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ПРИОН ЖƏНЕ МИДЫҢ ПРИОН АУРУЛАРЫНЫҢ СИПАТТАМАСЫ 

 
Болатова Ақерке Биржановна, Базарбаева Қарлығаш Жақсыбековна, 

Курманбаева Асылай Бактыбаевна 
Л.Н. Гумилев атындағы Еуразия ұлттық университеті, Астана, Қазақстан 

aker.bolatova.00@gmail.com 
  
Кіріспе. Приондар - ақуызды жұқпалы бөлшектер. Олардың құрамында 

нуклеин қышқылдары жоқ, таза ақуызды қосылыстардан тұратын жұқпалы 
қоздырғыштардың ерекше класын білдіреді. Приондар адамдарда да, көптеген 
сүтқоректілерде де орталық жүйке жүйесінің ауыр ауруларын тудырады, олар «баяу 
инфекциялар» деп аталады. 

Приондардың инфекциясы негізінен алиментарлы жолмен жүреді. Приондар ас 
қорыту жолдарының ферменттерімен жойылмайды жəне аш ішектің қабырғасы 
арқылы еркін еніп, ақырында орталық жүйке жүйесіне енеді. Инфекция 100 мыңға 
жуық молекуланы тудыруы мүмкін, олар көп жағдайда үлкен кластерлерді құрайды. 
Жеке прион молекулаларының да вирулентті екенін жоққа шығаруға болмайды. 
Кейбір тəжірибелерден шығатыны, ұлпада приондардың пайда болуы үшін 
соңғысының приондары бар материалмен уақытша жанасуы ғана жеткілікті жəне 
приондардың денеге терең енуінің қажеті жоқ. Сонымен қатар хирургиялық 
араласудың, əсіресе нейрохирургиялық жəне офтальмологиялық, сондай-ақ 
иммунобиологиялық препараттарды қолданудың нəтижесінде жұқтыру мүмкіндігі бар 
[1-3]. 

Прион аурулары - мидың үдемелі, дегенеративті, емделмейтін жəне ақырында 
өлімге əкелетін зақымдалуы. 

Белгілі түрлерге жатады: 
• Крейтцфельд-Якоб ауруы, прототиптік нұсқа (əдетте спорадикалық); 
• Крейтцфельд-Якоб нұсқасы (прион жұқтырған сиыр етін жеу арқылы 

алынған); 
• Айнымалы протеазаға жауап беретін прионопатия (спорадикалық); 
• Герстман-Стрюсслер-Шейнкер синдромы (тұқым қуалайтын); 
• Өлімге əкелетін ұйқысыздық (спорадикалық жəне тұқым қуалайтын 

түрін қамтиды); 
• Куру (салттық каннибализм арқылы алынған); 
• Жастық негізге байланысты (Альцгеймер, Паркинсон ) [4-6].    
Прион протеині PrPSc арқылы кодталған гендердің мутациясы, трансляциялық 

қате жəне протеолиз приондардың шығу себептерінің бірі [7, 8].    
Приондық ауруларды емдеудің жоқтығы аурудың клиникаға дейінгі кезеңінде 

инфекциялық прион протеинін тиімді анықтай алатын жолдарын табу қажеттілігін 
негіздейді. Осыдан, бүгінгі күні прион ауруларының сипаттамасын зерттеу өзекті 
мəселелердің бірі. 

Прионның құрылымы жəне идентификациясы. 
Прион протеині (PrP) - барлық омыртқалы жануарларда кездесетін 

гликопротеин. Ол жасуша мембранасына гликозилфосфатидилинозитол (GPI) якорьі 
арқылы бекітіледі жəне негізінен ми мен жүйке жүйесінде көрінеді. PrP үш альфа 
спиральдан жəне екі бета парақтан жəне икемді N-терминал құйрығынан тұратын 
глобулярлы домені бар жоғары сақталған құрылымға ие. PrPc деп аталатын PrP 
қалыпты түрі еритін жəне мономерлі болып табылады. Сонымен қатар, синаптикалық 
функция жəне нейрондық өмір сүру сияқты əртүрлі жасушалық процестерге қатысады. 
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Дегенмен, ақуыздың PrPSc деп аталатын қалыпты емес түрі ерімейді, біріктірілген 
жəне протеазаға төзімді [9]. 

PrPc-тің PrPSc-ке түрлендіруі шаблон көмегімен жүзеге асырылатын механизм 
деп есептеледі, мұнда PrPSc қалыпты ақуызды қалыптан тыс пішінге түрлендіру үшін 
үлгі ретінде əрекет етеді. Қалыптасқаннан кейін PrPSc қосымша PrPc молекулаларын 
түрлендіруді жалғастыра алады, бұл агрегация мен түрлендірудің өздігінен 
жалғасатын циклін жасайды. Мидағы PrPSc жинақталуы амилоидты бляшкалардың 
пайда болуына жəне нейродегенерацияға əкеледі [10]. 

Приондарды анықтау ең алдымен олардың биохимиялық қасиеттеріне, мысалы, 
протеазалар мен зарарсыздандыратын заттарға төзімділігіне жəне тəжірибелік 
жануарларға енгізгенде ауру тудыруға қабілеттілігіне негізделген. Приондарды PrP-
нің қалыптан тыс түрін танитын арнайы антиденелер арқылы немесе үлгідегі PrPSc 
мөлшерін арттыру үшін ультрадыбыстық жəне инкубацияның қайталанатын 
циклдерін қамтитын протеиннің қате қатпарлануымен циклдік күшейту (PMCA) 
сияқты əдістерді қолдану арқылы анықтауға болады. 

Əлемдегі прион ауруларының статистикасы. 
Дүниежүзілік денсаулық сақтау ұйымының (ДДҰ) мəліметтері бойынша, 

адамдарда приондық аурулармен сырқаттанушылық салыстырмалы түрде төмен, 
жылына миллион адамға 1-2 жағдайға бағаланады. Адамның приондық ауруларының 
ең көп таралған түрі - бұл барлық жағдайлардың шамамен 85% -ын құрайтын 
спорадикалық Крейцфельдт-Якоб ауруы (CJD). Қалған жағдайлар тұқым қуалайды 
немесе жұқтырған тіндермен байланыста болады, мысалы, vCJD жағдайлары [11]. 

Нейродегенеративті бұзылулар. 
Нейродегенеративті бұзылулар көптеген əртүрлі ақуыз агрегаттарымен 

байланысты жəне осылайша ақуыздың қате қатпарлануының бұзылуының (PMD) 
кеңірек санатына жатады. PMD-мен байланысты ақуыздарға амилоидты прекурсорлар 
ақуызы (aPP) [12], α-синуклеин, C9orf72 гуанин нуклеотидтерінің алмасуы, Фус РНҚ-
байланыстырушы ақуыз, хантингтин, тау, шайырлы ДНҚ-байланыстырушы ақуыз 43 
(TDP43), супероксид дисмутазасы [Cu-Zn] (SOD1) жатады жəне жасушалық прион 
ақуызы (PrPC). Стресс, жас немесе мутагенез сияқты триггерлер бұл белоктардың улы 
олигомерлік түрлерге айналуына себеп болады [13]. 

Əртүрлі аурулар, тіпті кейде бір ақуыздың агрегаттарынан туындаса да, əртүрлі 
тəсілдермен уыттылықты көрсететін агрегаттардың бірнеше штаммдарының болуын 
көрсететін невропатологиялық жəне клиникалық белгілердің спектрін көрсетеді. 
Негізінен олигодендроциттерге əсер ететін көп жүйелі атрофияны (MSA) қоспағанда, 
ақуыз агрегаттары əдетте нейрондар үшін ең улы болып табылады. Синаптикалық 
ақаулар нейрондық PMD-нің ерте оқиғасы болып табылады жəне нейродегенерацияны 
тудырады. Сонымен қатар, мидың əртүрлі аймақтарындағы нейрондардың кейбір ішкі 
түрлері əртүрлі агрегаттарға селективті осалдықты көрсетеді [14,15].  

Бұл рецепторлар немесе шаперондар сияқты кофакторлардың экспрессиясы 
агрегаттық индукциялық уыттылықты модуляциялауы мүмкін екенін көрсетеді жəне 
дифференциалды осалдықтарды шешу үшін болашақ жасуша түріне арнайы 
зерттеулердің маңыздылығын көрсетеді. Суретте қандай ақуыз агрегаттары 
невропатологиялық (Р) жəне клиникалық (С) өзгерістерді жəне онымен байланысты 
PMD тудыратыны 1 суретте көрсетілген [16]. 
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Сурет 1 -Жүйке жүйесіне əсер ететін ақуыздардың дұрыс емес 

қатпарлануының бұзылуы 
  
Қорытынды. Прион аурулары бүкіл əлемде денсаулық сақтаудың негізгі 

проблемасы жəне белгілі емдеу немесе тиімді емдеу əдістері əлі жоқ. Прион 
белоктарының сипаттамасының анықталуы, яғни олардың құрылымы мен қызметі 
туралы құнды ақпарат анықталды жəне бұл ақпарат жаңа прион ауруларының 
ашылуына, емдеудің жаңа стратегияларының жасалуына ықпал ете алады. Прион 
аурулары сирек кездеседі, бірақ олардың жиілігі мен таралуы бүкіл əлемде əр түрлі 
болады. Бұл тұрақты бақылау мен зерттеу қажеттілігін көрсетеді [17,18]. 
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Экстракция, бұл термин фармацевтикада қолданылады, стандартты экстракция 

процедураларында селективті еріткіштерді қолдана отырып, өсімдік немесе жануар 
тіндерінің дəрілік белсенді бөліктерін белсенді емес немесе инертті компоненттерден 
бөлуді қамтиды. Оларға қайнатпа, инфузия, сұйық сығындылар, тұнбалар, сұйық 
(жартылай қатты) сығындылар жəне ұнтақ сығындылары деп аталатын дəрілер 
кластары жатады. 

Дəрілік өсімдіктер деп - құрамында биологиялық белсенді заттары бар 
өсімдіктерді атайды. Биологиялық белсенді заттар дегеніміз – дəрілік өсімдіктердің 
құрамында болатын, күрделі табиғи қосылыстар (алкалоидтар, витаминдер, 
сапониндер, эфир, майлы майлар, гликозидтер). Дəрілік өсімдіктерді тəжірибелік 
мақсатта дайындау сапалы зерттеу нəтижесіне жетудің бастапқы қадамы жəне кілті 
болып табылады. Ол жоспарланған биологиялық сынауға кіріспес бұрын биоактивті 
құрамдастардың сапасы мен санын анықтауды жəне алуды қамтиды. Бұл зерттеудің 
негізгі мақсаты күнделікті зерттеулерімізде дəрілік өсімдіктерді дайындау жəне 
скринингте қолданылатын əртүрлі əдістерді бағалау болып табылады [1]. 


