
16

ÅÊÑÏÅÐÈÌÅÍÒÀËÜÍÀ ² ÊË²Í²×ÍÀ ÌÅÄÈÖÈÍÀ. 2018. ¹ 2–3 (79–80)

ТЕОРЕТИЧНА І  ЕКСПЕРИМЕНТАЛЬНА МЕДИЦИНА

Âñòóï
Ïð³îíí³ õâîðîáè – íåéðîäåãåíåðàòèâí³ çà-

õâîðþâàííÿ ëþäåé ³ òâàðèí, ùî âèêëèêàþòüñÿ
³íôåêö³éíèìè á³ëêàìè – ïð³îíàìè (Pr). Äî íèõ
â³äíîñèòüñÿ ãðóïà ãóá÷àñòèõ åíöåôàëîïàò³é,
ñõîæèõ çà êë³í³÷íèìè ïðîÿâàìè òà íåâðîëî-
ã³÷íèìè çì³íàìè, ÿê³ çàê³í÷óþòüñÿ ëåòàëüíèì
ê³íöåì. Âçàãàë³ ö³ õâîðîáè çóñòð³÷àþòüñÿ ð³ä-
êî, ðåºñòðóþòüñÿ ó âèãëÿä³ ñïîðàäè÷íèõ âè-
ïàäê³â, ³íôåêö³éíèõ ³ ñïàäêîâèõ ôîðì. Ó äå-
ÿêèõ âèïàäêàõ äëÿ ðîçâèòêó çàõâîðþâàííÿ
íåîáõ³äíà êîìá³íàö³ÿ ñïàäêîâèõ ³ ³íôåêö³éíèõ
÷èííèê³â [1].

²ñòîð³ÿ ïð³îííèõ çàõâîðþâàíü áåðå ïî÷à-
òîê ó 1933 ðîö³, êîëè ³ñëàíäñüê³ ôåðìåðè çàêó-
ïèëè âåëèêó ïàðò³þ îâåöü ó Í³ìå÷÷èí³. ×åðåç
ê³ëüêà ðîê³â ñåðåä öèõ òâàðèí ñïîñòåð³ãàëàñÿ
ìàñîâà çàãèáåëü. Ïðè÷èíó öüîãî çàõâîðþ-
âàííÿ âïåðøå â 1954 ð. âèâ÷èâ äîêòîð Á. Ñ³-
ãóðäñîí, ÿêèé îïèñàâ îñíîâí³ îçíàêè ³íôåê-
ö³éíî¿ õâîðîáè: òðèâàëèé ³íêóáàö³éíèé ïåð³-
îä, ïîâ³ëüíèé ïðîãðåñóþ÷èé õàðàêòåð, íåçâè-
÷àéí³ñòü óðàæåííÿ îðãàí³â ÖÍÑ òà íåìèíó-
÷³ñòü ëåòàëüíîãî ê³íöÿ [2]. ×åðåç òðè ðîêè
àìåðèêàíñüêèé â÷åíèé Ä. Ãàéäóñåê îïèñàâ
ïîä³áíå çàõâîðþâàííÿ, ùî ñïîñòåð³ãàëîñü ó
ã³ðñüêèõ ðàéîíàõ íà îñòðîâàõ Ìàëî¿ Ãâ³íå¿
ñåðåä êàí³áàë³â. Ó òîé ÷àñ öå çàõâîðþâàííÿ áó-
ëî â³äîìî ï³ä íàçâîþ «êóðó». Óïåðøå â 1959 ð.
àìåðèêàíñüêèé â÷åíèé Á. Õåäëîó çâåðíóâ
óâàãó íà ïàòîëîã³÷íó ñõîæ³ñòü ì³æ çàõâî-
ðþâàííÿìè êóðó ó ëþäåé òà ñêðåï³ ó îâåöü
[2]. Îòæå, ïðîáëåìà ïð³îííî¿ ³íôåêö³¿ ñòàëà
àêòóàëüíîþ ³ äëÿ ëþäñüêî¿ ìåäèöèíè.

Òåðì³í «ïð³îí» (â³ä ëàò. «protein») âïåðøå
çàïðîïîíóâàâ Ñòåíë³ Á. Ïðóç³íåð . Íàçâà «ïð³-
îí» îçíà÷àº, ùî öå ìàëåíüêà á³ëêîâà ³íôåê-
ö³éíà ÷àñòêà. Ïð³îíè ÿâëÿþòü ñîáîþ íîâèé
âèä ³íôåêö³éíèõ àãåíò³â, ùî â³äð³çíÿþòüñÿ â³ä
ïðîñò³øèõ, ãðèá³â, áàêòåð³é òà â³ðóñ³â. Âîíè
íå ìàþòü âëàñíî¿ íóêëå¿íîâî¿ êèñëîòè ³ òîìó
íå ðîçãëÿäàþòüñÿ ÿê òðàäèö³éí³ çáóäíèêè
³íôåêö³¿ [3]. Åò³îëîã³÷íèì ôàêòîðîì öèõ çà-
õâîðþâàíü º ³íôåêö³éíèé á³ëîê (PrPsc), ùî
âèíèêàº íà ïîñòòðàíñëÿö³éíîìó åòàï³ âíà-
ñë³äîê çì³íè íîðìàëüíîãî á³ëêà õàçÿ¿íà (PrPc).
Çà ñâîºþ ô³çèêî-õ³ì³÷íîþ ñòðóêòóðîþ á³ëîê
PrPñ º ñ³àëîãë³êîïðîòå¿íîì, ÿêèé âõîäèòü äî
ñêëàäó çîâí³øíüî¿ êë³òèííî¿ ìåìáðàíè, ³ ïðè-
éìàº ó÷àñòü â åíäîöèòîç³ òà êàòàáîë³çì³ êë³-
òèí. Íàéá³ëüø âèñîêèé ð³âåíü PrPc çíàõî-
äèòüñÿ â íåéðîíàõ, éîãî ìîæóòü âèðîáëÿòè é
³íø³ êë³òèíè îðãàí³çìó. Ðîëü ïðîòå¿í-ïð³îíó
â îðãàí³çì³ ëþäèíè äî ê³íöÿ îäíàê íå âèâ÷åíà.
Ââàæàþòü, ùî PrPc º íåîáõ³äíèì äëÿ íîðìà-
ëüíî¿ ôóíêö³¿, à òàêîæ ó÷àñò³ â ì³æêë³òèííîìó
ðîçï³çíàâàíí³ òà êë³òèíí³é àêòèâàö³¿. ²ñíóþòü
äàí³, ùî ó ññàâö³â ïð³îíè çäàòí³ íå ò³ëüêè âè-
êëèêàòè ð³çí³ çàõâîðþâàííÿ òà íàâ³òü ïðèçâî-
äèòè äî ñìåðò³, à é âèêîíóâàòè êîðèñí³ ôóíê-
ö³¿, íàïðèêëàä, àêòèâóâàòè âðîäæåíèé êë³òèí-
íèé ³ìóí³òåò, çàáåçïå÷óâàòè äîâãîòðèâàëó
ïàì’ÿòü, ñïðèÿòè óòâîðåííþ ñòðåñó ï³ä ÷àñ ä³¿
íåñïðèÿòëèâèõ óìîâ äëÿ êë³òèíè [4].

Â÷åí³ ç’ÿñóâàëè, ùî íàêîïè÷åííÿ â îðãà-
í³çì³ á³ëêà PrPsc â³äáóâàºòüñÿ çà òèïîì ëàí-
öþãîâî¿ ðåàêö³¿ øëÿõîì çì³íè â òðåòèíí³é
ñòðóêòóð³ á³ëêîâî¿ ìîëåêóëè íîðìàëüíîãî á³ë-
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êà PrPñ. Ïðè öüîìó â³äáóâàºòüñÿ âñüîãî ëèøå
ïåðåòâîðåííÿ α-ñï³ðàëüíèõ äîìåí³â ó β-âè-
òÿãíóò³ òÿæ³, ÿê³ çëèïàþòüñÿ îäèí ç îäíèì,
óòâîðþþ÷è íåðîç÷èíí³ àãðåãàòè. Ïðè ïåðå-
òâîðåíí³ íîðìàëüíîãî á³ëêà â ïð³îííèé çì³-
íþºòüñÿ ò³ëüêè ïðîñòîðîâà ñòðóêòóðà ìîëå-
êóëè á³ëêà, àëå íå çì³íþºòüñÿ éîãî àì³íîêèñ-
ëîòíèé ñêëàä [5]. Â³äîìî, ùî â ïàòîëîã³÷íîìó
á³ëêó PrPSc ê³ëüê³ñòü β-òÿæ³â ñêëàäàº 43%
ïðîòè 30% α-ñï³ðàëåé, ó òîé ÷àñ ÿê íîðìàëü-
íèé á³ëîê PrPñ ìàº ³íøå ñï³ââ³äíîøåííÿ:
3% β-òÿæ³â ïðîòè 42% α-ñï³ðàëåé. Ó ðåçóëü-
òàò³ öüîãî â êë³òèí³ çðîñòàº ê³ëüê³ñòü íåïðà-
âèëüíî ñêëàäåíèõ á³ëê³â, ÿê³ ïîøêîäæóþòü ¿¿.
Á³ëîê PrPSc º íåéðîòîêñè÷íèì, íàêîïè÷åííÿ
éîãî ³ éîãî ôðàãìåíò³â ó íåéðîíàõ ïðèçâîäèòü
äî àïîïòîçó ³ çàãèáåë³ êë³òèí.

Ïð³îíè çäàòí³ ïðèéìàòè ð³çí³ êîíô³ãóðà-
ö³¿, ó òîìó ÷èñë³ ³ ó âèãëÿä³ àì³ëî¿äíèõ ô³áðèë,
ÿê³ ìîæóòü áóòè â ÿêîñò³ «ìàòðèö³» òà ³íô³-
êóâàòè ³íø³ á³ëêè ÿê âñåðåäèí³, òàê ³ ì³æ êë³-
òèíàìè ãîëîâíîãî ìîçêó, à òàêîæ ³ ì³æ îðãà-
í³çìàìè. Àì³ëî¿äí³ ô³áðèëè ïðåäñòàâëÿþòü
ñîáîþ çàêðó÷åí³ ó ñï³ðàëü àíòèïàðàëåëüí³ ëè-
ñòè ïîä³áíî öèë³íäðó. Êð³ì ³íôåêö³éíèõ àì³-
ëî¿ä³â (ïð³îí³â), âèÿâëåíî íèçêó íå³íôåêö³é-
íèõ àì³ëî¿ä³â, ùî âèêëèêàþòü ëåòàëüí³ çà-
õâîðþâàííÿ ëþäèíè ³ òâàðèí [6]. Â÷åíèìè
áóëî ïðîâåäåíî äîñë³äæåííÿ ïî âèâ÷åííþ ä³¿
ïð³îííîãî á³ëêà íà òêàíèíó ãîëîâíîãî ìîçêó
äëÿ âèð³øåííÿ ïèòàííÿ, ÷è áåðóòü ó÷àñòü
ïð³îíè â óòâîðåíí³ áëÿøîê àáî öå ¿õ ä³ÿ íà
îñàäæåííÿ àì³ëî¿äó. Ðåçóëüòàòè äîñë³äó ïîêà-
çàëè, ùî ñàìå ïð³îííèé á³ëîê ñïðèÿº óòâî-
ðåííþ áëÿøîê, àëå öåé ìåõàí³çì ùå íåäîñòàò-
íüî âèâ÷åíèé [7].

Ïð³îííà ôîðìà á³ëêà íàäçâè÷àéíî ñòàá³-
ëüíà ³ çäàòíà íàêîïè÷óâàòèñÿ â ïîøêîäæåíèõ
òêàíèíàõ é âèêëèêàòè ¿õ çàãèáåëü. Ñòàá³ëü-
í³ñòü òàêî¿ ôîðìè ïîÿñíþºòüñÿ âèñîêîþ ðå-
çèñòåíòí³ñòþ äî ä³¿ ïðîòåîë³òè÷íèõ ôåðìåí-
ò³â, çàäà÷à ÿêèõ ïîëÿãàº â çíèùåíí³ â³äæèòèõ
á³ëêîâèõ ìîëåêóë. Ïð³îíè âèäåðæóþòü êèï’ÿ-
ò³ííÿ ïðîòÿãîì 30–60 õâ. Ó âèñóøåíîìó âèä³
çáåð³ãàþòüñÿ äî äâîõ ðîê³â, ó çàìîðîæåíîìó –
ïðîòÿãîì 10 ðîê³â. Âîíè ñò³éê³ äî ä³¿ ñïèðòó,
ôîðìàëüäåã³äó, êèñëîò òà óëüòðàô³îëåòîâîãî
îïðîì³íåííÿ. Îòæå, çíèùèòè ïð³îíè àáî ñòðè-
ìàòè ¿õí³é ð³ñò äîñèòü âàæêî.

Äëÿ ïð³îííèõ õâîðîá õàðàêòåðíèé ðÿä íå-
ãàòèâíèõ îçíàê: â³äñóòí³ñòü ïðîäóêö³¿ äî íèõ
³íòåðôåðîíó òà íå÷óòëèâ³ñòü äî ³ìóíîñóïðå-
ñóþ÷î¿ àáî ³ìóíîïîòåíö³þþ÷î¿ ä³¿ àäðåíîêîð-
òèêîòðîïíîãî ãîðìîíó, êîðòèçîíó, öèêëîôîñ-
ôàì³äó, γ-ïðîìåí³â, àíòèë³ìôîöèòàðíî¿ ñè-

ðîâàòêè, ò³ìåêòîì³¿ òà ñïëåíåêòîì³¿ [8–10],
ñâîºð³äí³ñòü ïð³îííèõ õâîðîá.

Äëÿ çíèùåííÿ ïð³îí³â íåîáõ³äíà ñòåðèë³-
çàö³ÿ, ÿêà ïîâèííà âêëþ÷àòè ¿õ äåíàòóðàö³þ
äî ñòàíó, â ÿêîìó á âîíè áóëè íåçäàòí³ çì³íþ-
âàòè êîíô³ãóðàö³þ ³íøèõ á³ëê³â. Âñòàíîâëåíî,
ùî äåç³íôåêö³ÿ ïð³îí³â ìîæå áóòè åôåêòèâ-
íîþ, ÿêùî çàñòîñîâóâàòè ã³äðîë³ç àáî ïîøêîä-
æóâàòè ÷è ðóéíóâàòè ¿õ òðåòèííó ñòðóêòóðó.
Öüîãî ìîæíà äîñÿãòè îáðîáêîþ õëîðíèì âàï-
íîì, ã³äðîêñèäîì íàòð³þ ³ êèñëîìèþ÷èìè ðå-
÷îâèíàìè. Ïåðåáóâàííÿ ïðîòÿãîì 18 õâ ïðè
òåìïåðàòóð³ 134 °C â ãåðìåòè÷íîìó ïàðîâîìó
àâòîêëàâ³ íå ìîæå äåàêòèâóâàòè ïð³îíè. ßê
ïîòåíö³éíèé ìåòîä äëÿ äåàêòèâàö³¿ ³ äåíàòó-
ðàö³¿ ïð³îí³â ó äàíèé ÷àñ âèïðîáîâóºòüñÿ îçî-
íîâà ñòåðèë³çàö³ÿ. Àëå â äåÿêèõ øòó÷íèõ óìî-
âàõ áóëî çàô³êñîâàíî ïîâíå â³äíîâëåííÿ äåíà-
òóðîâàíîãî ïð³îíó [9].

Âñòàíîâëåíî, ùî àì³íîêèñëîòíà ïîñë³äîâ-
í³ñòü íîðìàëüíîãî êë³òèííîãî á³ëêà PrP ó ð³ç-
íèõ âèä³â ññàâö³â ³ ëþäèíè ìàéæå íå ð³çíèòü-
ñÿ. Öåé ôàêò âêàçóº íà ìîæëèâ³ñòü ïåðåäà÷³
ïð³îííèõ çàõâîðþâàíü â³ä õâîðèõ òâàðèí äî
ëþäåé, ó òîìó ÷èñë³ ÷åðåç çàðàæåíå ì’ÿñî.
Âñòàíîâëåíî òàêîæ, ùî ïàñèâíèìè ïåðåíîñ-
íèêàìè ïð³îí³â ìîæóòü áóòè êîìàõè, äîìàø-
í³é ïòàõ ³ îðãàí³çìè, ùî õàð÷óþòüñÿ ïàäëîì
[10]. Îòæå, ïð³îíí³ á³ëêè ìîæóòü ïîòðàïèòè
â ¿æó ÿê ç ðîñëèííèìè êîìïîíåíòàìè, òàê ³ ç
íåìèòèõ ðóê. Íà ñüîãîäí³øí³é äåíü â³äîìî äå-
ê³ëüêà øëÿõ³â ïðîíèêíåííÿ ïàòîãåííîãî ïð³î-
íó â îðãàí³çì ëþäèíè: ³íòðàöåðåáðàëüíèé, ³í-
òðàâåíîçíèé, ³íòðàïåðèòîíåàëüíèé, ï³äøê³ð-
íèé òà ïåðîðàëüíèé. Òàêîæ º äàí³, ÿê³ âêà-
çóþòü íà ðîçïîâñþäæåííÿ ïð³îí³â ïðè íàäàíí³
ñòîìàòîëîã³÷íî¿ äîïîìîãè, ùî îáóìîâëþº ¿õ-
íº ïîòðàïëÿííÿ â êðîâ’ÿíå ðóñëî [11].

Ñë³ä çâåðíóòè óâàãó íà çàñòîñóâàííÿ áåç-
ïå÷íèõ á³îïðåïàðàò³â, ÿê³ îòðèìóþòü â³ä ð³ç-
íèõ òâàðèí. Ðîçì³ð ïð³îí³â êîëèâàºòüñÿ â³ä 33
äî 35 êÄ, òîìó âñ³ ïðåïàðàòè, ùî ì³ñòÿòü á³ë-
êîâ³ ìîëåêóëè ìåíøå öèõ ðîçì³ð³â, íå ñòàíîâ-
ëÿòü íåáåçïåêó â ÿêîñò³ äæåðåëà çàðàæåííÿ.
Ïðè âèð³øåíí³ ïèòàííÿ ïðî ìîæëèâó íåáåçïå-
êó çàñòîñóâàííÿ òîãî ÷è ³íøîãî á³îïðåïàðàòó
ñë³ä, ïåðø çà âñå, çâåðòàòè óâàãó íà ìîëåêóëÿð-
í³ õàðàêòåðèñòèêè êîìïîíåíò³â, ùî âõîäÿòü äî
éîãî ñêëàäó, òà ìåòîäè îáðîáêè ìàòåð³àëó, ùî
ñëóæèòü îñíîâîþ äëÿ éîãî ñòâîðåííÿ [12].

Êë³í³÷íà êàðòèíà ïð³îííèõ çàõâîðþâàíü
â îñíîâíîìó ñõîæà. Äëÿ íå¿ õàðàêòåðíî ñâîº-
ð³äíå óðàæåííÿ îðãàí³â ³ òêàíèí (â îñíîâíîìó
ÖÍÑ), â³äñóòí³ñòü ³íôåêö³éíî-çàïàëüíèõ îç-
íàê ³ ³ìóííî¿ â³äïîâ³ä³, òðèâàë³ñòü ³íêóáàö³é-
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íîãî ïåð³îäó, íåóõèëüíå ïðîãðåñóâàííÿ çàõâî-
ðþâàííÿ, íåìèíó÷³ñòü ëåòàëüíîãî ê³íöÿ. Ïà-
òîëîã³÷í³ çì³íè â íåðâîâ³é òêàíèí³ ïðîÿâëÿ-
þòüñÿ âèðàæåíèì ïåðâèííî-äåãåíåðàòèâíèì
ïðîöåñîì â ãîëîâíîìó ³ ñïèííîìó ìîçêó, çàãè-
áåëëþ íåéðîí³â, íàêîïè÷åííÿì àì³ëî¿äíèõ
áëÿøîê, âèðàæåíèì ãë³îçîì [13].

Ñåðåä òâàðèí ïð³îíè çäàòí³ âèêëèêàòè òàê³
çàõâîðþâàííÿ: ñêðåï³ ñåðåä îâåöü, òðàíñïëàí-
òàö³éíó åíöåôàëîïàò³þ ñåðåä íîðîê, ãóá÷àñòó
åíöåôàëîïàò³þ àáî «áîæåâ³ëüíó õâîðîáó êî-
ð³â», åêçîòè÷íó åíöåôàëîïàò³þ òà êîòÿ÷ó ãóá-
÷àcòó åíöåôàëîïàò³þ.

Ñåðåä ëþäåé ïð³îíè âèêëèêàþòü íàñòóïí³
çàõâîðþâàííÿ: êóðó, õâîðîáà Êðåéòöôåëüäòà–
ßêîáà (ñïîðàäè÷íà, ñ³ìåéíà òà ÿòðîãåííà
ôîðìè), ñèíäðîì Ãåðòñìàííà–Øòðåóññëåðà–
Øåéíêåðà òà ôàòàëüíó ñ³ìåéíó ³íñîìí³þ.

Êóðó. Öÿ õâîðîáà îçíà÷àº «òðåìò³ííÿ» â³ä
õîëîäó, ñòðàõó àáî ëèõîìàíêè. Õâîðîáà êî-
ëèñü áóëà åíäåì³÷íîþ â îäíîìó ³ç ïëåìåí
Ïàïóà ç Íîâî¿ Ãâ³íå¿. Çàõâîðþâàííÿ âèíèêàëî
ãîëîâíèì ÷èíîì ó ä³òåé ³ æ³íîê, ÿê³ ïðàê-
òèêóâàëè êàí³áàë³çì, ñïîæèâàþ÷è ìîçîê ïî-
ìåðëèõ ÷ëåí³â ñ³ì’¿. ×îëîâ³êè æèëè îêðåìî ³
ð³äêî áðàëè ó÷àñòü ó öüîìó çâè÷à¿. Ïðîòÿãîì
äåê³ëüêîõ ðîê³â áóëà ïîë³ïøåíà ïðîìèñëîâà
³íôðàñòðóêòóðà, àëå, íåçâàæàþ÷è íà öå, ñïî-
ñòåð³ãàëèñÿ íîâ³ âèïàäêè ö³º¿ õâîðîáè. Âèíèê-
íåííÿ öüîãî çàõâîðþâàííÿ áóëî çàô³êñîâàíî
ó ëþäåé, ÿê³ áóëè íàðîäæåí³ äî 1959 ð. (äî
ïðèïèíåííÿ êàí³áàë³ñòè÷íî¿ ïðàêòèêè). ²íêó-
áàö³éíèé ïåð³îä áóâ ð³çíî¿ òðèâàëîñò³ – â³ä
4,5 äî 30–40 ðîê³â. Çàõâîðþâàííÿ ïî÷èíàëîñÿ
ç ãîëîâíîãî áîëþ, áîë³ â ñóãëîáàõ. ×åðåç 6–
12 òèæí³â â³äáóâàëîñÿ òðåìò³ííÿ ³ àòàêñ³ÿ, à ç
÷àñîì ñïîñòåð³ãàëèñÿ âèðàæåíà ïðîáëåìà ç
¿æåþ òà ïîðóøåííÿ ôóíêö³¿ ìîçî÷êà. Õâîð³
íå ìîãëè ñòîÿòè, ï³äòðèìóâàòè âåðòèêàëüíå
ïîëîæåííÿ òà õîäèòè. Ñìåðòü áóëà ÿê íàñë³äîê
âèñíàæåííÿ, óñêëàäíåíü ÿçâ íà øê³ð³, ñåïòè-
öåì³¿ òà ïíåâìîí³¿. Ïîðóøåííÿ ïîâåä³íêè áó-
ëî â³ä âåñåëîù³â äî íåàäåêâàòíèõ çì³í ó íàñ-
òðî¿. Ñåðåä êàí³áàë³â çàõâîðþâàííÿ ñïî÷àòêó
íàçèâàëîñÿ negi nagi (äóðíà ëþäèíà), ùî
îçíà÷àëî «ç ÿêèõ ñì³ºòüñÿ ñìåðòü». Õâîðîáà
âèçíà÷àëàñÿ áåçïîâîðîòíî ïðîãðåñóþ÷îþ ç
áåçïåðåðâíèì ïîã³ðøåííÿì. Á³ëüø³ñòü õâîðèõ
ãèíóëî ïðîòÿãîì 6–9 ì³ñÿö³â, à ³íø³ ïðîòÿãîì
äâîõ ðîê³â ï³ñëÿ ðîçâèòêó ñèìïòîì³â [14].

Õâîðîáà Êðåéòöôåëüäòà–ßêîáà õàðàê-
òåðèçóºòüñÿ óðàæåííÿì ÖÍÑ. ²ñíóº òðè êë³-
í³÷í³ ôîðìè õâîðîáè.

Ñïîðàäè÷íà ôîðìà òðàïëÿºòüñÿ ïîâñþäíî
ç ÷àñòîòîþ 0,5–2/1000000 íà ð³ê. Õâîðîáà ðå-

ºñòðóºòüñÿ ó âñ³õ â³êîâèõ ãðóïàõ, àëå ÷àñò³øå
â ãðóï³ ñ³ìäåñÿòèð³÷íèõ. ² ÷îëîâ³êè, ³ æ³íêè
ï³äâåðãíåí³ ñòðàæäàííÿì îäíàêîâî. Êë³í³÷íà
êàðòèíà õàðàêòåðèçóºòüñÿ òð³àäîþ: ïðîãðåñó-
þ÷îþ äåìåíö³ºþ ç ì³îêëîíóñîì, ùî ñóïðî-
âîäæóºòüñÿ ìîçî÷êîâèìè, ï³ðàì³äàëüíèìè àáî
åêñòðàï³ðàì³äàëüíèìè îçíàêàìè òà ïåð³î-
äè÷íèìè çì³íàìè íà åëåêòðîåíöåôàëîãðàô³.
Ó 40–60% ïàö³ºíò³â ç’ÿâëÿþòüñÿ ïîðóøåííÿ
çîðó, ð³çí³ îïîðíî-ðóõîâ³ ðîçëàäè, ñåíñîðí³ òà
ñëóõîâ³, íþõîâ³ àáî ñìàêîâ³ ïîðóøåííÿ öåíò-
ðàëüíîãî ïîõîäæåííÿ. Ïîðóøåííÿ ñíó â³ä-
áóâàºòüñÿ ó ôîðì³ ïðîãðåñóþ÷îãî áåçñîííÿ,
ùî íåð³äêî ïðèâîäèòü äî ïñèõîìîòîðíîãî
çáóäæåííÿ òà ãàëþöèíàö³é. Ó 10–20% âèïàä-
ê³â ç’ÿâëÿþòüñÿ åï³ëåïòè÷í³ ïðèïàäêè, ùî
ìîæóòü âèíèêíóòè íà ä³þ ð³çíèõ ñåíñîðíèõ
ïîäðàçíèê³â. Ïî ì³ð³ ðîçâèòêó õâîðîáè ïñè-
õ³÷í³ ðîçëàäè ìîæóòü âàð³þâàòè â³ä íåâãà-
ìîâíîñò³ é äåë³ð³þ äî ñòóïîðó òà äåìåíö³¿.
Ïðîãðåñóþ÷à ïñèõ³÷íà òà ô³çè÷íà ñëàáê³ñòü
ïðèçâîäèòü äî ñìåðò³ ïðîòÿãîì îäíîãî ðîêó
ï³ñëÿ íàñòàííÿ ñèìïòîì³â ó 95% ïàö³ºíò³â,
ðåøòà (5%) ïîìèðàº ïðîòÿãîì íàñòóïíîãî
ðîêó. Ìàëî õòî ³ç õâîðèõ æèâ á³ëüøå 5 ðîê³â.
Íå ³ñíóº í³ÿêèõ ïîâ³äîìëåíü ïðî îäóæàííÿ
ï³ñëÿ ö³º¿ õâîðîáè [14].

Ñ³ìåéíà ôîðìà âïåðøå áóëà îïèñàíà â
1924 ð. Â óñüîìó ñâ³ò³ âèçíà÷àëîñÿ òðè âå-
ëèêèõ ñêóï÷åííÿ ñ³ìåé ç ö³ºþ ôîðìîþ õâî-
ðîáè – ó ×èë³, Ñëîâà÷÷èí³ òà ²çðà¿ë³. Çàõâîðþ-
âàííÿ áóëî îáóìîâëåíå ìóòàö³ÿìè â ãåíàõ [15].

ßòðîãåííà ôîðìà õâîðîáè âïåðøå áóëà çà-
ô³êñîâàíà â 1974 ð. ó ïàö³ºíòà â³ä äîíîðà ðîã³â-
êè, ÿêèé ïîìåð â³ä äàíî¿ õâîðîáè. Â 1977 ð.
Ñòåíë³ Ïðóç³íåðîì áóëà âñòàíîâëåíà âíóòð³ø-
íüîìîçêîâà ïåðåäà÷à ïð³îííèõ õâîðîá ïðè
çàñòîñóâàíí³ åëåêòðîä³â. Ó 1985 ð. òàêå çàõâî-
ðþâàííÿ ñïîñòåð³ãàëîñÿ ñåðåä ïàö³ºíò³â, ÿê³
ë³êóâàëèñü ëþäñüêèì ãîðìîíîì ðîñòó, ÿêèé
áóëî îòðèìàíî â³ä ³íô³êîâàíèõ õâîðèõ. Ó 1987 ð.
áóâ îïèñàíèé âèïàäîê, ïîâ’ÿçàíèé ç ïåðåñàä-
êîþ ëþäñüêî¿ òâåðäî¿ îáîëîíêè ãîëîâíîãî
ìîçêó. Ç òèõ ï³ð ùå áàãàòî ïîä³áíèõ âèïàäê³â
çàõâîðþâàíü áóëî âèÿâëåíî ³ çàðåºñòðîâàíî â
óñüîìó ñâ³ò³, á³ëüø³ñòü ³ç íèõ ó ïîâ³äîìëåííÿõ
ç ßïîí³¿. ²íêóáàö³éíèé ïåð³îä â ÿòðîãåííèõ
âèïàäêàõ êîëèâàâñÿ â³ä 1,5 äî 6 ðîê³â ï³ñëÿ
íåéðîõ³ðóðã³÷íèõ ïðîöåäóð, à ï³ñëÿ ñêëàäíèõ
âòðó÷àíü òðàíñïëàíòàò³â – â³ä 4,5 äî 25 ðîê³â.
Îñíîâí³ êë³í³÷í³ ñèìïòîìè áóëè ñõîæèìè ç
ñèìïòîìàìè ³íøèõ ôîðì ïð³îííèõ çàõâîðþ-
âàíü [16].

Íîâ³ ôîðìè õâîðîáè Êðåéòöôåëüäà-ßêî-
áà. Êë³í³÷í³ òà íåâðîïàòîëîã³÷í³ ñèìïòîìè
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ö³º¿ ôîðìè õâîðîáè çíà÷íî â³äð³çíÿþòüñÿ â³ä
òàêèõ ñïîðàäè÷íî¿ ôîðìè. Ðàíí³ìè êë³í³÷íè-
ìè îçíàêàìè º ïñèõ³àòðè÷í³ ðîçëàäè ç³ çì³íîþ
ïîâåä³íêè, äåïðåñ³ÿ, à òàêîæ ñåíñîðí³ ðîçëà-
äè, òàê³ ÿê ïàðåñòåç³ÿ, ó òîé ÷àñ ÿê àòàêñ³ÿ,
ïðîãðåñóþ÷à äåìåíö³ÿ òà ì³îêëîíóñ º çàï³çí³-
ëèìè ñèìïòîìàìè. Òðèâàë³ñòü õâîðîáè ñêëà-
äàëà 1–3 ðîêè, òîáòî áóëà äîâøîþ, í³æ ïðè
ñïîðàäè÷í³é ôîðì³. Äî ãðóäíÿ 2001 ð. áóëî
çàô³êñîâàíî 118 âèïàäê³â ç íîâèìè âàð³àíòàìè
õâîðîáè Êðåéöôåëüäòà–ßêîáà, ³ç íèõ ó Âåëè-
êîáðèòàí³¿ – 113, ó Ôðàíö³¿ – 3, â ²ðëàíä³¿ – ó
îäíîãî êèòàéñüêîãî ãðîìàäÿíèíà Ãîíêîíãó,
ÿêèé æèâ ê³ëüêà ðîê³â ó Âåëèêîáðèòàí³¿.

Ñèíäðîì Ãåðñòìàííà–Øòðàóññëåðà–
Øåéíêåðà. Öå ãåòåðîãåííå, äîì³íàíòíî-ñïàä-
êîâå çàõâîðþâàííÿ, ÿêå ïîâ’ÿçàíå ç ìóòàö³ÿìè
ïð³îííîãî ãåíà. Ðàí³øå âèçíà÷àëîñÿ ÿê «ñïèí-
íîìîçêîâà àòàêñ³ÿ» ç äåìåíö³ºþ òà áëÿõîïî-
ä³áíèìè â³äêëàäåííÿìè. Âïåðøå ñèíäðîì áóâ
îïèñàíèé â àâñòð³éñüê³é ñ³ì’¿ Ãåðñòìàíí ó
1928 ð. Ãåîãðàô³÷íî õâîðîáà áóëà ðîçïîâñþä-
æåíà â ªâðîï³, ÑØÀ, Êàíàä³ òà ßïîí³¿. Îñíî-
âí³ êë³í³÷í³ ñèìïòîìè – ìîçæå÷êîâ³ òà åêñòðà-
ï³ðàì³äàëüí³ ïîðóøåííÿ, ð³äêî ñïîñòåð³ãà-
þòüñÿ ì³îêëîí³¿. Ìîðôîëîã³÷íî âèçíà÷àþòüñÿ
àì³ëî¿äí³ áëÿøêè, ñïîíã³îôîðìí³ ïîðóøåííÿ,
àòðîô³ÿ ïðîâ³äíèêîâî¿ ñèñòåìè ñïèííîãî ìîç-
êó, ñòîâáóðà ìîçêó, à òàêîæ ÿäåð ï³äêîðêè.

Ôàòàëüíà ñ³ìåéíà ³íñîìí³ÿ – àóòîäîì³-
íàíòíå çàõâîðþâàííÿ, ÿêå õàðàêòåðèçóºòüñÿ
íåâèë³êîâíèì ïðîãðåñóþ÷èì áåçñîííÿì, ñèì-
ïàòè÷íîþ ã³ïåðàêòèâí³ñòþ (ã³ïåðòåíç³ºþ, ã³-
ïåðòåðì³ºþ, ã³ïåðã³äðîçîì, òàõ³êàðä³ºþ), òðå-
ìîðîì, àòàêñ³ºþ, ì³îêëîí³ºþ, ïîðóøåííÿì
óâàãè, ïàì’ÿò³, äåçîð³ºíòàö³ºþ òà ãàëþöèíà-
ö³ÿìè. Ñìåðòåëüíå ñ³ìåéíå áåçñîííÿ áóëî
âïåðøå îïèñàíî â 1986 ð. â ³òàë³éñüê³é ñ³ì’¿.
Õâîðîáà ïî÷èíàëàñÿ ó â³ö³ â³ä 25 äî 71 ðîêó.
Ó õâîðèõ áóëè ïîðóøåí³ öèðêàäí³ ðèòìè, ñå-
êðåö³ÿ ìåëàòîí³íó, ãîðìîíó ðîñòó, àäðåíîêîð-
òèêîòðîïíîãî ãîðìîíó òà êîðòèçîëó. Â óñ³õ
îáñòåæåíèõ õâîðèõ áóëà âèÿâëåíà ìóòàö³ÿ â
êîäîí³ 178. Îäíàê â îñòàíí³ ðîêè îïèñàí³ âè-
ïàäêè ôàòàëüíî¿ ñ³ìåéíî¿ ³íñîìí³¿ áåç ìóòàö³é
â êîäîíàõ, àëå ç õàðàêòåðíèìè ïîðóøåííÿìè
â ãîëîâíîìó ìîçêó. Ïðè ã³ñòîïàòîëîã³÷íîìó
îáñòåæåíí³ ïîìåðëèõ â³ä ö³º¿ õâîðîáè ñïîñòå-
ð³ãàëàñü àòðîô³ÿ ïåðåäí³õ âåíòðàëüíèõ ³ ìå-
ä³àäîðñàëüíèõ òàëàìóñíèõ ÿäåð. Òðèâàë³ñòü
çàõâîðþâàííÿ ñêëàäàëà â³ä 7 äî 25 ì³ñÿö³â [17].

Ç óðàõóâàííÿì ñòðóêòóðíî¿ áëèçüêîñò³ ³í-
ôåêö³éíîãî ïð³îííîãî á³ëêà ³ éîãî íîðìàëüíî¿
ôîðìè ñòàº çðîçóì³ëèì, ùî ïðè ðîçâèòêó ïð³-
îííèõ çàõâîðþâàíü â îðãàí³çì³ ëþäåé ³ òâàðèí

íå ïðîäóêóþòüñÿ àíòèò³ëà íà ïð³îííèé á³ëîê
PrPsc, ÿêèé ³ìóííîþ ñèñòåìîþ ñïðèéìàºòüñÿ
ÿê «ñâ³é». Öåé ôàêòîð óñêëàäíþº ëàáîðàòîðíó
ä³àãíîñòèêó çàõâîðþâàíü, ¿õíþ ³ìóíîòåðàï³þ
òà ³ìóíîïðîô³ëàêòèêó [18]. Çáóäíèê ëîêàë³çó-
ºòüñÿ ïåðåâàæíî â äîâãàñòîìó ìîçêó, íå âèä³-
ëÿþ÷èñü ó ñïèííîìîçêîâó ð³äèíó, êðîâ ³ ñå÷ó
â ê³ëüêîñòÿõ, äîñòàòí³õ äëÿ éîãî âèÿâëåííÿ.
Òîìó ëàáîðàòîðíó ä³àãíîñòèêó ö³º¿ õâîðîáè
çä³éñíþþòü ïîñòìîðòàëüíî ïî âèÿâëåííþ
òèïîâèõ ã³ñòîëîã³÷íèõ çì³í ³ ïð³îí³â ç òêàíèíè
ãîëîâíîãî ìîçêó. Ïð³îíí³ çàõâîðþâàííÿ â³äíî-
ñÿòüñÿ äî ãðóïè ãóá÷àñòèõ åíöåôàëîïàò³é ÷å-
ðåç òå, ùî ¿õ ðîçâèòîê ñóïðîâîäæóºòüñÿ âàêóî-
ë³çàö³ºþ ³ íåêðîçîì íåéðîí³â, ÿê³ íàäàþòü
ìîçêó ñõîæ³ñòü ç ãóáêîþ [19]. Ñêðèí³íã âå-
ëèêî¿ ê³ëüêîñò³ ïðîá ìîçêó òâàðèí ç ìåòîþ
ä³àãíîñòèêè ãóá÷àñòèõ åíöåôàëîïàò³é â äàíèé
÷àñ ïðîâîäÿòü ïåðåâàæíî ³ìóíîôåðìåíòíèì
àáî ³ìóíîëþì³íåñöåíòíèì ìåòîäîì. Äëÿ
ñêðèí³íãó ãóá÷àñòèõ åíöåôàëîïàò³é äîñë³äæó-
þòü ïðåïàðàòè ñòîâáóðîâî¿ ÷àñòèíè ãîëîâíîãî
ìîçêó, îñê³ëüêè â í³é â³äáóâàºòüñÿ ìàêñèìà-
ëüíå íàêîïè÷åííÿ PrPsc ³ íàéá³ëüøîþ ì³ðîþ
ïîðóøóºòüñÿ ñòðóêòóðà êë³òèí ³ òêàíèíè. ßê-
ùî ö³ òåñòè äàëè ïîçèòèâíèé àáî ñóìí³âíèé
ðåçóëüòàò, òî äëÿ ï³äòâåðäæåííÿ ä³àãíîçó çà-
ñòîñîâóþòü ìåòîä ³ìóíîáëîòèíãó, ³ìóíîã³ñòî-
õ³ì³÷íèé àáî ã³ñòîëîã³÷íèé ìåòîäè, ùî äî-
çâîëÿþòü âèÿâèòè PrPsc â ÖÍÑ äî ïîÿâè â í³é
ìîðôîëîã³÷íèõ çì³í. Â³äîìèé ìåòîä â³áðàö³é-
íî-³íäóêîâàíîãî êîíâåðñ³éíîãî àíàë³çó ðîç-
ðîáëåíèé â÷åíèìè ëàáîðàòîð³¿ NIAID (ÑØÀ,
Ìîíòàíà). Öåé ìåòîä äîçâîëÿº âèÿâèòè in vitro
ïð³îííèé á³ëîê ó ì³í³ìàëüí³é êîíöåíòðàö³¿,
àëå öå äîðîãà ïðîöåäóðà, ÿêà âèìàãàº ñïåö³-
àëüíî¿ ï³äãîòîâêè òâàðèí ³ íå ìîæå áóòè ðåêî-
ìåíäîâàíà äëÿ øèðîêîãî çàñòîñóâàííÿ [20].

Çàðàç çàñòîñîâóþòü òðè îñíîâíèõ åôåê-
òèâíèõ ìåòîäè àêòèâíî¿ ä³àãíîñòèêè ãóá÷àñ-
òèõ åíöåôàëîïàò³é. Ïåðø çà âñå, öå á³îïðîáà.
Çàçâè÷àé ¿¿ ïðîâîäÿòü çà äîïîìîãîþ ³íòðàöå-
ðåáðàëüíî¿ ³íîêóëÿö³¿ äîñë³äæóâàíîãî ìàòå-
ð³àëó ìèøàì, ó ÿêèõ ³íêóáàö³éíèé ïåð³îä ïðè
òàêîìó ñïîñîá³ çàðàæåííÿ â ñåðåäíüîìó äîð³â-
íþº 150 äí³â. Òàêèé ìåòîä ìàº ðÿä íåäîë³ê³â:
â³í ïîòðåáóº çàòðàò ÷àñó, ïðàö³ ³ êîøò³â, à òà-
êîæ ìîæå ïîìèëêîâî ïðèâåñòè äî íåãàòèâíèõ
ðåçóëüòàò³â àáî äî ïîäîâæåííÿ ³íêóáàö³éíîãî
ïåð³îäó Äðóãèé ìåòîä àêòèâíî¿ ä³àãíîñòèêè
çàñíîâàíèé íà âèÿâëåíí³ ³íôåêö³éíî¿ ôîðìè
ïð³îí³â çà äîïîìîãîþ êóëüòóð êë³òèí. Äàíèé
ìåòîä íå ò³ëüêè çíà÷íî äåøåâøå á³îïðîáè íà
ìèøàõ, àëå é äîçâîëÿº îòðèìàòè ðåçóëüòàò â
äåñÿòêè ðàç³â øâèäøå. Çàçâè÷àé ç ö³ºþ ìåòîþ
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âèêîðèñòîâóþòü ë³í³þ êë³òèí íåéðîáëàñòîìè
ìèøåé N2à, ÿêà âèÿâëÿº âèñîêó ÷óòëèâ³ñòü äî
PrPsc. Òðåò³é ìåòîä àêòèâíî¿ ä³àãíîñòèêè ïð³-
îííèõ õâîðîá – öèêë³÷íà àìïë³ô³êàö³ÿ PrPsc,
ùî ì³ñòèòüñÿ â äîñë³äæåí³é ïðîá³ [21]. Íåâå-
ëèêó ê³ëüê³ñòü ³íôåêö³éíîãî ìàòåð³àëó âíî-
ñÿòü ó ãîìîãåíàò ìîçêó, îòðèìàíîãî â³ä íå³í-
ô³êîâàíî¿ òâàðèíè, ³ òðàíñôîðìóþòü in vitro ç
PrPc ó PrPsc. Óòâîðåí³ àãðåãàòè PrPsc ïîä³ëÿ-
þòü íà îêðåì³ ìîëåêóëè óëüòðàçâóêîì. Çâ³ëü-
íåí³ ìîëåêóëè ñëóæàòü ïðèìàíêîþ äëÿ íà-
ñòóïíî¿ ñòàä³¿ ðåàêö³¿. Ìåòîä ïðèíöèïîâî ñõî-
æèé íà ïîë³ìåðàçíó ëàíöþãîâó ðåàêö³þ. Òåñò
äîçâîëÿº in vitro áàãàòîðàçîâî çá³ëüøóâàòè
ê³ëüê³ñòü PrPsc, çàâäÿêè ÷îìó âäàºòüñÿ âèÿâ-
ëÿòè õâîðèõ, ÿê³ çíàõîäÿòüñÿ â ³íêóáàö³éíîìó
ïåð³îä³ ³íôåêö³¿, êîëè êë³í³÷í³ îçíàêè õâîðîáè
ùå â³äñóòí³, à ³íø³ ìåòîäè ä³àãíîñòèêè äàþòü
íåãàòèâí³ ðåçóëüòàòè [22].

Ïðîòå áàãàòî âàæëèâèõ êðîê³â ó ïàòîãåíåç³
ïð³îííèõ çàõâîðþâàíü â³äáóâàþòüñÿ â ë³ìôà-
òè÷íèõ îðãàíàõ ³ ïåðåäóþòü âòîðãíåííþ ó
ÖÍÑ. Çà îñòàíí³ äâà äåñÿòèë³òòÿ áóëî âèâ÷åíî
áàãàòî êë³òèííèõ ³ ìîëåêóëÿðíèõ ìåõàí³çì³â
ïð³îííî¿ ë³ìôî³íâàç³¿, ùî º ä³àãíîñòè÷íî êî-
ðèñíèì ³ ïîëåãøóº äîêë³í³÷íó ä³àãíîñòèêó.
Á³ëüø òîãî, ðàííÿ êîëîí³çàö³ÿ ë³ìôî¿äíèõ îð-
ãàí³â ìîæå áóòè âèêîðèñòàíà äëÿ ïðîô³ëàê-
òèêè ïð³îííèõ ³íôåêö³é.

Íà ñüîãîäí³ ïð³îíí³ õâîðîáè ïðîäîâæóþòü
ââàæàòèñÿ íåâèë³êîâíèìè, àëå ï³äõîäè äî
ñòâîðåííÿ íîâèõ ïðåïàðàò³â ïðèâåðòàþòü âñå
á³ëüøó óâàãó äîñë³äíèê³â ³ àêòèâíî ðîçðîá-
ëÿþòüñÿ. Äëÿ ãóá÷àñòî¿ åíöåôàëîïàò³¿ õàðàê-
òåðíà â³äñóòí³ñòü ³ìóííî¿ â³äïîâ³ä³ íà ïð³îííó
³íôåêö³þ, ùî òåæ º ïåâíèì ïðåäèêòîðîì ñòâî-
ðåííÿ ñïåöèô³÷íî¿ ãðóïè ôàðìàöåâòè÷íèõ
ïðåïàðàò³â. Ñò³éê³ñòü ïð³îí³â äî òðàäèö³éíèõ
ìåòîä³â äåç³íôåêö³¿ – ³îí³çóþ÷îãî, óëüòðàô³î-
ëåòîâîãî òà ì³êðîõâèëüîâîãî âèïðîì³íþâàí-
íÿ, º ïåðåäóìîâîþ äëÿ ñèíòåçó òà âèðîáëåííÿ
â³äïîâ³äíèõ ïðåïàðàò³â. Çàñòîñóâàííÿ ð³çíèõ
çàñîá³â, òàêèõ ÿê àìôîòåðèöèí HPA-23 (³íã³-
á³òîð ñèíòåçó â³ðóñíîãî ãëþêîïðîòå¿äó), êîð-
òèêîñòåðî¿ä³â, ïðîòèâ³ðóñíèõ ïðåïàðàò³â òà
àíòèá³îòèê³â, ëèøå çá³ëüøóº ÷àñ ³íêóáàö³éíî-
ãî ïåð³îäó òà íà íåäîâãèé ÷àñ ïðîäîâæóº æèòòÿ.

Äëÿ ïðîô³ëàêòèêè ïð³îííèõ çàõâîðþâàíü
ðåêîìåíäóþòü çàïîá³ãàòè âèêîðèñòàííÿ ë³ê³â
òâàðèííîãî ïîõîäæåííÿ. Â äåÿêèõ êðà¿íàõ
ââåëè îáìåæåííÿ íà òðàíñïëàíòàö³þ òâåðäî¿
îáîëîíêè ãîëîâíîãî ìîçêó. Äëÿ ìåäè÷íèõ
ñï³âðîá³òíèê³â ïðè ðîáîò³ ç ³íô³êîâàíèì á³î-
ëîã³÷íèì ìàòåð³àëîì íåîáõ³äíî âèêîðèñòîâó-

âàòè ãóìîâ³ ðóêàâè÷êè. Äëÿ çàïîá³ãàííÿ ³í-
ô³êóâàííþ ìåäè÷íîãî ³íñòðóìåíòàð³þ ïð³î-
íàìè éîãî ñë³ä ñòåðèë³çóâàòè ïðè òåìïåðàòóð³
132 °Ñ ïðîòÿãîì îäí³º¿ ãîäèíè, ïðè òåìïåðà-
òóð³ 125 °Ñ ïðîòÿãîì 4,5 ãîäèí àáî ðåêîìåí-
äóþòü çàíóðþâàòè ³íñòðóìåíòè â ðîç÷èí ã³ä-
ðîêñèäó íàòð³þ íà îäíó ãîäèíó ïðè ê³ìíàòí³é
òåìïåðàòóð³.

Íà ñüîãîäí³ åï³äåì³îëîã³÷íèé íàãëÿä â³ä-
áóâàºòüñÿ ó òðüîõ íàïðÿìêàõ [23].

1. Çä³éñíåííÿ çàõîä³â áåçïåêè äëÿ ãðóï
ðèçèêó (îñîáè, ÿê³ ñï³ëêóþòüñÿ ç õâîðèìè íà
ãóá÷àñò³ åíöåôàëîïàò³¿: âåòåðèíàðè ³ ìåäè÷í³
ïðàö³âíèêè, ïàòîëîãîàíàòîìè, ðîá³òíèêè ì’ÿ-
ñîïåðåðîáíèõ ï³äïðèºìñòâ, âåòåðèíàðíî-ñàí³-
òàðí³ åêñïåðòè, ³íø³ îñîáè, ÿê³ ìîæóòü áóòè â
êîíòàêò³ ç ïîòåíö³éíèìè äæåðåëàìè ³íôåêö³¿
(âåëèêîþ ðîãàòîþ õóäîáîþ). Äëÿ ïðîô³ëàê-
òèêè ³íô³êóâàííÿ ïàòîãåíàìè ²–²² ñòóïåíÿ
íåáåçïåêè, äî ÿêèõ â³äíîñèòüñÿ ïð³îíòðàíñ-
ì³ñèâíà ãóá÷àñòà åíöåôàëîïàò³ÿ âåëèêî¿ ðîãà-
òî¿ õóäîáè, íåîáõ³äíî ïîñò³éíå çàáåçïå÷åííÿ
ñòåðèëüíèì ìàòåð³àëîì ³ îáëàäíàííÿì äëÿ
ïîïåðåäæåííÿ ³íô³êóâàííÿ ³ çàõâîðþâàííÿ.

2. Êîíòðîëü õàð÷îâîãî ëàíöþãà. Íåäîïó-
ùåííÿ ïîïàäàííÿ ñèðîâèíè â³ä ïîòåíö³éíî
³íô³êîâàíî¿ õóäîáè, æîðñòêà ñèñòåìà ìàðê³ðó-
âàííÿ, ³äåíòèô³êàö³ÿ ïåðåðîáëþâàíèõ òâàðèí,
âåòåðèíàðíèé êîíòðîëü, ñåðòèô³êàö³ÿ ïðî-
äóêò³â òâàðèííîãî ïîõîäæåííÿ.

3. Êîíòðîëü ìåäèêàìåíòîçíîãî ëàíöþãà.
Â³äîìî, ùî ïîòåíö³éíó ïðîáëåìó ìîæóòü
ñêëàäàòè ìåäè÷í³ ïðåïàðàòè, ÿê³ âèãîòîâëåí³
äëÿ ïàðåíòåðàëüíîãî ñïîæèâàííÿ ç ìîçêîâî¿
àáî ë³ìôî¿äíî¿ òêàíèíè âåëèêî¿ ðîãàòî¿ õóäî-
áè (ãîðìîíè, ôåðìåíòè, á³îãåíí³ ñòèìóëÿòîðè
òà ³í.) äëÿ ë³êóâàííÿ õâîðèõ, à òàêîæ âèêîðèñ-
òàííÿ ð³çíî¿ á³îïðîäóêö³¿ (òêàíèíè, ñèðîâàòêà
êðîâ³) ó âàêöèíîñèðîâàòêîâ³é ñïðàâ³ ³ íàóêîâî-
äîñë³äí³é ðîáîò³.

Îòðèìàíå çíàííÿ ïðè äîñë³äæåíí³ ïð³îí-
íèõ õâîðîá ìîæå áóòè âèêîðèñòàíî äëÿ âè-
çíà÷åííÿ ïðè÷èí ³íøèõ íåéðîäåãåíåðàòèâíèõ
çàõâîðþâàíü, òàêèõ ÿê õâîðîáà Àëüöãåéìåðà,
õâîðîáà Ïàðê³íñîíà. Ðîçðîáêà øâèäêîãî ³ äî-
ñòóïíîãî àíàë³çó, ÿêèé ì³ã áè íàä³éíî ³äåíòè-
ô³êóâàòè õâîðèõ ëþäåé ³ òâàðèí íà äîêë³í³÷-
íèõ ñòàä³ÿõ õâîðîáè, ñïðèÿâ áè çíèæåííþ ñòó-
ïåíÿ ðèçèêó ïåðåäà÷³ çáóäíèêà àáî ïîâí³ñòþ
óñóíóâ áè öþ íåáåçïåêó. Âñå âêàçàíå º äîäàò-
êîâèì ³ äóæå âàæëèâèì àðãóìåíòîì äëÿ á³ëüø
ïîãëèáëåíîãî ïîøóêó ³ ñòâîðåííÿ åôåêòèâíèõ
ïðåïàðàò³â ç ìåòîþ ðàäèêàëüíîãî âèð³øåííÿ
ïðîáëåìè ïð³îííèõ õâîðîá ÕÕI ñòîë³òòÿ.
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Å. Â. Êîöàðü
ÏÐÈÎÍÛ È ÏÐÈÎÍÍÛÅ ÁÎËÅÇÍÈ: ÑÎÂÐÅÌÅÍÍÛÉ ÂÇÃËßÄ ÍÀ ÏÐÎÁËÅÌÓ

Îáçîð ïîñâÿù¸í ïðèîíàì – èíôåêöèîííûì áåëêàì Proteinaceus infectious particle (PrP). Îíè
ÿâëÿþòñÿ âîçáóäèòåëÿìè òðàíñìèññèâíûõ íåéðîäåãåíåðàòèâíûõ çàáîëåâàíèé æèâîòíûõ è ëþäåé,
õàðàêòåðèçóþòñÿ äëèòåëüíûì èíêóáàöèîííûì ïåðèîäîì, ïðîãðåññèðóþùèì òå÷åíèåì çàáîëåâàíèÿ,
ïàòîëîãè÷åñêèìè èçìåíåíèÿìè èñêëþ÷èòåëüíî â íåðâíîé òêàíè ïðè îòñóòñòâèè ïðèçíàêîâ èí-
ôåêöèîííîãî âîñïàëåíèÿ è èììóííîãî îòâåòà ñ ëåòàëüíûì èñõîäîì.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: ïðèîíû, ïðèîííûå áîëåçíè, ýïèäåìèîëîãè÷åñêèé êîíòðîëü, ïåðñïåêòèâû
ïðèæèçíåííîé äèàãíîñòèêè.

O.V. Kotsar
PRIONS AND PRION DISEASES: A MODERN LOOK AT THE PROBLEM

A review devoted to prions – infectious proteins Proteinaceus infectious particle (PrP). They are the
causative agents of the transmissible neurodegenerative diseases of animals and humans and are
characterized by a long incubation period, a progressive course of the disease, pathological changes
exclusively in the nervous tissue, in the absence of signs of infectious inflammation and immune response
at the lethal end.

Keywords: prions, prion diseases, epidemiological control, perspectives of intravital diagnosis.
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