PRIONY




Co to jest prion?

Priony- infekcyjne biatka, wystepujace
powszechnie w kazdym organizmie

Biatko prionowe PrP
Ulegaja degradacji przez enzymy- proteazy




wprowadzenie terminu
~prion” na lamach

Science przez Stanleya e
Prusinera :




Budowa prionu

Prion protein: PrP
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PrP“

Cellular Scrapie



Porownanie postaci biatka prionowego
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Rozpuszczalne w tak nie
srodowisku wodnym

Podatne na trawienie tak nie
proteazami

Dominujaca struktura a-heliks b-kratka



Charakterystyka biatka prionowego
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Sposoby zakazenia sie biatkiem
prionowym:
spontaniczna zmiana konformacji z PrP¢ do

PrP>¢ (sporadyczna, samoistna choroba
prionowa)

Przedostanie sie do organizmu prionu z
zewnatrz (nabyta, przepasazowana choroba
prionowa)

mutacjg genu Prnp (dziedziczna, rodzinna
choroba prionowa)



Choroby wywotywane przez priony:

; i Choroby wystepujace u

Kuru

ZespoOl Gerstmanna-
Strausslera-Scheinkera (GSS)

Choroba Creutzfeldta-Jakoba

Smiertelna rodzinna
bezsennos$é

Choroba szalonych kréw (BSE)
Scrapie (owce, kozy, muflony)

Przewlekla choroba
wyniszczajjca jelenie i losie
(USA)

Pasazowalna encefalopatia
norek

Encefalopatia ggbczasta kotéw



Choroba Creutzfeldta-Jakoba

Gabczaste zwyrodnienie mozgu

Samoistna : Nabyta
Rodzinna ) Jatrogenna
(sporadyczna) £CID (nowy wariant) 01D
sCJD nvCJD J

W wiekszos$ci przypadkow gabcezaste
zwyrodnienie mozgu rozwija sie nagle i szybko -
tylko 5 proc. chorych przezywa powyzej 2 lat.



Objawy:

zaburzenia czucia, rownowagi i koordynacji
ruchowe;j

stany drzenia ciala

niedowlady konczyn najpierw dolnych, potem
gdrnych, prowadzace do uposledzenia
psychomotorycznego

otepienie



Smiertelna bezsennos$¢ rodzinna(FFI)

poczatek miedzy 37 — 61 r.Z.

trwa Srednio 13 miesiecy (7- 25 miesiecy)
choruje na nig okolo 28 rodzin na Swiecie
Zawsze Smiertelna

dziedziczona autosomalnie dominujaco



Choroba Gerstmanna-Strausslera-

Scheinkera (GSS)

choroba znana przez psychiatréow od 1911r.

po raz pierwszy opisana w 1928 r. (Gerstmann),
potem w 1936 r. przez Gerstmanna, Strausslera i
Scheinkera

choroba dziedziczna

niezwykle zroéznicowana w obrazie klinicznym (w
zalezno$ci od mutacji w genotypie PRNP)

zapadalno$¢ wynosi 1 na 100 mln
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Scarpie(choroba ktusowa, trzesawka)




Choroba wsciektych krow (BSE)

Objawy: drzenie, nerwowos¢, utrata koordynacji
ruchowej i funkcji lokomocyjnych, utrata wagi,
specyficzny rodzaj chodu

Smieré z reguly do roku od momentu pojawienia
sie objawow

Epidemia w Wielkiej Brytanii




