
æåíèì ìàòåð³àëîì òâàðèí àáî õâîðèìè ëþäüìè.
Äî ö³º¿ ãðóïè íàëåæàòü âåòåðèíàðí³ ³ ìåäè÷í³
õ³ðóðãè, ïàòîëîãîàíàòîìè, âåòñàíåêñïåðòè, ïðàö³â-
íèêè ì'ÿñîïåðåðîáíî¿ ïðîìèñëîâîñò³ òà äåÿê³ ³íø³
êàòåãîð³¿ îñ³á, ÿê³ êîíòàêòóþòü ç ïîòåíö³éíî ìîæ-
ëèâèìè äæåðåëàìè ³íôåêö³éíîãî ïð³îíà.

Äî òåïåð³øíüîãî ÷àñó âñòàíîâëåíî, ùî ïð³îíí³
á³ëêè âèêëèêàþòü çàõâîðþâàííÿ ó ëþäåé òà òâà-

ðèí. Ïð³îíîâ³ çàõâîðþâàííÿ - öå ãåíåòè÷íî òà
³íôåêö³éíî çóìîâëåíà ãðóïà õðîí³÷íèõ, ïðîãðå-
ñóþ÷èõ, ôàòàëüíèõ ñèíäðîì³â, ùî õàðàêòå-
ðèçóþòüñÿ óðàæåííÿì öåíòðàëüíî¿ íåðâîâî¿ ñèñ-
òåìè, ì'ÿçîâî¿, ë³ìôî¿äíî¿ òà, éìîâ³ðíî, ³íøèõ òêà-
íèí. Ïðè÷èíîþ öèõ ñèíäðîì³â º ð³çíîìàí³òí³
ïàòîëîã³÷í³ ³çîôîðìè ïð³îí³â [11,12,13,16,17].

Òàê íàïðèêëàä, ïð³îííà õâîðîáà Êðåéòö-
ôåëüäà-ßêîáà (ÕÊß) º ï³äãîñòðà åíöåôàëîïàò³ÿ,
ÿêà õàðàêòåðèçóºòüñÿ ïîâ³ëüíîþ ïðîãðåñóþ÷îþ
çàãèáåëëþ íåéðîí³â. Õâîðîáà âèÿâëÿºòüñÿ â
îñíîâíîìó â äîðîñëèõ ³ õàðàêòåðèçóºòüñÿ øâèä-
êèì ðîçâèòêîì äåìåíö³¿, ùî ñóïðîâîäæóºòüñÿ
ï³ðàì³äàëüíèìè òà åêñòðàï³ðàì³äàëüíèìè ñèìï-
òîìàìè. Çàõâîðþâàííÿ º ñïîðàäè÷íèì ³ çóñòð³-
÷àºòüñÿ ç ÷àñòîòîþ 1:1000000; ð³äøå çóñòð³-
÷àþòüñÿ ðîäèíí³ òà ÿòðîãåíí³ âèïàäêè çàõâî-
ðþâàííÿ. Ó 1968 ðîö³ áóëà äîâåäåíà òðàíñì³ñèâíà
(³íôåêö³éíà) ïðèðîäà ö³º¿ íåäóãè â ïðèìàò³â. Ä³à-
ïàçîí òðèâàëîñò³ ïåðåá³ãó íåäóãè êîëèâàºòüñÿ â³ä
äåê³ëüêîõ òèæí³â äî âîñüìè ðîê³â. Îäíàê ñåðåäíÿ
òðèâàë³ñòü æèòòÿ â³ä ïî÷àòêó õâîðîáè - ø³ñòü ì³-
ñÿö³â.

Õâîðîáà Êóðó - íàéòèïîâ³øèé ïðèêëàä òðàíñ-
ì³ñèâíèõ ïð³îíîâèõ çàõâîðþâàíü ëþäèíè. Öå
íåâðîëîã³÷íå çàõâîðþâàííÿ çóñòð³÷àºòüñÿ âèíÿò-
êîâî ñåðåä ìåøêàíö³â ïëåìåí ã³ðñüêî¿ ì³ñöåâîñò³
Îêàïà ³ Ôîðåñ (îñòðîâà Ïàïóà-Íîâà Ãâ³íåÿ), ÿê³
â³äð³çíÿþòüñÿ áëèçüêîðîäèííèìè çâ'ÿçêàìè, ñå-
ðåä ÿêèõ äî íåùîäàâíà ³ñíóâàâ ðèòóàë êàí³-
áàë³çìó. Íàé³ìîâ³ðí³øà ã³ïîòåçà â³äíîñíî ïîõîä-
æåííÿ ³ ïîøèðåííÿ Êóðó ñåðåä ³çîëüîâàíèõ ïëå-
ìåí Íîâî¿ Ãâ³íå¿ ïîëÿãàº â òîìó, ùî öå çàõâîðþ-
âàííÿ ïî÷àëîñÿ ñïîíòàííî â îäíîãî ïðåäñòàâíèêà
ïëåìåí ÿê âèïàäîê ñïîðàäè÷íî¿ ÕÊß, à ï³ñëÿ öüî-
ãî òðàíñì³ñèâíî ïåðåäàëîñÿ ³íøèì ÷ëåíàì ïëå-
ìåí³ â çâ'ÿçêó ç ðèòóàëüíèì êàí³áàë³çìîì.

Ç ìîìåíòó ïåðøîãî îïèñàííÿ ö³º¿ õâîðîáè
Ãàéäóøåêîì ³ Çèãàñîì ó 1957 ðîö³ äî ñüîãîäí³
â³ä õâîðîáè Êóðó çàãèíóëî ïîíàä 2500 ëþäåé
(ìàéæå 10 % ïîïóëÿö³¿ äåÿêèõ ñåëèù), ùîð³÷íî
âìèðàëî á³ëÿ 200 ëþäåé. ¯¿ òðàíñì³ñ³ÿ çä³éñ-
íþâàëàñÿ ï³ä ÷àñ ðèòóàëüíîãî îáðÿäó êàí³áàë³çìó,
ïîâ'ÿçàíîãî ç ðîç÷ëåíóâàííÿì ³ ç'¿äàííÿì òðóï³â.
Õâîðîáà ôàêòè÷íî çíèêëà ç ïðèïèíåííÿì ðè-
òóàëüíîãî êàí³áàë³çìó.

Ñèíäðîì Ãåðñòìàíà-Ñòðàóññëåðà-Øåéíêåðà -
âèíÿòêîâî ð³äê³ñíå ðîäèííå çàõâîðþâàííÿ, ùî
ïåðåäàºòüñÿ çà àâòîñîìíî-äîì³íàíòíèì òèïîì.
Âîíî áóëî âïåðøå îïèñàíå â 1936 ðîö³. Ñïî÷àòêó
ââàæàëè, ùî öå çàõâîðþâàííÿ ðîäèííå, àëå òåïåð
â³äîìà òàêîæ ñïîðàäè÷íà ôîðìà. Öåé ñèíäðîì
çóñòð³÷àºòüñÿ â îñ³á ó â³ö³ 40-50 ðîê³â ³ õàðàê-
òåðèçóºòüñÿ, ãîëîâíèì ÷èíîì, ìîçî÷êîâîþ àòàê-
ñ³ºþ, ðîçëàäàìè êîâòàííÿ ³ ôîíàö³¿, äåìåíö³ºþ

Íàóêîâ³ îãëÿäè
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ïðîòÿãîì â³ä 6 äî 10 ðîê³â (ñåðåäíÿ òðèâàë³ñòü
õâîðîáè ñòàíîâèòü 50 ì³ñÿö³â), ï³ñëÿ ÷îãî íàñòàº
ñìåðòü.

Ìîðôîëîã³÷í³ çì³íè ïðè öüîìó ñèíäðîì³ àíà-
ëîã³÷í³ ç³ çâè÷àéíèìè òðàíñì³ñèâíèìè ï³äãîñò-
ðèìè ñïîíã³ôîðìíèìè åíöåôàëîïàò³ÿìè. Õàðàê-
òåðíîþ éîãî ðèñîþ º íàÿâí³ñòü âåëèêî¿ ê³ëüêîñò³
êîíöåíòðè÷íèõ àì³ëî¿äíèõ ïëàñòèí, ÿê³ âèÿâ-
ëÿþòüñÿ ÷àñò³øå â ìîëåêóëÿðíîìó øàð³ êîðè ìî-
çî÷êà, àëå ¿õ òàêîæ ìîæíà âèÿâèòè ³ â êîð³ ìîçêó.
²ìóíîïîçèòèâí³ áëÿøêè ìîæóòü áóòè âåëè÷èíîþ
â³ä 150 äî 500 ì³êðîí ó ä³àìåòð³.

Ôàòàëüíå ðîäèííå áåçñîííÿ - öå ñïàäêîâî çó-
ìîâëåíà, íåâèë³êîâíà ïð³îíîâà õâîðîáà, ùî áóëà
îïèñàíà âñüîãî 30 ðîê³â íàçàä, â 1986 ðîö³. Çóñò-
ð³÷àºòüñÿ äóæå ð³äêî. Ìàº àâòîñîìíî-äîì³íàíò-
íèé òèï óñïàäêóâàííÿ, òîáòî óðàæàþòüñÿ îáèäâ³
ñòàò³ ³ â³äñóòí³ íîñ³¿. ßêùî ëþäèíà ìàº ïàòî-
ëîã³÷íèé ãåí, òî çàõâîðþâàííÿ îáîâ'ÿçêîâî ðîçâè-
âàºòüñÿ, îäíàê ñòóï³íü éîãî âèðàæåíîñò³ ìîæå
çíà÷íî âàð³þâàòè.

Ïðè ôàòàëüíîìó ðîäèííîìó áåçñîíí³ óðà-
æàºòüñÿ òàëàìóñ, ÿêèé º êîìóí³êàòîðîì çâ'ÿçê³â
ì³æ êîðîþ ï³âêóëü ³ ò³ëîì, ùî ïðîïóñêàº ñèãíàëè
â îáèäâîõ íàïðÿìêàõ ó íåîáõ³äí³ çîíè êîðè àáî
÷àñòèíè ò³ëà. Ââàæàºòüñÿ, ùî ïðè çàñèïàíí³ çíè-
æóºòüñÿ åôåêòèâí³ñòü ïðîâåäåííÿ ³ìïóëüñ³â
÷åðåç òàëàìóñ. Ïðè ðîäèííîìó ôàòàëüíîìó áåç-
ñîíí³ â³äáóâàºòüñÿ ïîðóøåííÿ ö³º¿ ôóíêö³¿, à òàêîæ
ïîðóøóþòüñÿ ³íø³ öèðêàäí³ ðèòìè, ùî âïëèâàþòü
íà êðîâ'ÿíèé òèñê, ÷àñòîòó ñåðöåâèõ ñêîðî÷åíü,
òåìïåðàòóðó ò³ëà ³ ãîðìîíàëüí³ ðèòìè. Â³äñóòíº
âèðîáëåííÿ ñë³çíî¿ ð³äèíè, çíèæóþòüñÿ áîëüîâà
÷óòëèâ³ñòü ³ ðåôëåêòîðíà àêòèâí³ñòü, ðîçâè-
âàºòüñÿ äåìåíö³ÿ, íà øê³ð³ ³íêîëè ïîÿâëÿþòüñÿ
âèñèïàííÿ. Ïîðóøåííÿ ñíó ìîæå ïðèçâåñòè äî
ãàëþöèíàö³é ³ êîìè.

Õðîí³÷íà ïðîãðåñóþ÷à åíöåôàëîïàò³ÿ äèòÿ-
÷îãî â³êó àáî õâîðîáà Àëüïåðñà º ð³äê³ñíîþ õðî-
í³÷íîþ ïðîãðåñóþ÷îþ åíöåôàëîïàò³ºþ, ÿêà
ïîºäíóºòüñÿ ç óðàæåííÿì ïå÷³íêè, ðîçâèâàºòüñÿ â
äèòÿ÷îìó òà þíàöüêîìó â³ö³ (â³ä íàðîäæåííÿ äî
18 ðîê³â) ³ òðèâàº â ñåðåäíüîìó 8 ì³ñÿö³â (äî 1
ðîêó). Òàêîæ îïèñàí³ âèïàäêè, êîëè çàõâîðþâàííÿ
ðîçâèâàëîñÿ â ïðåíàòàëüíîìó ïåð³îä³, ïðè öüîìó
ñïîñòåð³ãàëèñÿ âèðàæåíà ì³êðîöåôàë³ÿ, çàòðèìêà
âíóòð³øíüîóòðîáíîãî ðîçâèòêó, àê³íåç³ÿ ïëîäó,
ì³êðî - ³ ðåòðîãíàò³ÿ, ïîðóøåííÿ ðóõëèâîñò³ ñóã-
ëîá³â. Çàõâîðþâàííÿ º ñïàäêîâèì ³ ìàº àâòîñ-
îìíî-ðåöåñèâíèé òèï óñïàäêóâàííÿ. Ðîçâèòîê
çàõâîðþâàííÿ â á³ëüø ï³çíüîìó ïåð³îä³ æèòòÿ
çóñòð³÷àºòüñÿ äóæå ð³äêî. Êë³í³÷íà êàðòèíà õàðàê-
òåðèçóºòüñÿ ñèëüíèì ãîëîâíèì áîëåì, ïîðóøåí-
íÿì çîðó, ìíîæèííèìè ³íñóëüòî-ïîä³áíèìè ñòàíà-
ìè (ç åï³ëåïòèôîðìíèìè ïðèïàäêàìè), ïðîã-

ðåñèâíîþ ã³ïîòîí³ºþ, óðàæåííÿì ïå÷³íêè (õðî-
í³÷íèé ãåïàòèò ç âèõîäîì â öèðîç), ³íêîëè ðîçâè-
âàºòüñÿ ãåìîðàã³÷íèé ïàíêðåàòèò. Ñìåðòü çäå-
á³ëüøîãî íàñòàº â ðåçóëüòàò³ ïå÷³íêîâî¿ íåäîñ-
òàòíîñò³.

Ã³ñòîëîã³÷íî âèÿâëÿºòüñÿ ñïîíã³îç, ïîä³áíèé çà
ìîðôîëîã³ºþ äî õâîðîáè Êðåéòöôåëüäà-ßêîáà,
äèñòðîô³÷í³ çì³íè íåéðîí³â ³ àñòðîãë³îç êîðè ïîòè-
ëè÷íî¿ îáëàñò³, ñìóãàñòîãî ò³ëà, ó íåâåëèêîìó
ñòóïåí³ - ò³ì'ÿíî¿ îáëàñò³, ñêëåðîç ðîã³â Àììîíà,
äèñòðîô³÷í³ çì³íè â çàäí³õ ñòîâïàõ ñïèííîãî ìîç-
êó ³ íåâåëèêå çìåíøåííÿ ê³ëüêîñò³ êë³òèí Ïóðê³íüº
â ìîçî÷êó. Ó ïå÷³íö³ âèÿâëÿþòüñÿ ïîøèðåí³ öåíò-
ðîëîáóëÿðí³ íåêðîçè. Õâîðîáà òðàíñì³ñèâíà. Âîíà
áóëà â³äòâîðåíà íà õîì'ÿêàõ ïðè âíóòð³øíüî-
öåðåáðàëüíîìó ââåäåíí³ ñóáñòðàòó, îòðèìàíîãî
â³ä õâîðèõ ä³òåé.

Ñïîíã³ôîðìíèé ì³îçèò ç ïð³îí-àñîö³éîâàíèìè
âêëþ÷åííÿìè. Ó 1993 ðîö³ â çíà÷í³é ãðóï³ â³êîâèõ
ì³îïàò³é áóëà çâåðíóòà óâàãà íà îñ³á, ÿê³ ñòðàæ-
äàëè íà ì³îçèò ç íåçâè÷àéíèìè âêëþ÷åííÿìè -
ò³ëüöÿìè. Ö³ çàõâîðþâàííÿ íåð³äêî îïèñóþòü ÿê
ïðîãðåñóþ÷ó õâîðîáó ì'ÿçîâîãî âèñíàæåííÿ â
ë³òí³õ ëþäåé. Íàé÷àñò³øå ì³îçèò ç âêëþ÷åííÿìè
âèÿâëÿºòüñÿ ó â³ö³ â³ä 50 äî 60 ðîê³â ³ ñòàðøèõ.
Çàõâîðþâàííÿ õàðàêòåðèçóºòüñÿ ïîâîë³ ïðîãðå-
ñóþ÷îþ ñëàá³ñòþ, ÷àñòî ñóïðîâîäæóºòüñÿ ì³àë-
ã³ºþ, ÿêà íå ïðîõîäèòü ïðè ñòåðî¿äí³é òåðàï³¿. Ó
äåÿêèõ âèïàäêàõ êë³í³êà áëèñêàâè÷íà. Â³äîì³ ³
ñïîðàäè÷í³, ³ ðîäèíí³ ôîðìè.

Ã³ñòîëîã³÷íî âèÿâëÿºòüñÿ íåêðîòè÷íà ì³îïàò³ÿ
ç íàÿâí³ñòþ âàêóîëü. Ö³ âàêóîë³ â çàìîðîæåíèõ
çð³çàõ ì³ñòÿòü ñï³ðàëåâèäí³ êîíãîô³ëüí³ íèòêè.
Ïðè åëåêòðîíí³é ì³êðîñêîï³¿ ö³ âàêóîë³ º ÷³òêî
îáìåæåí³ ìàñè àì³ëî¿äîïîä³áíèõ ô³ëàìåíò³â. ²ìó-
íîã³ñòîõ³ì³÷íî àì³ëî¿äí³ ìàñè ñêëàäàþòüñÿ ç
ïð³îí-ïðîòå¿í³â PrP, Ab-ïåïòèä³â ³ àïîë³ïîïðîòå¿íó
E. Êð³ì òîãî, ö³ ðå÷îâèíè âèÿâëÿþòüñÿ â ì'ÿçîâèõ
âîëîêíàõ ó âèãëÿä³ íèòêîïîä³áíèõ äåïîçèò³â. Ó
ë³òåðàòóð³ âèñëîâëþºòüñÿ ïðèïóùåííÿ ïðî ìîæ-
ëèâå ³ñíóâàííÿ ³íøèõ ïð³îíîâèõ çàõâîðþâàíü
ì'ÿçîâî¿ òêàíèíè.

Ïàòîìîðôîëîã³÷í³ çì³íè. Ìàêðîñêîï³÷íî â óñ³õ
âèïàäêàõ ïð³îíîâèõ åíöåôàëîïàò³é â³äçíà÷åíå íå-
ñóòòºâå çìåíøåííÿ ìàñè ãîëîâíîãî ìîçêó, â
îêðåìèõ ñïîñòåðåæåííÿõ ìàëà ì³ñöå ïîì³ðíà
àòðîô³ÿ çâèâèí, ãîëîâíèì ÷èíîì â îñ³á ³ç ïðî-
ëîíãîâàíèì ïåðåá³ãîì çàõâîðþâàííÿ [13,18,19].

Ì³êðîñêîï³÷íî ïð³îíîâà ñïîíã³ôîðìíà åíöå-
ôàëîïàò³ÿ õàðàêòåðèçóºòüñÿ íàÿâí³ñòþ áåçë³÷³
îâàëüíèõ âàêóîëü (ñïîíã³îç) â³ä 1 äî 50 ì³êðîí ó
ä³àìåòð³ â áóäü-ÿêîìó øàð³ êîðè ìîçêó. Öå ìî-
æóòü áóòè îêðåì³ âàêóîë³ àáî ãðóïè, ðîçïîä³ëåí³
íà ä³ëÿíêè. Íà ïàðàô³íîâèõ çð³çàõ âàêóîë³ âèã-
ëÿäàþòü îïòè÷íî ïîðîæí³ìè, îäíàê ó äåÿêèõ ç
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íèõ ïðè çàáàðâëåíí³ ãåìàòîêñèë³íîì ³ åîçèíîì
íåð³äêî âèÿâëÿºòüñÿ äð³áíà çåðíèñò³ñòü. Âàêóîë³
ìîæóòü çëèâàòèñÿ â ì³êðîöèñòè (200 ì³êðîí ³ á³ëü-
øå), ó ðåçóëüòàò³ ÷îãî ³ñòîòíî ñïîòâîðþºòüñÿ
öèòîàðõ³òåêòîí³êà êîðè. Ó öèòîïëàçì³ âåëèêèõ
íåéðîí³â êîðè òàêîæ ìîæå âèÿâëÿòèñÿ âàêóîë³-
çàö³ÿ [14,20,21,22].

Íåçâàæàþ÷è íà òå, ùî ïð³îíîâ³ çàõâîðþâàííÿ
º ð³äê³ñíèìè àëå çàëèøàºòüñÿ ðèçèê âèíèêíåííÿ
"ïîâ³ëüíèõ" ³íôåêö³é äëÿ ëþäèíè. Íåîáõ³äíî ðîç-
âèâàòè âèêîðèñòàííÿ â ìåäèöèí³ îäíîðàçîâîãî
³íñòðóìåíòàð³þ ïðè ïðîâåäåíí³ îïåðàö³éíèõ âòðó-
÷àíü, ñêîðî÷óâàòè âèêîðèñòàííÿ â ôàðìàêî-
ëîã³÷í³é ïðîìèñëîâîñò³ á³îëîã³÷íîãî ìàòåð³àëó,
ÿêèé îòðèìàëè â³ä òâàðèí.
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ÏÐÈÎÍÛ. ÍÎÂÀß ÝÐÀ ÐÀÇÂÈÒÈß
ÌÈÊÐÎÁÈÎËÎÃÈÈ, ÁÈÎËÎÃÈÈ È ÌÅÄÈÖÈÍÛ

À.Â. Ãóìåííàÿ

Ðåçþìå. Â îáçîðå îòðàæåíà èñòîðèÿ îòêðûòèÿ ïðèîíîâ.
Äàíà îáùàÿ õàðàêòåðèñòèêà èíôåêöèîííûõ è íåèíôåê-
öèîííûõ ïðèîíîâ, óêàçàíû êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ çàáî-
ëåâàíèé, âûçûâàåìûå ïàòîëîãè÷åñêèìè ïðèîíàìè. Òàêæå
îñâåùàåòñÿ ïîòåíöèàëüíàÿ îïàñíîñòü ïðèîíîâ â ìåäèöèíñêîé
è ôàðìàêîëîãè÷åñêîé îòðàñëÿõ.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: Ïðèîíû, ïðèîíîâûå èíôåêöèè,
áåëêîâûå çàðàçíûå ÷àñòèöû, ìåäëåííûå èíôåêöèè.

PRIONS. NEW ERA OF THE DEVELOPMENT OF
MICROBIOLOGY, BIOLOGY AND MEDICINE

A.V.Gumenna

Abstract. The review covers the history of the discovery of
prions. The general characteristics of infectious and non-
infectious prions is given, the clinical manifestations of the
diseases provoked by abnormal prions are indicated too. The
potential prions'hasard in the medical and pharmaceutical
industries are also elucidated.

Key words: Prion, prion infections, infectious protein
particles slow infection.
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