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Горизонты биологический науки расширяются изо дня в день, открывая 

перед учеными все больше и больше удивительного и ранее немыслимого. Од-

ним поистине интереснейшим открытием в данной области стали прионы. По 

современным исследованиям, они представляют собой новый феномен биоло-

гической регуляции, а основной ролью прионных белков является их роль в па-

тологических состояниях животных и человека. 

Прионы – особый класс инфекционных агентов, представленных белками 

с аномальной третичной структурой, не содержащих нуклеиновых кислот и вы-

зывающих у человека и животных неизлечимые нейродегенеративные заболе-

вания. Их природа совершенно особая - они вызваны накоплением аномальной 

изоформы прионного белка PrP - PrPSc. Уникальная особенность прионных за-

болеваний состоит в том, что они возникают не только в результате инфекции: 

известны спорадические и наследственные формы болезней; причем независи-

мо от происхождения заболевание может быть передано инфекционным путем. 

У животных прионы вызывают скрэйпи овец и губчатую энцефалопатию круп-

ного рогатого скота. Человеческие формы - синдром Герстманна-Штраусслера-

Шейнкера, болезнь Крейцфельда-Якоба, куру, летальная семейная инсомния. 

Заболевания сопровождаются морфологическими изменениями тканей мозга и 

появлением в них амилоидных бляшек, содержащих фибриллярные нераство-

римые белковые агрегаты, которые и представляют собой инфекционное нача-

ло. 

В данной работе изложена история открытия прионных белков и развитие 

представлений об их природе, общие сведения о белке PrP и его прионной изо-

форме PrPSc, гипотезы о механизмах появления белков с аномальной структу-

рой, краткая характеристика прионных заболеваний человека (их симптоматика 

и клиническая картина, перспективы их лечения), а также биологическая рас-

пространенность и роль прионных агентов. 


