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Актуальность исследования: Прион представляет собой возбудитель смертельных нейро-
дегенеративных заболеваний — спонгиоформных энцефалопатий [3]. Понимание его особен-
ностей и механизмов контагиозности является основой для дальнейшей разработки терапии 
подобных заболеваний.

цель исследования: Изучить современные данные о прионных заболеваниях, их формах, 
механизмах возникновения и клинических проявлениях.

Материалы и методы: Анализ отечественных и зарубежных публикаций, в том числе ре-
зультатов экспериментальных исследований, посвященных прионным заболеваниям.

Результаты: Прионные болезни — губчатые (спонгиоформные) энцефалопатии — отно-
сятся к нейродегенеративным заболеваниям, которые сопровождаются губчатостью головного 
мозга и имеют характерную клиническую картину, включающую различные расстройства цнс 
и психики. особый инфекционный агент — прион (PrPsc), являющийся патогенной формой 
мембранного белка PrPC. PrPsc, имеющий вторичную структуру в виде β-слоя, возникает в 
результате конформационного изменения PrPC, в структуре которого преобладают α-спирали 
[1]. Существует две основные модели прионогенеза — гетеродимерная и фибриллярная. К па-
тологии приводит агрегация PrPsc, провоцирующая разрушение нейронов. По причине воз-
никновения выделяют три формы прионных болезней: наследственная, спорадическая и ин-
фекционная[2].

Выводы: Систематизация данных о прионах, вызывающих нейродегенеративные заболева-
ния, упрощает разработку методов терапии прионных болезней. Процесс создания лекарствен-
ных препаратов и обоснование мер профилактики напрямую зависят от понимания механиз-
мов прионогенеза.
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