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1972� р.� помер� один� з� хворих� від� маловідомої
на� той�час�хвороби�Кройтцфельдта-Я³оба.�Виявив-
ши� в� �оловномÀ�моз³À� померло�о� �Àбчастий� спон-
�іоз,� Прюзінер� заці³авився� причиною� йо�о� вини³-
нення.� На� той� час,� можливо,� він� навіть� Àявити� не
мі�,�що�цей�випадо³�дасть�йомÀ�змо�À�від³рити�³ар-
динально� новий� тип� збÀдни³а,� за�що� À� 1982�р.� він
отримає� Нобелівсь³À� премію� і� світове� визнання.
Йо�о� від³риття� здійснить� революцію� в� до�мах
біохімії,� моле³Àлярної� біоло�ії� і� медицини� вза�алі.

Пріон� –� пато�енний� біло³� тваринно�о� ор�аніз-
мÀ,�що� вини³ає�шляхом� ³онформації� апато�енної
целюлярної� форми� біл³а� в� пато�еннÀ� і� проявляє
цитопатичнÀ�дію�в�нейроцитах� і�міоцитах,� порÀшÀ-
ючи� їх�фÀн³цію.

Виділяють� та³і� дві� основні� форми� біл³ів:� PrPc
(целюлярний)� і� PrPsc� (с³репі-асоційований).� Крім
то�о� існÀють�проміжні�форми:�PrPsen�(чÀтливий�до
протеаз)�та�PrPres�(не�чÀтливий�до�протеаз).�Обид-
ва� біл³и� ³одÀються� �еном� PRNP,� ³артованим� на
³орот³омÀ� плечі� 20-ї� хромосоми� [1,� 2].� Протеїн-
пріон� (PrPc)�с³ладається�з�254�аміно³ислот,�в³лю-
чаючи� 22-членні� N-термінальні� повтори.�Моле³À-
лярна�маса� становить� 30-35�³Да� [2].� Біл³и� PrPc� і
PrPsc� відрізняються� своєю� III� i� IV� стрÀ³тÀрами,
³іль³істю� β-шарів�і� α-спіралей.�У�біл³À�PrPsc�сÀттє-
во� більше� в-шарів� –� 43�%� (в� PrPc� –� 3�%)� і� дещо
менша� ³іль³ість� (34-43�%)� α-спіралей.�Штамоспе-
цифічні� властивості� пріонів� за³одовані� в� третинній
стрÀ³тÀрі�PrPsc�[3].

Незважаючи� на� ³орот³ий�життєвий� період,� па-
то�енний� пріон� (PrPsc)� збері�ає� свої� властивості
протя�ом�тривало�о�часÀ.�Він�стій³ість�до�протеолі-
тичних�ферментів,�фізичної�і�фізи³о-хімічної�дії.�Іна³-
ше� ³ажÀчи,� з� Àсьо�о� живо�о� пріон� �ине� останнім
[4].�Одна³� бÀло� доведено,�що� при� триваломÀ� ³он-
та³ті� з� протеазами� пато�енні� пріони� рÀйнÀються.

Через� ³онсервативність� бÀдови� біл³ів� пріонів
різних� тварин,� міжвидово�о� бар’єрÀ�фа³тично� не
існÀє.�Переш³оджаючими�фа³торами� в�міжвидовій
передачі� є:� ³онцентрація� дози� біл³а,� ³іль³ість� па-
сажів,� вид� «донора»� і� «реципієнта»,� шляхи� пере-
дачі,� спад³ова� схильність� [4,� 5].

Одна³,� я³им� би� не� бÀв�шлях� передачі� пріонів,
спершÀ� вони� з’являються� в� ³літинах� лімфорети-
³Àлярної�системи�ми�дали³ів,� тимÀсÀ,�лімфовÀзлів,
селезін³и� і� зосереджені� в� В-³літинних� зонах
лімфоїдної� т³анини.� ТÀт� можлива� їх� част³ова� ре-
плі³ація.� Нейроінвазія� відбÀвається� за� Àчастю� ди-
ференційованих� В-лімфоцитів,� одна³� належно�о
моле³Àлярно�о� обґрÀнтÀвання� їх� ролі� в� пато�енезі
пріонових� хвороб� немає� [6].

При� інфі³Àванні� нейронів,� пріони� зв’язÀються
з� рецепторами�мембран� і� а³тивÀється� ендоцитоз,
що� сприяє� переносÀ� пріонів� À� ³літинÀ� [7].�Отже,� з
ор�анів� імÀно�енезÀ� пріони� по� нервах� (антеро-
�радним� і� ретро�радним� транспортом)� доходять
до� найближчих� а³сонів.� ТÀт� число� пріонів
збільшÀється� до� дея³о�о� ³ритично�о� рівня,� після
чо�о� вони� починають� пересÀватися� в� напрям³À� до
спинно�о,� а� далі� –� до� �оловно�о�моз³À.� РепродÀ³-
ція�проходить�не�лише�в�нейронах,� але�й�в� �ан�л-
іальних� елементах.� На� дÀм³À� дея³их� спеціалістів,
³лючовÀ�роль�À�пато�енезі�PrPsc�віді�рають�астро-
цити�та� інші�³літини��лії,�про�що�свідчить�підвище-
ний� рівень� цито³інів� на� пізніх� стадіях� захворюван-
ня.� PrPc� знаходять� À� зовнішній� поверхні� мембра-
ни,� тоді� я³�PrPsc�–� в� середині� ³літини.�Видалення
PrPc� з� поверхні� інфі³ованих� пріонами� ³літин� бло-
³Àє� PrPsc� внÀтрішньо³літинно.� Тобто,� на� ³літинній
мембрані�є�необхідний�попередни³�PrPsc,� і�це�оз-
начає,�що� ³онверсія� ³літинної� ізоформи� в� с³репі-
ізоформÀ�проходить�або�на�мембрані� ³літини,�або
через� ³літинний� ендоцитоз� PrPc.

Власне� синтез� пріонів� до� ³інця� не� з’ясовано,
томÀ�створено� та³і� три�моделі� цьо�о�процесÀ:

1. Модель� �етеродимеризації� –� ґрÀнтÀється� на
зміні� ³онформації� целюлярно�о� біл³а� на� матриці
мономера� пато�енно�о.

2. Модель�полімеризації� –� ґрÀнтÀється� на�пере-
ході� целюлярно�о� біл³а� в� пато�енний� при� ³он�ло-
мерації� йо�о� з� а�ре�ованими�пато�енними�біл³ами.

3. Модель� ±онформаційної� ±онверсії� –� засно-
вано� на� теорії� існÀвання� розчинної� (S)� і� нероз-
чинної� (А)�форм.�При� взаємодії� S� і� А�форм� відбÀ-
вається� перехід� целюлярно�о� біл³а� в� с³репі-асо-
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ційований� з� подальшою� трансформацією� S� в� А
формÀ.� Після� цьо�о� можливе� або� Àтворення� но-
вих� а�ре�атів,� або� приєднання� до� матрично�о.

Крім� то�о,� відомо�ще�однÀ� теорію�формÀвання
пріонів,� розробленÀ� при� дослідженні� нових� лі³ів
проти�ра³À,�принципом�дії�я³их�є�при�нічення�про-
теаз� [8].� В� нормі,� під� час� синтезÀ� пріонів,� À� PrPc
відбÀваються� «технічні»� збої� і� синтезÀються� «по-
ламані»� біл³и� (PrPх),� я³і� зразÀ� ж� ÀсÀваються� про-
теазами.� При� ви³люченні� протеаз� «поламані
біл³и»� на³опичÀються� і� перетворюються� в� PrPsc.

Я³� вважають,� біло³� PrPс� необхідний� для� нор-
мальної� синаптичної�фÀн³ції.� ПрипÀс³ають,�що� він
бере� Àчасть� À� між³літинномÀ� впізнанні� і� ³літинній
а³тивації.� Целюлярний� пріон� виходить� через�мем-
бранÀ� і� з’єднÀється� з� �Àанозинфосфадитилінозито-
лом�(ГФІ)�на�її�поверхні�для�ви³онання�своєї�фÀн³ції.

Біло³� PrPsc� зÀмовлює� ва³Àолізацію� і� набря³
нейронів,� �іперхромію� ³літин� ПÀр³іньє,� демієліні-
зацію� воло³он,� ти�роліз,� ³аріоліз,� проліферацію
астроцитів� і� �лії.� Моле³Àла� пато�енно�о� біл³а
містить� приблизно� на� 10�%�менше� зі�нÀтих� діля-
но³,� ніж� моле³Àла� біл³а� нормально�о.�Фа³тично,
пато�енний� пріон� «невинний»� À� тра�ічних� на-
слід³ах�–�зміна�третинної� і� четвертинної�стрÀ³тÀри
біл³а� призводить� до� зміни� а³цептора,� я³ий� вже
не� розрізняється� рецепторами� мембрани,� томÀ
пріон�не�може�вийти�за�межі�³літини�і�на³опичÀєть-
ся� À� вторинних� лізосомах.

Я³� �оворить� проф.� А.� Тараховсь³ий,� «...³літина
сприймає� цей� біло³� я³� чÀжорідний� і� нама�ається
знищити�йо�о,�перетворивши�в�щось,�що�не�може
бÀти�ви³ористаним�³літиною;� ...з�точ³и�зорÀ�³літи-
ни,� вона� ви³онала� свою�фÀн³цію,� іна³тивÀвавши
біло³� неправильної� ³онформації.� Але� для� ³літини
ця� іна³тивація� має� тра�ічні� наслід³и,� томÀ�що� не-
фÀн³ціональні�біл³и�на³опичÀються�в�³літині�і�пра³-
тично�знищÀють�її...»�[9].

Шляхи� інфі³Àвання� пріонами� віді�рають� важ-
ливÀ� роль� À� розвит³À� захворювання.� Їх� можна� ви-
значити� в� та³ій� послідовності,� за�швид³істю� роз-
вит³À� симптомати³и:� інтрацеребральний,� інтраве-
нозний,� інтраперитонеальний,� підш³ірний,
оральний.� Напри³лад,� доза,� необхідна� для� зара-
ження� пріонами� мишей� при� оральномÀ�шляхові,
повинна� бÀти� в� 200�000� разів� вищою,� ніж� при
інтрацеребральномÀ�шляхÀ� [4].

Хвороби,�що� ви³ли³аються� пріонами,� поділя-
ються� на� дві� �рÀпи:� 1)� спон�іоформні� енцефало-
патії,� або� �Àбчасті� енцефалопатії� (ГЕП);� 2)� спон�іо-
формний�міозит� з� пріон-асоційованими� в³лючен-
нями.� До� першої� �рÀпи� належать� та³і� найбільш

вивчені� пріонові� захворювання:� синдром� Герстма-
на–ШтраÀслера–Шейн³ера� (СГШШ),� фатальна
сімейна� інсомнія� (ФСІ),�хвороба�³ÀрÀ,�хвороба�Аль-
перса� (хронічна� про�ресÀюча� енцефалопатія� ди-
тячо�о� ві³À),� хвороба� Кройтцфельдта-Я³оба� (ХКЯ),
аміотрофічний� лей³оспон�іоз� (хвороба� Міотча).
Клінічна� симптомати³а� цих� захворювань� залежить
від� ло³алізації� патоло�ічно�о� процесÀ,� стÀпеня� Àра-
ження,� видÀ� захворювання.� Незважаючи� на� роз-
митість� ³ліні³и,� можна� виділити� спільні� розлади� в
та³их� сферах:� розлад� чÀтливої� сфери� (втрата� і� по-
рÀшення� чÀтливості),� порÀшення� рÀхової� сфери
(ата³сія,� параліч,� атрофія�м’язів),� порÀшення� пси-
хі³и� (апра³сія,� амнезія� різно�о� стÀпеня,� депресія,
сонливість,� а�ресивність,� зниження� інтеле³тÀ)� [4].

РезÀльтати� патоморфоло�ічних� досліджень
моз³À� хворих,�що� за�инÀли� від� пріонових� хвороб,
по³азали� риси� подібності� і� відмінності.�Ма³рос³о-
пічно�визначається�атрофія��оловно�о�моз³À,�особ-
ливо�значна�при�ХКЯ,�стÀпінь�я³ої�впливає�на�три-
валість� виживання.� Гістоло�ічно� виявляється� спон-
�іоформна� де�енерація,� атрофія� і� втрата� нервових
³літин,� астроцитарний� �ліоз,� амілоїдні� бляш³и,�що
містять� пріоновий� біло³,� а� та³ож� відсÀтність� за-
пальних� реа³цій.

Хвороба� Кройтцфельдта-Я³оба� (ХКЯ).� Тре-
тинÀ� Àсіх� пріонових� захворювань� займає�ХКЯ,� спос-
тері�ається�з� частотою�1�на�1�млн,�переважно�в�лю-
дей�старших�40�ро³ів�і�є�під�острою�енцефалопатією,
в�основі� я³ої� лежить�повільне� відмирання�нейронів.
Пріони�прони³ають�в�ор�анізм�людини�різними�шля-
хами:� при� хірÀр�ічних� втрÀчаннях,� введенні� �ормонів
ростÀ,� е³стра�ованих� з� �іпофізÀ�людини,� трансплан-
таціях�(ро�ів³и,�твердої�моз³ової�оболон³и),�при�вжи-
ванні� в� їжÀ�м’яса,�моз³À� тварин,� хворих�на� ³оров’я-
чий� с³аз,� с³репі;� зараз� ведÀться� пошÀ³и� передачі
пріонів� через�моло³о� і� моло³опродÀ³ти,� ³осмети-
³À.�Морфоло�ічно�виявляють�дифÀзнÀ�атрофію�³ори
ГМ,�спон�іоформні� зміни,�дистрофію�нейронів,� амі-
лоїдоз�моз³À,� випадання� нейронів,� реа³тивнÀ� про-
ліферацію� астроцитів.� У� ³лініці� виділяють� тетрадÀ
симптомів:� під�остра� про�ресÀюча� деменція,� міо-
±лонії,� типові� періодичні� ±омпле±си� на� ЕЕГ� і� при
нормальном¾�лі±ворі.� Поряд� з� цим,� спостері�ають-
ся�мозоч³ові� симптоми,� розлади� зорово�о� сприй-
няття,� надядерні� о³орÀхові� порÀшення,� передньо-
ро�ові� симптоми.�Середній� час�життя� хворих� після
вини³нення� перших� симптомів� не� перевищÀє� од-
но�о� ро³À,� рід³о� ³оли� хворі�живÀть� довше.

Хвороба� Кройтцфельдта-Я³оба� представлена
трьома� ³ласичними�формами:� ятро�енною,� сімей-
ною� і� спорадичною.�Зараз� виділено� новÀ�формÀ� –
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атиповÀ�(або�британсь³ий�варіант�[10]),�перші�відо-
мості� про� це� з’явилися� 6� ³вітня� 1996�р.� в� жÀрналі
«The� Lanсet»� [4],� ця�форма� вини³ає� переважно� в
молодомÀ�віці�внаслідо³�вживання�в�їжÀ�м’яса�³орів,
хворих� на� ГЕК� (�ÀбчастÀ� енцефалопатію� ³орів,� або
³оров’ячий�с³аз).�Клінічні�симптоми�близь³і�до�хво-
роби� ³ÀрÀ� і� ятро�енної�форми�ХКЯ.� У� та³их� випад-
³ах� спостері�ається� переважання� ата³сії� над� де-
менцією,� в� біоптатах� моз³À� виявляють� амілоїдні
бляш³и� з� PrPsc.�Летальність� становить� 100�%.

За� хара³тером� перебі�À� виділяють� три�форми
хвороби:

1)� з� повільним� про�ресÀванням� на� почат³о-
вих� етапах� і�швид³им� в� ³інці;

2)� з� персистÀючим� перебі�ом;
3)�з�швид³им�почат³ом� і�повільним�завершенням.
Залежно� від� переважаючої� анатомічної� ло³а-

лізації� спон�іоформних� во�нищ� виділяють� 5
під�рÀп� ХКЯ:

1)� тип� Я³оба,� або� ³орти³о-стріато-спінальна
форма;

2)� тип� Хонденхайна,� з� переважанням� в� поти-
личній� ³орі;

3)� дифÀзний� тип� (Штерна� і� Гарсена)� з� во�ни-
щами,� с³онцентрованими� в� базальних� �ан�ліях,
таламÀсі;

4)� ата³сичний� тип� (БроÀнела-Оппсен�айнера),
при� я³омÀ� значною�мірою� Àражається�мозочо³;

5)� паненцефалічний� тип,� при� я³омÀ� стÀпінь
Àраження� білої� речовини� не� пропорційний� де�е-
нерації� сірої� речовини.

Невроло�ічна� ³ліні³а� хара³теризÀватиметься
сÀ³Àпністю� симптомів� і� синдромів� відповідно� до
ділян³и� Àраження� сірої� чи� білої� речовини�моз³À.

Продромальні� симптоми� ХКЯ� не� специфічні,
в³лючають�астенію,� порÀшення�снÀ� і� апетитÀ,� зни-
ження�маси� тіла,� втратÀ� лібідо,� порÀшення� Àва�и,
пам’яті� і� мислення,� зміна� поведін³и.� Першою� оз-
на³ою� хвороби� часто� є� зорові� порÀшення,� біль
�олови,� запаморочення,�парестезії.� 100�%�прижит-
тєва� діа�ности³а� відсÀтня.� За� Àніфі³ованою
³лінічною� ³ласифі³ацією,� виділяють� достовірнÀ,
імовірнÀ� і�можливÀ�ХКЯ.

Достовірний� діа�ноз� хвороби� встановлюється
за� допомо�ою� стандартних� і� морфоло�ічних� тестів
і/або� виявлення� с³репі-асоційованих�фібрил.� Імо-
вірний� діа�ноз� ХКЯ� може� мати� місце� À� випад³À
про�ресÀючої�деменції� і�типових�змін�на�ЕЕГ,�а�та-
³ож� при� наявності� двох� з� ³лінічних� симптомів:
міо³лонÀса,� зорових� чи� мозоч³ових� порÀшень
(ата³сії),� пірамідних� чи� е³страпірамідних� порÀ-
шень,�а³інетично�о�мÀтизмÀ.�При� можливом¾� діа�-

нозі� ХКЯ� порÀшення� ті� ж,� що� й� при� ймовірномÀ,
але� без� ³омпле³сних� змін� на� ЕЕГ,� і� хвороба� три-
ває�менше�2�ро³ів.�НабÀта�ХКЯ�реєстрÀється�À�ви-
пад³À� про�ресÀючо�о� мозоч³ово�о� синдромÀ� À
хворих,�що� отримÀвали� �ормони� �іпофізÀ,� а� та³ож
при� наявності� в� анамнезі�фа³торів� ризи³À� (транс-
плантація� ор�анів).� Сімейна� ХКЯ� реєстрÀється� À
випад³À� достовірно�о� чи�можливо�о� діа�нозÀ� ХКЯ
À� близь³их� родичів,� а� та³ож� при� наявності� нейро-
психічних� порÀшень,� пов’язаних� зі� змінами� в� �ені
РRNР.�При�сімейній�ХКЯ�привертають�Àва�À�³лінічні
та� патоморфоло�ічні� особливості,� пов’язані� з� ха-
ра³тером�мÀтацій� в� �ені.

Синдром� Герстмана-ШтраÀсслера–Шейн-
³ера� (СГШШ).� Передається� за� аÀтосомно-домі-
нантним�типом.�Трапляється�в�10�разів�рідше�ХКЯ,
частіше�в�осіб�старших�40�ро³ів.� Ін³Àбаційний�пері-
од� триває� понад� 4� ро³и.� СГШШ� хара³теризÀється
ата³сією,� дисфа�ією,� розладами�фонації,� нароста-
ючим� недоÀмством.�Перебі�� захворювання� триває
близь³о�5�ро³ів,�після�чо�о�настає�смерть.�Морфо-
ло�ічні� та� ³лінічні� зміни� залежать� від�мÀтацій� в� ³о-
донах�РRNP��ена� (102,�105,�117,�198,�217).�Виділя-
ють� сімейнÀ� і� спорадичнÀ�форми.� СГШШ�має� два
види:� «Ата³тичний� синдром� ГШШ»� з� переважаю-
чою� ата³сією,� дементний� синдром� ГШШ.� У� дея³их
сім’ях�з�ата³тичним�синдромом�ГШШ�виділяють�та³і
симптоми,�я³�аміотрофії,�сÀдоми,�міо³лонії,�симпто-
ми�Àраження�стовбÀра�моз³À.�При� іншій�формі�хво-
роби,� я³а� отримала� назвÀ� дементно�о� синдромÀ
ГШШ,�провідною�в� ³лініці� є� деменція� з� е³страпіра-
мідними� і�пірамідними�симптомами.�Описані�сім’ї�з
атиповою�формою,�що�в³лючає�ата³сію,�деменцію,
пар³інсонізм.� Морфопатоло�ічні� зміни� в� моз³À
схожі� з� іншими� пріоновими� захворюваннями.� Ха-
ра³терною� особливістю� є� від³ладення� амілоїдних
бляшо³� в� ³орі� мозоч³а� та� моз³À,� атрофія� білої
речовини,� ³орти³оспінальних�шляхів� та� ін.� Особ-
ливо� виражена� де�енерація� зÀбчато�о� ядра.� У
більшості� спостережень� в� ³орі� �оловно�о� моз³À
розвивається��Àб³оподібний�стан�(status�lacunaris),
я³ий� при� еле³тронній� мі³рос³опії� хара³теризÀєть-
ся� наявністю� численних� ва³Àолей.� ГайдÀше³� À
1985�р.� висловив� припÀщення,� що� при� вживанні
³онтаміновано�о� м’яса� в� людей�може� розвивати-
ся�СГШШ�спорадично�о� типÀ,� а� при� верти³альній
передачі� –� переходить� À� сімейнÀ� формÀ� СГШШ.
На� основі� вели³ої� ³іль³ості� робіт� ГайдÀше³� і� йо�о
ш³ола� в� США� з� 1976�р.� встановили� офіційнÀ� за-
боронÀ� на� вживання� в� їжÀ� м’яса� хворих� ³орів.

КÀрÀ� –� смерть� від� сміхÀ.� Назва� походить� від
назви� ³ÀльтÀ� племені� в� ПапÀа� (Нова� Гвінея),� де
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панÀвав� ритÀал� ³анібалізмÀ,� в� я³омÀ� передбача-
лося� вживання� сиро�о�моз³À� померло�о� найближ-
чими�родичами�чоловічої�статі.�Зв’язо³�хвороби�³ÀрÀ
з� вживанням� сиро�о� моз³À� бÀло� встановлено� в
1957�р.� амери³ансь³им� вірÀсоло�ом� ГайдÀше³ом� і
виявлено� зміни,� типові� для� �Àбчатої� енцефалопатії
тварин,� а� внаслідо³� Àраження� ядер� лицево�о� не-
рва� і� вини³ала� «Àсміхнена� мас³а»� на� обличчі� по-
мерло�о.� Хвороба� ³ÀрÀ�—� найтиповіший� при³лад
трансмісивних�пріонових�захворювань�людини.�Для
³ÀрÀ� хара³терні� ата³сія,� тремор� і� деменція.�Смерть
настає�приблизно�через�12�міс.�На�сьо�одні�ця�хво-
роба� пра³тично� не� реєстрÀється.

Фатальна� сімейна� інсомнія� (ФСІ)� –� рід³існе
�енетичне� захворювання� з� автосомно-домінантним
типом� Àспад³Àвання,� часто�дебютÀє� в�молодих� лю-
дей,�сÀпроводжÀється�порÀшенням�синтезÀ�о³ремих
�ормонів,� цир³адних� ритмів� [4],� ве�ето-сÀдинними
проявами,� порÀшенням� снÀ,�що� веде� до�швид³ої
втомлюваності,� зниження� Àва�и,� інтеле³тÀ,� появи
фобій,� �алюцинацій.� Виявляється� переважно� при
лі³Àванні� безсоння,� ³оли�жодні� снодійні� препарати
хворомÀ� не�допома�ають,� і� детальномÀ� зборі� �ене-
тично�о�анамнезÀ.�В�основі�лежать�дистрофічні�зміни
таламÀсÀ.� У� ³лінічній� ³артині� захворювання� розріз-
няють�4�стадії�[4].�Перша�стадія�–�про�ресивне�без-
соння�––�основний�прояв�ФСI,�триває�близь³о�4�міс.
На�дрÀ�ій� стадії,�що� триває�біля� 5�міс.,� з’являються
�алюцинації,� тривожне�порÀшення� і� пітливість.� Тре-
тя� стадія� (3�міс.)� хара³теризÀється� повним�безсон-
ням.�У� четвертій� стадії� (6�міс.)� приєднÀється�демен-
ція.� Ця� стадія� є� термінальною.�При� �істоло�ічномÀ
дослідженні� таламÀсÀ� виявляють�нейроцитоліз,� аст-
ро�ліоз,� амілоїдоз.

Хвороба� Альперса,� або� хронічна� про�ресÀ-
юча� енцефалопатія� дитячо�о� ві³À,� бÀває� переваж-
но�в�дитячомÀ� і�юнаць³омÀ�віці,�триває�до�1�ро³À� і
часто� поєднÀється� з� Àраженням� печін³и.�Має� ав-
тосомно-рецесивний� тип� Àспад³Àвання.� Хворі� по-
мирають� внаслідо³� печін³ової� недостатності.
Клінічно� проявляється� болями� �олови,� порÀшен-
ням� зорÀ,� епілептиформними� нападами,� �іпото-
нією,�Àраженням�печін³и�(хронічний��епатит).�Гісто-
ло�ічно� схожа� з� хворобою� Кройтцфельдта-Я³оба.

е)� Аміотрофічний� лей³оспон�іоз� (хворо-
ба�Міотча)� вперше�описано� À� 1956�р.� в�БілорÀсії.
Ін³Àбаційний� період� більше� 3�ро³ів.� Клінічно� про-
являється� парезом� ³інціво³,� паралічем� �рÀдних� і
черевних� м’язів.� Патоморфоло�ічно� виявляють
спон�іоз� білої� речовини� �оловно�о� і� спинно�о
моз³À� [11],� що� є� відмінним� від� інших� пріонових
хвороб.

Диференційний� діа�ноз� пріонових� захво-
рювань� проводиться� з� о³ремими� психіатричними
і� невроло�ічними� патоло�іями,� напри³лад:� оливо-
понто-церебральною� ата³сією,� спиноцеребраль-
ною� де�енерацією,� �епатоцеребральною� де�ене-
рацією,� розсіяним� с³лерозом,� сімейною�формою
хвороби� Альц�еймера,� метахроматичною� лей³о-
дестрÀ³цією,� хворобою�РефсÀма� та� ін.

Спон�іформний� міозит� з� пріон-асоційо-
ваними� в³люченнями.� Ця� нозоло�ія� частіше
виявляється� в� осіб� старших� 50� ро³ів.� Проявляєть-
ся� повільним� наростанням� симптомів,� міал�ії,
слаб³ості,� при� я³их� відсÀтній� ефе³т� від� лі³Àвання.
При� �істоло�ічномÀ� дослідженні� виявляють� не³ро-
тичнÀ�міопатію� з� наявністю� ва³Àолей.�Ці� ва³Àолі� в
заморожених� зрізах� містять� спіралеподібні� ³он-
�офільні� нит³и� [4].

З� метою� прижиттєвої� діа�ности³и� ви³ористо-
вÀють�біопсію��лот³ових�ми�дали³ів,�о³ремих�діля-
но³� �оловно�о� моз³À� для� виявлення� амілоїдних
бляшо³,� с³Àпчень� ва³Àоль,� зморщÀвання� і� випа-
дання� нейроцитів,� в� Росії� ви³ористовÀють� пере-
плетені� ³літини� моз³À� (³оши³оподібні).� Застосо-
вÀють� ЕЕГ� для� виявлення� ³омпле³сів� змішаної
стрÀ³тÀри� [12].� Певне� діа�ностичне� значення�має
визначення� в� лі³ворі� хворих� на� ХКЯ� патоло�іч-
них� біл³ів� 26-29�³Да� і� нейрональної� специфічної
енолази,� особливо� біл³а� 14-3-3,� я³ий� вважається
мар³ером� пріонових� хвороб� [13].

У�Женеві� дослідни³и�фармацевтичної� ³омпанії
Serano� розробили� методи³À� прис³орено�о� роз-
вит³À�пріонів.�Метод�з�назвою�РМСА�на�адÀє�полі-
меразнÀ� ланцю�овÀ� реа³цію.� Найпоширенішою
методи³ою� виявлення� пріонів� À� моз³À� тварин� є
тест�фірми� Prionics� (Швейцарія)� –� Prionics-Chec
Western.� Даний� тест� отримав� схвалення� від�Євро-
пейсь³о�о�СоюзÀ� (DG� XXIV,� 1999)� і�Швейцарсь³их
ветеринарних� слÀжб� (1999).

Лі³Àвання� до� ³інця� не� розроблено.� За� ліміто-
ваними�даними,�амфотерин,�НРА-23�(ін�ібітор�син-
тезÀ� вірÀсно�о� �лі³опротеїдÀ)� і� ³орти³остероїди
збільшÀють� ін³Àбаційний� період� при� е³сперимен-
тальномÀ� с³репі,� а� дея³і� антибіоти³и� трохи� подо-
вжÀють� час� життя� хворих� тварин.� Брефелдин� А,
рÀйнÀючи� апарат� Гольджі,� переш³оджає� синтезÀ
пріонів� в� інфі³ованій� ³ÀльтÀрі� ³літин.� Бло³атори
³альцієвих� ³аналів,� зо³рема� NMDA-рецепторів,
сприяють� тривалішомÀ� виживанню� інфі³ованих
нейрональних� ³ÀльтÀр.� Є� роботи,� в� я³их� висвіт-
люється� позитивний� ефе³т� від� лі³Àвання� проти-
малярійними�препаратами�(хіна³рин,�а³рихін)� [14].
Нещодавно� стало� відомо,�що� продÀ³ти� вільнора-
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ди³ально�о� о³ислення� здатні� рÀйнÀвати� пріони� в
ділянці� повторюваних� о³тапептидних� аміно³ислот
за� наявності� міді� і� лÀжно�о� pH� середовища.

На� превели³ий� жаль,� ця� стаття� створена� на
основі� праць� зарÀбіжних� ³оле�.� Адже� вітчизняних
пра³тичних� досліджень,� ³рім� теоретичних,� майже
немає.� Чи� потрібно� нам� це?� Та³.� Ви³ористання
продÀ³тів� тваринно�о� походження� в� харчовій,
фармацевтичній,� ³осметичній� промисловостях� –
прямий�шлях� до� ³онта³тÀ� з� пато�енними� пріона-
ми,� а�ми� від� цьо�о� не� захищені.� Вивчення� пріонів
допоможе� відповісти� на� нові� запитання,� спонÀ³ає
пере�лянÀти� старі� а³сіоми,� від³риє� нові� �оризон-
ти� розвит³À� вітчизняної� наÀ³и,� дасть� нам� мож-
ливість� довести� свій� неабия³ий� наÀ³овий� потен-
ціал,�заставить�прислÀхатися�до�нашої�дÀм³и�інших
держав-�і�антів.� Зараз� лише� створюються� лабо-
раторії� для� вивчення� пріонів.� Але� чи� бÀдÀть� вони
фÀн³ціонÀвати?�Напри³лад,�À�Німеччині,�для�фінан-
сÀвання� та³их� досліджень,�щорічно� витрачаються
³ошти,� я³і� в� де³іль³а� разів� перевищÀють� бюджет
У³раїни.� ЗрозÀміло� одне� –� нація,� я³а� є� здоровою
і� впевненою� À� своїй� безпеці,� зо³рема� з� медичної
точ³и� зорÀ,� –� це� запорÀ³а� Àспішно�о� розвит³À� і
становлення� нашої� держави� на� найвищомÀ� рівні.
Наше�майбÀтнє� –� À� наших� рÀ³ах.

Ë³òåðàòóðà

1.�Завалишин�И.А.�Прионовые�заболевания�челове³а:

Обзор�//�ЖÀрн.�невроло�ии�и�психиатрии.�–�1998.�–�Т.�98,�№

1.�–�С.�61-66.

2.�Borchelt�D.R.,�Scott�M.,�Taraboulos�A.�et�al.�Scrapie�and

cellular�prion�proteins�differ�in�their�kinetics�of�synthesis�and�topology

in�cultured�cell�//�J.�Cell.�Biol.�–�1990.�–�V.�10,�N�3.�–�P.�743-752.

3.�Prusiner�S.B.�Prions�//�Proc.�Nat.�Acad.�Sci.�USA.�–�1998.

–�V.�95,�N�23.�–�Р.�13363-13383.

4.�Шлопов�В.Г.�Прионовые�заболевания�–�меди³о-биоло-

�ичес³ая�проблема�ХХІ�ве³а.�–�Донец³:�Лебідь,�1998.�–�120�с.

5.�ЗÀев�В.А.,�Завалишин�И.А.,�Ройхель�В.М.�Прионовые

болезни�челове³а�и�животных:�РÀ³оводство�для�врачей.�–

М.:�Медицина,�1999.�–�196�с.

6.�Prusiner�S.B.�The�prion�diseases�//�Sci.�Am.�–�1995.�–�V.

272.�–�Р.�48-57.

7.�Giese�A.,�Kretzschamar�H.A.�Curr�Top.�Microbiol.�Immunol.

–�2001.�–�V.�253.�–�P.�203-217.

8.� httр://www.rusbiotech.ru/investor/razrabotki/

23_10_2002.php

9.� НаÀ³а� і� техні³а� 11.12.00.� httр://dwelle.de/russian/

archiv_2/w111200.html.

10.�Сажо³�Р.А.,�Кролевец³ая�Н.М.�ГÀбчатая�энцефалопа-

тия�³рÀпно�о�ро�ато�о�с³ота,�ее�связь�с�заболеваниями�людей

//�Мед.�вести.�–�1997.�–�№�3.�–�С.�4-5.

11.�Амиотрофичес³ий�лей³оспон�иоз�/�В.И.�Вотя³ов,�И.И.

Протас,�М.К.�Недзведь,�Н.Д.�Коломиец.�–�Минс³:�БеларÀсь,

1990.�–�127�с.

12.�Завалишин�И.А.,�ГÀлевс³ая�Т.С.,�Пирадов�М.А.�Пато-

ло�ия��оловно�о�моз�а�при�болезни�Крейцфельда�Я³оба�//

ЖÀрн.�невроло�ии�и�психиатрии.�–�2000.�–�№�8.�–�С.�42-44.

13.�Hsich�G.,�Kenney�K.,�Gibbs�C.J.�et�al.�The�14-3-3�brain

protein�in�cerebrospinal�fluid�as�a�marker�for�transmissible�spongiform

encephalopaties�//�Engl.�Med.�–�1996.�–�V.�335.�–�P.�924-930.

14.�Wright�O.�Nobel�pioneer�gave�CJD�new�lease�of�life�//

Times�newspaper�Ltd�–�14�August�2001.

© Ðåáåíîê Æ.Î., 2004
ÓÄÊ 616.981.232-001.36-08-035

Æ.Î. Ðåáåíîê

Ì Å Í ² Í Ã Î Ê Î Ê Î Â À  ² Í Ô Å Ê Ö ² ß  Ç  ² Í Ô Å Ê Ö ² É Í Î - Ò Î Ê Ñ È × Í È Ì
Ø Î Ê Î Ì :  Ï Å Í ² Ö È Ë ² Í  × È  Ë Å Â Î Ì ² Ö Å Ò È Í?

Ðåñïóáë³êàíñüêèé íàóêîâî-ïðàêòè÷íèé öåíòð ã³ã³ºíè, ì. Ì³íñüê (Á³ëîðóñü)

Хоча�менін�о³о³ова� інфе³ція� (МІ)� повинна� бÀти
віднесена� до� ³ерованих� інфе³цій,� за� рівнем� за-
хворюваності� вона� збері�ає� досить� висо³À� а³тÀ-
альність� я³� через� анти�еннÀ� недостатність� ва³цин
(тіль³и�проти�серо�рÀп�А�–�Росія,�В�–�КÀба,�А� і�С�–
Франція,� А,� С,� V,�W135N�–�США,� тоді� я³� серо�рÀп

Neisseria�meningitidis�не�менше�12�(А,�В,�С,�Х,�Y,�Z,
29E,�135W,�H,�I,�К,�L),�не�рахÀючи�поліа�лютинабель-
них� і� неа�лютинабельних� сероварів),� та³� і� недо-
лі³и� в� ор�анізації� ва³цинації� (рівня� щепленості).
Генералізовані� й� летальні� форми�МІ,� особливо� À
дітей� перших� 3� ро³ів� життя,� здатні� ви³ли³ати� не


