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В статье представлены прионные болезни, из которых на территории РБ встречается 
болезнь Крейтцфельдта-Якоба и амиотрофический лейкоспонгиоз. Все известные прионные 
болезни характеризуются прогрессирующим течением и неуклонным летальным исходом, 
избирательным поражением ЦНС и триадой морфологических признаков: гибель нервных 
клеток, спонгиозные изменений, пролиферация астроцитов. При болезни Крейтцфельдта-
Якоба преимущественно поражается кора больших полушарий, при синдроме Герстмана-
Страусслера-Шейнкера – мозжечок, при фатальной семейной бессоннице – таламические 
структуры, при амиотрофическом лейкоспингиозе – спинной мозг. Избирательная лока- 
лизация морфологических изменений определяет особенности клинического течения болез-
ни. Выраженность того или иного диагностического морфологического признака зависит 
от длительности болезни. В случаях быстрого течения болезни преобладают спонгиоз- 
ные изменения и гибель нервных клеток, при более медленном – астроглиоз. Все прионные 
болезни представляют опасность для некоторых медицинских специальностей: патолого-
анатомы, стоматологи, нейрохирурги и другие врачи, владеющие методами инвазивного 
лечения.

Ключевые слова: прионные болезни, болезнь Крейтцфельдта-Якоба, синдром Герстмана-
Страусслера-Шейнкера, фатальная семейная бессонница, амиотрофический лейкоспонгиоз, 
морфологические изменения.
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Изучение заболеваний, вызываемых прионами, 
началось в первой половине ХХ века, когда 

в 1920 году G. Creutzfeidt описал наблюдение необыч-
ной болезни у 20-летней девушки, закончившейся ле-
тально. При морфологическом исследовании в коре боль-
ших полушарий были обнаружены губчатые (спонгио-
формные) изменения. В течение 1921–1923 гг. A. Jakob 
описал 5 наблюдений аналогичного заболевания у боль-
ных в возрасте 30–50 лет. Известный немецкий ученый 
W. Spielmeyer предложил назвать это заболевание бо-
лезнью Крейтцфельдта-Якоба (БКЯ). Инфекционная при-
рода болезни была доказана американскими иссле- 
дователями в 1968 году (C. Gibbs et al.), а в 1974 году 
D. Gajdushek экспериментально доказал трансмиссив-
ность БКЯ [5, 14].

Возбудитель прионных болезней – прион (инфек- 
ционная белковая молекула) был открыт в 1982 году 
С. Прюзинером [20]. Установлено, что для возникнове-
ния, размножения и существования прионов необходим 
живой организм, в котором и происходят все его мо- 
дификации. В литературе высказывается мнение, что 
одной из функций нормальных прионов является осу-
ществление генетического контроля за торможением 
процессов старения организма. Патогенные прион-
протеины, способные к трансмиссии, являются мутанта-
ми нормальной изоформы клеточного прион-протеина. 
Прион-протеин (PrP) представляет собой сиалогликопро-
теид с молекулярной массой 33–35 kD, кодируемый един-
ственным геном, расположенным у человека в 20 хро-
мосоме. Роль нормального PrP в клетке еще не известна. 
Считается, что он принимает участие в межклеточном 
узнавании и клеточной активации. Самый высокий уро-
вень PrP выявлен в нейронах, однако его могут синте- 
зировать и другие клетки организма. В результате ге- 
нетической мутации прион приобретает инфекционные 
свойства и вызывает патологический процесс в орга-
низме, часто клинически сопровождающийся слабо- 
умием [12, 14].

В настоящее время установлены следующие группы 
прионных болезней: прионовые спонгиоформные энце-
фалопатии и миелопатии; прион-ассоциированные мио-
патии [5].

Прионовые спонгиоформные энцефалопатии пред-
ставляют собой целую группу нозологических форм, име-
ющих ряд общих клинико-анатомических признаков: 
1) возбудитель – прион; 2) длительный инкубационный 
период; 3) неуклонное прогрессирующее течение болез-
ни; 4) избирательность поражения одной системы орга-
низма – ЦНС [11]; 5) общность морфологических изме-
нений, заключающаяся в появлении трех диагностиче-
ских признаков: спонгиоформные изменения структур 
нервной ткани, гибель нейронов, астроглиоз. Появление 
указанных признаков при этих заболеваниях не сопро-
вождается развитием воспалительного процесса [7].

В группу спонгиоформных энцефалопатий челове- 
ка в настоящее время включены: болезнь Куру, бо- 
лезнь Крейтцфельдта-Якоба (БКЯ), синдром Герстмана-
Страусслера-Шейнкера (СГСШ), амиотрофический лейко-
спонгиоз (АЛ), синдром «фатальной семейной бессонницы» 
(ФСБ), болезнь Альперса (хроническая прогрессирующая 
энцефалопатия детского возраста) [14].

Болезнь Куру встречается исключительно у жителей 
островов Папуа Новая Гвинея и связана с ритуальным 
каннибализмом. Морфологически болезнь характеризует-
ся появлением в коре больших полушарий трех диагнос- 
тических признаков. Особенностью морфологической кар-
тины являются прион-протеиновые амилоидные бляшки 
в участках повреждения коры [11].

Первые морфологические диагнозы БКЯ в Белоруссии 
были поставлены в 1978 году [7, 13] (собственный мате-
риал к настоящему времени составляет 25 наблюдений 
этой болезни). В настоящее время известны три формы 
БКЯ: спорадическая (85–90 % всех случаев), семейная 
(10–15 %), ятрогенная (1 %). К спорадической форме отно-
сят те случаи болезни, при которых не удается выявить 
наследственного, либо какого другого этиологического 
фактора. Семейные формы болезни характеризуются 
аутосомно-доминантным типом наследования. Ятроген-
ные формы БКЯ развиваются за счет погрешностей раз-
личных медицинских манипуляций, использования ме-
дикаментов, содержащих инфекционный прион-протеин, 
например, при лечении соматотропным гормоном, извле-
ченным из гипофиза умерших. Все наблюдения собствен-
ного материала относятся к спорадической форма [9]. 

M. K. Nedzved, s. a. guzov

Morphological diagNosTics of prioN diseases 

The article presents prion diseases, from which the Creutzfeldt-Jakob disease and amyotrophic 
leukospongiosis occur in the territory of the Republic of Belarus. All known prion diseases are charac-
terized by a progressive course and a steady lethal outcome, selective CNS damage and a triad 
of morphological signs: death of nerve cells, spongy changes, proliferation of astrocytes.

In Creutzfeldt-Jakob disease the cortex of the cerebral hemispheres is predominantly affected, 
in the case of the Gerstmann-Straussler-Scheinker syndrome - the cerebellum, in case of fatal familial 
insomnia - thalamic structures, in amyotrophic leukospongiosis - the spinal cord.

Selective localization of morphological changes determines the features of the clinical course 
of the disease. In cases of rapid disease course, spongy changes and death of nerve cells predominate, 
in cases more slow course - astrogliosis.

All prion diseases represent a danger for some medical specialties: pathologists, dentists, neuro-
surgeons and other physicians who own methods of invasive treatment.

Key words: prion diseases, Creutzfeldt-Jakob disease, Gerst-man-Straussler-Sheinker syndrome, 
fatal familial insomnia, amyotrophic leukospongiosis, morphological changes.
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В литературе описаны новые варианты БКЯ, связанные 
с употреблением в пищу инфицированной говядины [15, 21]. 
Для прижизненной диагностики таких случаев предложе-
но исследование биоптатов миндалин [18]. 

При всех формах БКЯ преимущественно страдает 
кора больших полушарий, в которой микроскопически 
обнаруживается триада признаков. Спонгиоформные 
изменения при БКЯ возникают в нейропиле и пред- 
ставляют собой гидропическую дистрофию цитоплазмы 
и отростков нейронов (аксонов и дендритов), а также 
астроцитов, что придает межклеточному веществу коры 
губчатый вид [2]. В результате таких изменений кора чет-
ко отличается от подлежащего белого вещества. В зави-
симости от длительности болезни соотношение трех мор-
фологических признаков может меняться. При быстром 
течении болезни и наступлении летального исхода (дли-
тельность болезни 3 месяца) в морфологической карти-
не преобладают признаки спонгиоза, При длительности 
до 1 года – все три признака проявляются в одинаковой 
степени, свыше года – преобладает астроглиоз. При этом 
спонгиозные изменения могут быть минимальными [6]. 
Указанные морфологические изменения могут обнару-
живаться не только в коре, но и в области подкорковых 
ядер, стволе и мозжечке [7, 8]. 

Синдром Герстмана-Страусслера-Шейнкера – пред- 
ставляет собой редкое семейное заболевание аутосомно-
доминантного типа [16]. Его отличительным морфологи-
ческим признаком, кроме спонгиоформных изменений, 
являются амилоидные бляшки, локализующиеся в моле-
кулярном слое коры мозжечка и реже – в коре больших 
полушарий [14]. Целенаправленный поиск в собственном 
материале наблюдений СГСШ оказался безрезультат-
ным. Два наблюдения СГСШ в России [3] основыва- 
лись на особенностях клинической картины (мозжечко-
вые и негрубые когнитивные нарушения) и результатах 
МРТ-исследования, которые выявили наличие атрофии 
головного мозга. В эксперименте на культуре тканей 
невриномы гассерова узлы у мышей было установлено 
появление в клетках многослойных мембран, которые 
авторы расценили как непрямой признак прионных бо-
лезней [4].

Фатальная семейная бессонница (ФСБ) имеет ауто- 
сомно-доминантный тип наследования, встречается край-
не редко. При этом заболевании поражаются зритель-
ные бугры, являющиеся коммуникатором связей между 
корой больших полушарий и телом. В клинической карти-
не выделяют 4 стадии болезни. Первой стадией является 
прогрессирующая бессонница, которая может длиться 
4 месяца. Во второй стадии появляются галлюцина- 
ции, потливость и тревожное возбуждение. Третья ста-
дия проявляется полной бессонницей и длится около 
трех месяцев. В четвертой стадии на фоне бессонницы 
развивается деменция, и больные умирают от пневмонии 
и истощения [14]. Морфологические изменения таламу-
сов характеризуются гибелью нейронов, астроглиозом 
и появлением амилоидных бляшек Спонгиоформные изме-
нения колеблются от незначительных до умеренных [19]. 
В Республике Беларусь клинически имел место один ана-
логичный случай, который не получил морфологического 
подтверждения, так как аутопсия не проводилась.

Болезнь Альперса характеризуется изменениями ко- 
ры больших полушарий, похожими по морфологии на БКЯ 
и обязательно сочетающимися с поражением печени 

в виде обширных центрилобулярных некрозов (гепатит 
с исходом в цирроз). Заболевание развивается в детском 
и юношеском возрасте и в среднем длится один год, 
Установлен аутосомно-рецессивный тип наследования. 
Типичные гистологические изменения преобладают в коре 
затылочных долей, полосатых телах, аммоновых рогах 
и в мозжечке [14]. В собственном материале на основе 
морфологического исследования заподозрен был запо-
дозрен лишь в одном наблюдении у девочки 8 месяцев. 
В заключительном клиническом диагнозе фигурировали 
тяжелый комбинированный иммунодефицит и энцефало-
полинейропатия неуточненного генеза с вялым тетрапа-
резом. Морфологически был выявлен распространенный 
спонгиоз нейропиля коры больших полушарий, полоса-
тых тел, мозжечка и сформированный микронодулярный 
цирроз печени с обширными центрилобулярными некро-
зами. Однако, достоверно доказать диагноз этой болез-
ни не удалось.

Спонгиоформный миозит с прион-ассоциированными 
включениями был выделен в 1993 году из обширной 
группы возрастных миопатии. Его нередко описывают 
как прогрессирующую болезнь мышечного истощения 
у пожилых людей (в возрасте 50–60 лет и старше). За-
болевание характеризуется медленно прогрессирующей 
слабостью, миалгией. Иногда может протекать молние-
носно. Известны спорадические и семейные формы бо-
лезни.

Гистологически выявляется некротическая миопатия 
с наличием вакуолей, которые в замороженных срезах 
содержат спиралевиднеые конгофильные нити. Имму- 
ногистохимически амилоидные массы состоят из PrP, 
Ab-пептидов и аполипопротеина Е. Эти же вещества мо-
гут обнаруживаться в мышечных волокнах в виде ните-
видных депозитов [5].

Амиотрофический лейкоспонгиоз (АЛ) обнаружен 
в Белоруссии в 1974 году при клинико-анатомическом 
анализе наблюдений вирусного клещевого энцефалита 
с летальным исходом [1]. К настоящему моменту морфо-
логический материал с полной гистологической обра-
боткой составляет 12 наблюдений. Всего зарегистриро-
вано 27 случаев этой болезни. 9 наблюдений отнесены 
к семейно-групповой форме, 18 – имели спорадический 
характер. У всех 27 пациентов заболевание начиналось 
со слабости одной верхней или нижней конечности. За-
тем появлялись распространенные фибрилляции мышц 
туловища, которые заканчивались развитием тетрапаре-
зов. Парезы были полиомиелитического типа, что свиде-
тельствовало об избирательном поражении мотонейро-
нов спинного мозга [10]. При этом сохранялись нормаль-
ные функции черепных нервов без признаков бульбарных 
расстройств. Заболевание заканчивалось появлением 
спинальных расстройств дыхания и летальным. Длитель-
ность болезни от 6 месяцев до 3,5 лет [15]. 

При аутопсии обращает на себя внимание истонче-
ние спинного мозга. Шейное и поясничное утолщения 
макроскопически не дифференцируются. Твердая мозго-
вая оболочка спадается и собирается в складки. Голов-
ной мозг обычного виды, масса его не изменена. При бо-
лее длительном течении болезни может наблюдаться 
истончение передних центральных извилин. Микроскопи-
чески в спинном мозге выявляется гибель мотонейронов, 
которые погибают на всем протяжении спинного мозга. 
В шейном и грудном отделах мотонейроны могут пол- 
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ностью исчезать. Иногда сохраняется 1–3 нервные клет- 
ки. Сначала страдают крупные, а затем мелкие нервные 
клетки. Нейроны стволовых отделов головного мозга 
и мозжечка практически не страдают. Вторым важным 
морфологическим признаком болезни является спон- 
гиоз канатиков белого вещества за счет появления ва-
куолей в аксоплазме нервных волокон, при сохранности 
миелиновой оболочки. Спонгиоз развивается за счет 
появления вакуолей различных размеров по ходу аксо-
на, что приводит к его сморщиванию и последующей ги-
бели. Вакуолизация аксонов хорошо прослеживается 
как на поперечных, так и на продольных срезах спинно-
го мозга. В передних канатиках спонгиоз появляется 
в передних кортикоспинальных путях, затем в ретикуло- 
и вестибулоспинальных трактах. В боковых канатиках 
страдают не только кортикоспинальные тракты, но и вос-
ходящие пучки Флексига и Говерса. Задние канатики 
страдают меньше. Вакуолизация аксонов трактов Голля 
и Бурдаха выявлена лишь в двух наблюдениях. Миелино-
вые оболочки, окружающие измененные аксоны, истон-
чены, однако хорошо прокрашиваются при окрасках 
на миелин. Описанные признаки позволяют принци- 
пиально отличить АЛ от амиотрофического бокового 
склероза, заболевания, которое также условно относят 
в группу медленных нейроинфекций человека [5]. Вы- 
раженность астроглиоза при АЛ зависит от длительнос- 
ти болезни.

Большую проблему для патологоанатома представ-
ляет тот факт, что в большей части случаев эти болезни 
клинически не диагностируются и при вскрытии специа-
лист патологоанатом не представляет себе с каким мате-
риалом он имеет дело. Диагноз устанавливается только 
после микроскопического исследования на основании 
описанных морфологических признаков, которые доста-
точно типичны [17]. Современные методы с использова-
нием моноклональных антител могут помочь обнаружить 
в гистосрезах головного и спинного мозга скопления 
прион-протеина при различных видах спонгиоформных 
энцефалопатий.

Таким образом, несмотря на общность морфологиче-
ских признаков (прогрессирующая гибель нервных кле-
ток, спонгиозные изменения и астроглиоз), представлен-
ные прионные болезни отличаются избирательной лока-
лизацией патологического процесса в ЦНС. Так, при БКЯ 
преимущественно страдает кора больших полушарий, 
при СГСШ – мозжечок, при ФСБ – таламические структу-
ры, при АЛ – спинной мозг. Избирательная локализация 
морфологических изменений определяет особенности 
клинического течения болезни. На территории РБ за- 
регистрированы только спорадические случаи БКЯ, се-
мейные и спорадические случаи АЛ.
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