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 چکیده

 زایی بیماری امکان که هستند نادرست تاخورده داده شکل تغیر پروتئین نوعی و نوکلئیک اسید فاقد انتقال قابل ذرات ها پریون

 حتی و زهانوکلئا پروتئازها، اتانول، ها در برابر فرمالدئید، پریون .است( PrPSc) داده شکل تغیر پروتئین یک واقع در که ، دارند

 طیف در آنها که چالشی برای ضدعفونی وسایل و ابزار بهداشتی ایجاد میکنند. هستند مقاوم یونیزان و بنفش ماوراء اشعه

 ثیار پراکنده، صورت به توانند می انسانی پریون های بیماری. دهند می رخ انسان جمله از پستانداران های گونه از ای گسترده

های مسری که عفونی  گروه بیماری :نمود تقسیم گروه سه به توان می را ها پریون از ناشی ایه ریبیما .باشند اکتسابی یا

گیر مانند  های تک خوابی کشنده خانوادگی و گروه بیماری های ژنتیکی مانند بی های کورو، گروه بیماری هستند مانند بیماری

 شود، می گفته نیز «انتقال قابل فرم اسفنجی های سفالوپاتینا» آن به گاهی که پریون های بیماری .بیماری کروتزفلدجاکوب

 دهند. رخ می انسان شاینکر در-اشتروسلر-گرسمن سندرم بیماری و کوب،جا-کروتسفلد کورو، هایی مانند بیماری شامل

صرفا برای تسکین  ههای پریون انسانی پیدا نشده است و داروهای تجویز شد متاسفانه تا به الان هیچ راه درمانی برای بیماری

های بهداشتی مرتبط با بخش سلامت و درمان  میباشد و همچنین تنها راه پیشگیری، نظارت صحیح بر فعالیت درد این بیماری

 پاتولوژیک و بالینیو علائم  کند می بررسی را پریون شناسی زیست به مربوط کلی پیشینه از برخی مقاله این باشد. کشورها می

 را بررسی میکند. ، و...های تشخیصی اپیدمیولوژی و روشی انسانی، ها نپریو های بیماری

 

 .اسفنجی آنسفالوپاتی، شاینکر-اشتروسلر-گرسمن سندرمجاکوب، -پریون، پریون انسانی، کورو، کروتزفیلدهای كلیدی:  واژه
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 مقدمه -1

 ژنتیکی ،(پراکنده) خودبخودیسه شکل  بیماری های پریون در پزشکی بسیار منحصر به فرد بوده ، چرا که قادرند به

 ,Prusiner) (Liberski et al., 2019) های عصبی کشنده کنند ایجاد بیماری (انتقال/عفونی) اکتسابی و( خانوادگی)

ل انتقال فاقد اسید نوکلئیک و نوعی پروتئین تغیر شکل داده تاخورده نادرست هستند که امکان پریون ها ذرات قاب .(1998

 "Sc")که در آن  PrPScاست. فرم بیماریزای آن  (PrPSc)زایی دارند ، که در واقع یک پروتئین تغیر شکل داده  بیماری

 "C")که در آن  PrPCاس با پروتئین های سالم گو عمل میکند که در تمپریون به عنوان یک ال این مخفف اسکراپی است(

تبدیل میکند. این تماس با پروتئین های سالم  PrPSc، آن را به فرم بیماریزا  مخفف شکل طبیعی و سلولی پروتئین است(

 .(Liberski et al., 2019) (Prusiner, 1998) شود ها می دیگر باعث تبدیل و تجمع این پروتئین

 ماوراء اشعه حتی و نوکلئازها پروتئازها، اتانول، ها در برابر فرمالدئید، دریافتند که پریون 1341تا  1311های  محققان در دهه

 روش با توان نمی را عفونی عامل حال،این این با .(Johnson, 2005, Prusiner, 1982) هستند مقاوم یونیزان و بنفش

 ,Bechtel and Geschwind, 2013) کند می غیرفعال را ها میکروارگانیسم سایر و ها ویروس که کرد غیرفعال هایی

Prusiner, 1998). فعال غیر برابر در که کوچک پروتئینی عفونی ذره یک دادن )برای نشان پریون اصطلاح ،1392 سال در 

 .(Prusiner, 1982) شد پیشنهاد است( مقاوم کنند، می اصلاح را نوکلئیک اسیدهای که هایی روش اکثر توسط شدن

اما پروتئین  .(Glatzel et al., 2005) شدبا معمولی به پروتئاز حساس است و دارای مارپیچ آلفا زیادی می پریون پروتئین

 و دهد می تشکیل را آمیلوئیدی همچنین فیبرهای ،ت اس نامحلول و پروتئاز به مقاوم( انتقال و بیماریزا آن قابل ایزوفرم)پریون 

 .(Legname et al., 2004) باشد می زیادی ورق بتادارای 

و فکر کرد موارد او شبیه زن جوانی اولین بیماری پریون انسانی را توصیف کرد  1321و  1321های  آلفونس جاکوب طی سال

 معمولاً بیماری این .(Creutzfeldt, 1989, Jakob, 1989) هانس کروتسفلد توصیف کرده بود 1321است که در سال 

 محقق ز،گیب. جی کلارنس اینکه تا شد می شناخته Jakob-Creutzfeldt یا Jakob بیماری عنوان به دهه چندین برای

زبان  اول حروف به آن مخفف نام زیرا کرد، جاکوب-کروتزفلد بیماری اصطلاح از استفاده به شروع زمینه، این در برجسته

جایزه نوبل فیزیولوژی یا پزشکی را به دلیل  1331استنلی پروسینر در سال   .(Gibbs et al., 1992) بود انگلیسی نزدیکتر

 یا «پروتئینی عفونی ذره»جداسازی عامل اسکراپی و تایید اینکه پروتئینی به اشتباه تا شده است، دریافت کرد ، که او آن را 

 .(Prusiner, 1998) نامید پریون

 شامپانزه به D.Carleton Gajdusek با موفقیت توسط انسانی است که پریون بیماری اولین همچنین بیماری پریونی کورو،

 و جاکوب-کروتزفلد بیماری انتقال در و کرد باز را انسانی پزشکی از جدیدی اندازهای چشم کورو کشف .شد منتقل ها

 بزرگترین از یکی کورو انتقال .داشت اساسی نقش انسان به انتقال یبرا گاوی شکل اسفنجی آنسفالوپاتی ارتباط همچنین

پریون ها قادرند هم در انسان ها و هم در  .(Liberski et al., 2019) بود بیستم قرن پزشکی زیست علوم به ها کمک

گروه  :نمود تقسیم گروه سه به توان می را ها پریون از ناشی های بیماری .(cdc.gov, 2021) کنندحیوانات ایجاد بیماری 

خوابی کشنده  های ژنتیکی مانند بی یهای کورو و جنون گاوی ، گروه بیمار های مسری که عفونی هستند مانند بیماری بیماری

-Jakob پراکنده بیماری .(1131, نویدی) روتزفلدجاکوبهای تک گیر مانند بیماری ک خانوادگی و گروه  بیماری

Creutzfeldt مرتبط پروتئین ژن در جهش از ناشی ژنتیکی، پریون های بیماری. است انسانی پریون بیماری شکل ترین شایع 

 تظاهرات دلیل به و شوند می بندی طبقه نوروپاتولوژیک های ویژگی و بالینی فنوتیپ جهش، اساس بر ،(PRNP) پریون با

 .(Geschwind, 2015b) است دشوار آنها تشخیص دارند، که متنوعی

 .دهد می رخ سال در میلیون هر در مورد 1,1 تا 1 میزان به جهان یافته توسعه کشورهای بیشتر رد انسانی پریون های بیماری

 که شود می داده تشخیص پریون بیماری دمور 411 حدود سالانه نفر، میلیون 111 حدود در جمعیتی با متحده ایالات در

 بیماری% 31 تا% 91 انسانی، پریون های بیماری از .(Maddox et al., 2015) است میلیون 1 در 1,2 آن بروز میزان

 Brown and) هستند اکتسابی% 1 از کمتر و( خانوادگی اغلب) ژنتیکی% 11 تا% Creutzfeldt- Jakob ، 11 پراکنده
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Mastrianni, 2010, Prusiner, 1998). و آلزایمر بیماری ایجاد عامل که میدهند احتمال دانشمندان از ای عده امروزه 

 .(1131, نویدی) باشند توانند پریونها می نیز پارکینسون

جاکوب -شوند، که به بیماری کروتزفلد یاین خانواده از بیماری ها که اغلب به عنوان آنسفالوپاتی اسفنجی قابل انتقال شناخته م

 وع علائم بسیار طولانی استشوند ، چرا که دوره ابتلا تا شر شناخته می «آهسته های ویروس»توان اشاره نمود ، به نام  می

(Prusiner, 1998). اند. همچنین  ها و نحوه تکثیر و یا تبدیل آنها هنوز سوالات اساسی جذابی را بوجود آورده ماهیت پریون

 Aguzzi) کنند اکید میهای بالقوه ت های تشخیصی بهتر و درمان های پریون و نیاز به تست های اخیر بر پاتوژنز بیماری بررسی

et al., 2004, Sivitz and Erdtmann, 2003). های انسانی  هدف اصلی این مقاله بررسی جامع و کامل تمامی پریون

 شد.با می

 

 های انسانی انواع پریون-2

1-2- CJD جاكوب( )كروتزفلد 

 اولین بیماری این. است cjd یا جاکوب کروتزفلد شود می ایجاد پریونی های عفونت اثر بر که هایی بیماری ترین مهم از یکی

 شناسایی جاکوب آلفونس توسط بعد مدتی و کروتزفلد گرهارد هانس نام به آلمانی شناس عصب یک توسط 1321 سال در بار

 آنسفالوپاتی نام با که است نورودژنراتیو و عصبی اختلال یک بیماری این. گرفت نام جاکوب کروتزفلد اساس همین بر و شد

 بار اولین پریون .شود می ایجاد پریونی وتئینرپ از ناشی عفونت اساس بر جاکوب کروتزفلد. شود می شناخته نیز اسفنجی

 پریون پروتئین مخرب اثر بار اولین برای که است آمریکایی اعصاب و مغز متخصص یک او شد، شناسایی پروسنر استنلی توسط

 پروتئینی انسان ویژه به پستانداران های گونه تمام مغز در که است گونه بدین بیماری اثر مکانیسم .نمود اثبات مغز بر را

 زمانی,  شود کد می 21 شماره کروموزوم بر روی ژن این که شود می کدPrNP ژن توسط که, دارد وجود Prpc نام به طبیعی

 افراد بدن در است طبیعی غیر ایزوفرم یک که Prpsc صورت به پریونی های پروتئین شود می دچار پریونی عفونت به فرد که

 که است این در پریون و prpc طبیعی پروتئین بین تفاوت واقع شوند. در می مغز شدن اسفنجی به منجر و کرده رسوب

 مغز درPrpsc شکل به که هستند عفونی پروتئینی ذرات, ها پریون اما شود می کدPrNp های ژن توسط طبیعی پروتئین

 ,Gambetti et al., 2003, Head) شود می مغز شدن اسفنجی به منجر که باشد می اسکراپی Scمنظور.  میکنند رسوب

2015, Ironside et al., 2018, Prusiner, 1998, WHO, 2003). 

 و کند می بروز تدریج به بیماری علائم دوماه از پس معمولا که. باشد می سال 2 تا ماه 2 بین بیماری این نهفتگی دوره طول

 ,Chaudhuri and Paul, 2006) دهد می دست از را خود جان بیمار دوسال تا ماه 2 بین بیماری وخامت به بسته

Clarke et al., 2001). این انواع برسی به مقاله ادامه در دارد، مختلفی انواع از که است زئونوز یک بیماری جاکوب کروتزفلد 

یا  پراکندهترین آن نوع  شایع اما. باشد  Scjd,  Icjd ,  Vcjd,  Fcjd به اشکال تواند می بیماری این.پردازیم می بیماری

Scjd باشد می (Ward et al., 2006, Will, 2003). 

 کروتزفلد که دریافتند پژوهشگران شده انجام اروپایی کشور ۶ در که1339 سال در پژوهشگران توسط که تحقیقاتی طی

 طریق از موارد درصد 1 در ، لباغ اوتوزومال توراث با موارد درصد 9 در ، گیر تک صورت به موارد درصد 91 در جاکوب

 بیشتر جاکوب کروتزفلد داده نشان تحقیقات البته. یابد می انتقال جدید تواریان صورت به موارد درصد 1 در و درمانی اقدامات

 ,Brown et al., 1994, Ironside, 2010) دهد می قرار هدف را جوان افراد آن واریانت نوع و شده مشاهده  مسن درافراد

Ironside, 2012, Will et al., 1998). علائم دارای فرد اول مرحله در: شود می ایجاد مرحله سه در بیماری این لائمع 

آتاکسی،  بیماری پیشروی اثر در دوم مرحله است. در بینایی اختلالات همچنین و عصبی اختلالات توهم همچون پریشی روان

 دهد می دست از را خود جان مغز ندش اسفنجی اثر بر فرد سوم مرحله در و شود می ایجاد آلزایمر و عقلی الوکلونس، زومی

(Iwasaki et al., 2015, Iwasaki et al., 2012). 
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 ,CDC) 2222الی  1191های  كروتز فیلد جاكوب در سال بیماری به مبتلا بیماران میر و مرگ میزان 2و1نمودار

2024) 

 القانت رشد، هورمون انتقال شامه، سخت بافت ، پیوند قرنیه پیوند یابد انتقال مختلفی های راه از می تواند بیماری این

 ,Ah) شوند می محسوب بیماری انتقال های روش از آلوده ابزار و خونی های فرآورده و خون انتقال انسانی، گنادوتریپین

2004, Hunter et al., 2002). شناسایی  با زمان هم که آنجایی ازcjd یا گاوی جنون بیماریBSE  انگلستان در نیز 
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 پریون به آلوده گوشت مصرف نتیجه در گرفت شکل نیز انسان به آلوده گوشت مصرف طریق از بیماری انتقال اند شده شناسایی

یکی از تست های موثر  .(Ironside, 2010, Ironside, 2012) باشد نانسا به بیماری انتقال روشهای از یکی تواند می نیز

 MRIکند، تصویربرداری رزونانس یا همان  بخش کورتکس مغز ایجاد می رکه این بیماری د   تشخیصی، به علت تغیرات اولیه

 .(Zerr et al., 2009) است

ی این  توان این بیماری را تشخیص داد، از جمله می CSFهمچنین با بررسی بیومارکرهای موجود در مایع مغزی نخاعی یا 

 EEGیا الکتروانسفالوگرام .(Green et al., 2007, Mok et al., 2017) اشاره نمود tauتوان به پروتئین  مارکرها میبیو

 موثر  MRI , CSF که آنجایی از اما. موثر جهت تشخیص بیماریهای حاصل از این ذرات عفونی میباشد های روش از نیز یکی

 منظور به نیز ادرار و خون آزمایش از .(Moda et al., 2014) گیرد می قرار استفاده مورد کمتر روش این معمولا ترند

.  دارند قرار اروپا قاره در بیماری این درگیر کشورهای بیشترین .(Moda et al., 2014) گرفت بهره توان می بیماری تشخیص

 کشورهای میان در انگلستان کشور  البته.  نمود اشاره... و  دانمارک اسپانیا، ایرلند، فرانسه، انگلستان، به توان می آنها میان از

 آسیا و اقیانوسیه حوزه های کشور در همچنین .(Callaway, 2013) است بوده مبتلایان شمار بیشترین دارای بیماری درگیر

 .(Marashi, 2020) اند شده مشاهده بیماری این به مبتلایان نیز

 ابزار با حجامت اثر در که بود خانمی به مربوط که شد، گزارش 119۶ سال در جاکوب کروتزفلد به ابتلا نمونه یک نیز ایران در

 ها راهکار کشورها برخی از بیماری انتقال از جلوگیری منظور به .(Ghorbani et al., 2007) بود شده مبتلا بیماری به آلوده

 در .پردازیم می آنها از مورد چند برسی به اکنون. اند داده ارائه را خونی های فرآورده و خون غربالگری جمله از هایی سیاست و

 ,Regan and Taylor) هستند معاف خون اهدای از اند داشته خون دریافت بعد به 1391 سال از که افرادی انگلستان

 و قرنیه پیوند و پلاسما و خون اهدای از اند داشته اقامت نگلستانا در 133۶ تا 1391سال از که افرادی اسپانیا در .(2002

 بیش یا و اند داشته اقامت انگلستان در ماه 1 از بیش که افرادی کانادا در .(de Sangre, 2007) هستند معاف ها بافت سایر

 مورد نیز را سعودی عربستان کانادا، اینکه علت.   ندارند را پلاسما و خون اهدای حق اند بوده مقیم سعودی عربستان در ماه ۶ از

 است بوده کانادا و آمریکا به عربستان از ها آن مهاجرت از پس مارییب به عربستانی فرد سه ابتلای داده است، قرار محدودیت

(Coulthart et al., 2016). 

 ،آلمان انگلستان همچون اروپایی کشورهای در 2114 تا 1391 سال از که را افرادی ژاپن نیز آسیایی کشورهای میان در

 راهکارهای زا موارد این .(Marashi, 2020) کرده است معاف خون اهدای از اند داشته حضور ماه ۶ از بیش و بلژیک فرانسه،

 .ها بود های مرتبط با پریون بیماری به ابتلا از پیشگیری برای خونی های فرآورده و خون غربالگری منظور به ها کشور برخی از

 

 انواع كروتزفیلد جاكوب

1-1-2- ICJD  

ان بیماری در سراسر جهمورد ابتلا به این  432از  باشد. تاکنون بیش جاکوب میاین بیماری یکی از زیر مجموعه های کروتزفلد 

واقع یکی از  در گفت که مهم ترین علامت این بیماری آلزایمر است.  می توان .(Bonda et al., 2016) است گزارش شده

)فرم آلفا فرم سالم  پروتئین پیش ساز آمیلویید بتااین ، که باشد می APPنقش دارد پروتئین های مهم که در ایجاد آلزایمر 

لت رسوب این آمیلوییدها آلزایمر در ماری به عدر این بی نام دارد. یابد( باشد تغییر می پریون است و به بتا که بیماریزا می

طی تحقیقات اخیر نشان داده  .(Friedrich et al., 2010, Hamaguchi et al., 2012) شخص بیمار پدیدار می شود

مورد  9 مورد از 4ر وجود آنتی بادی مربوط به این بیماری د توان این بیماری را تشخیص داد.آنتی بادی می  شده که از طریق

نحوه انتقال بیماری به این افراد نیز از است.  در فرانسه مشاهده شده مبتلایانمورد  11مورد از  19و لستان در انگیان مبتلا

 Duyckaerts et al., 2018, Jaunmuktane et al., 2015, Ritchie et) است طریق تزریق هورمون رشد آلوده بوده

al., 2017). نمیکره های مخچه ، تالاموس، وعی ارزیابی هیستوپاتولوژیک در مغز مشخص شده که مناطق هیپوکامپ،ن در 
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فرونتال، مناطق گیجگاهی و جداری بهترین مناطق برای ارزیابی حالت اسفنجی  مغز در این بیماری است ،که با رنگ آمیزی 

 .(Thal et al., 2002) تشخیص دادتوان آن را  ( میH&E Strainائوزین )-هماتوکسیلین

 

2-1-2- VCJD  

در  2111این بیماری در سال  شناسایی شد. 133۶از انواع این بیماری است که درسال دیگر  واریانت کروتسفلد جاکوب یکی

نیز فردی دیگر به این  1333بیماری مبتلا شده بود. درسال این که از طریق انتقال خون آلوده، به  ،شدمسن دیده فردی 

متخصصان متوجه وجود ، همچنین پس از کالبد شکافی ماه پس از ابتلا به بیماری در گذشت.  19بیماری مبتلا شد و حدودا 

سال رخ می  21 یتقریبا بالا ،جاکوب معمولا در سنین جوانی کروتسفلدواریانت  .شدند 123 کدون ژن پروتئین پریونی روی

واقع یکی از تفاوت های عمده  سال مشاهده می شود. در 11برخلاف کروتسفلد جاکوب که در افراد مسن تقریبا بالای ، دهد

از علائم روانی مربوط به واریانت کروتسفلد  .(Brown et al., 1994, Will, 1993) سن ابتلا در آنهاست ،این دو بیماری

فراموشی، افسردگی، اضطراب، ناهنجاری های رفتاری، افکار خودکشی، توهمات ،پرخاشگری و  ل،جاکوب می توان به زوال عق

اختلالات ، میوکلونس ،توان به آتاکسی و حرکات غیر ارادی تحریک پذیری اشاره نمود. همچنین از علائم جسمانی نیز می

 Brown et al., 1994, Parchi et al., 1996, Windl et al., 1999, Zerr) کردهمچنین درد مفاصل اشاره  ،یناییب

et al., 2000). ماه است 14الی  12ن طول دوره ی این بیمار بی (Tyler, 2003). 

 

3-1-2- FCJD  

زوال شناختی پیشرونده سریع، ناهنجاری های راه رفتن کلاسیک،  علائمپراکنده دارند.  هیتما CJDدرصد موارد  91بیش از 

 شود تر ظاهر می تر با مدت بقای طولانی معمولاً در سنین پایینSCJD  ، FCJD . در مقایسه بااستو میوکلونوس 

(Gambetti et al., 2003).  بیماران مبتلا بهFCJD بیماران مبتلا به با  یمشابهفنوتیپ آسیب شناسی و بالینی  از نظر

غالب دارد و بیش از نیمی از اعضای خانواده مبتلا که حامل  توارث. این بیماری یک الگوی دارند CJDاشکال غیر ژنتیکی 

کانادا، اروپا،  در کشورهایخوشه های خانوادگی خانوادگی در میان بسیاری از  CJD. کنند فوت می ،جهش هستند در نهایت

اسید  وهمراه است  اغلب با جهشاین بیماری ژاپن، اسرائیل، ایالات متحده و چندین کشور آمریکای لاتین گزارش شده است. 

 211ن خانوادگی مرتبط با جهش کدو CJDژن پروتئین پریون جایگزین می کند. مسلماً  211گلوتامیک را با لیزین در کدون 

یماری پریون در انسان است. بزرگترین خوشه خانوادگی در میان یهودیان لیبیایی و تونسی الاصل شایع ترین شکل ارثی ب

تاً جاکوب خانوادگی با بیماری پراکنده تنها در بروز میانگین سنی نسب-بیماری کروتزفلد .(Belay, 2017) گزارش شده است

 .(Matthews, 1987) تر متفاوت است پایین

 

4-1-2- SCJD  

Scjd شود در انسان است که در اثر پریون ها ایجاد می، تحلیل بر مغر و کشنده یک بیماری عصبی (Bahl et al., 2009). 

کودک فرانسوی در اثر بیماری نامشخصی که شباهت زیادی به جنون گاوی داشت درگذشتند.   111بیش از  1391سال  در

ای که به  پس از بررسی های بسیار مشخص شد که این بیماری پس از تزریق هورمون رشد استخراج شده از غده هیپوفیز عده

 ,.Bahl et al) ه استو منجر به مرگ آنها شد انتقال یافتهاین کودکان ه دلیل بیماری های عفونی و روانی فوت کرده بودند، ب

سایر علائم  وآتاکسی، میوکلونس  از نظر بالینی با زوال عقل به سرعت پیشرونده همراه با را پراکندهکروتزفیلد جاکوب  .(2009

تجمعات پروتئین پریون غیر طبیعی، تغییر اسفنجی شکل، از دست دادن نورون و گلیوز  از جملهعصبی و نوروپاتولوژیک، 

تغییرات رفتاری، هماهنگی ضعیف، اختلالات  توان به مشکلات حافظه، ی میتوان تشخیص داد.از دیگر علائم این بیمار می

 .(Capellari et al., 2000) بینایی ، زوال عقل، حرکات غیر ارادی، نابینایی، ضعف و کما اشاره کرد
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3-2-)Kuru كورو) 

در نهایت باعث  وآن موجب اسفنجی شدن  مغز یک بیماری آنسفالوپاتی اسفنجی است که با تاثیر مستقیم بر نیز این بیماری

فور جنوبی منطقه  این بیماری برای اولین بار در است. شود، همچنین تا کنون درمانی برای این بیماری یافت نشده  مرگ می

طبق بررسی های انجام شده بر روی افرادی که در این قبایل به صورت خود به خودی   شد.اهده نو مش گینه آودر میان قبایل پاپ

جاکوب مبتلا شده بودند، پژوهشگران متوجه شدند که یکی از آداب و رسوم مذهبی پس از مرگ افراد این -لدبه بیماری کروتزف

قبیله مصرف شود، که همین امر منجر به انتقال است که اجساد از جمله مغز شخص متوفی در مراسم تدفین توسط افراد 

 .(Alpers and Rail, 1971, Bennett et al., 1959, Bennett et al., 1958) بیماری به افراد زنده و سالم میشد

 فردی بود که روی بیماری کورو تحقیقاتیولین او ا .دنیل کارلتون گایداشک پزشک آمریکایی دردانشگاه هاروارد تحصیل میکرد

برنده جایزه نوبل شد. او اولین فردی بود که به  و را به عنوان اولین بیماری پریون عفونی شناسایی کرد کورو و انجام داد

زنان وکودکان  .(Asher et al., 1993, Liberski and Gajdusek, 1997) نو برای برسی این بیماری رفت پاپوآگینه

مردان مبتلا به بیماری بسیار عداد شد. ت توسط آنها مصرف می متوفیازقربانیان اصلی این بیماری بودند زیرا دراین مراسم مغز 

مردان قبایل به  از درصد تنها دو 1319تا  1311های  ای که طبق تحقیقات بین سال کودکان بود به گونه از زنان و ترکم

 .(Mead et al., 2001) بودندبیماری مبتلا شده 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

 
 

 
 

 1111الی  1199 های سال در جنسیت تفکیک اساس بر كورو بیماری به مبتلا بیماران میر و مرگ میزان 3رنمودا

(Team and Alpers, 2005) 

همچنین از روش های تشخیصی دیگر  از خون افراد مبتلا انجام شد. DNA شناسایی بیماری برای اولین بار از طریق استخراج

 موثر باشد بسیار در تشخیص بیماری دتوان یا واکنش زنجیره ای پلیمراز اشاره کرد ، هرچند علائم بالینی می PCRتوان به  می

(Mead et al., 2001). امر منجر افراد از مغز آلوده متوفی، که این یعنی مصرف  .ی سنتی بود راه انتقال بیماری ازشیوه تنها

به  123ن این بیماری نیز مانند سایر انسفالوپاتی های اسفنجی به علت نقص درکدو .شد به ابتلای افراد به بیماری کورو می

آمریکایی به منظور  گایداشک پزشک .(Mead et al., 2000) وندش ویژه روی اسید آمینه های والین و متیونین ایجاد می
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ه شد که همان علائم به یک شامپانزه تزریق کرد و متوجرا، قربانیان آلوده  یکی از مغز، مایع تهیه شده از تشخیص این بیماری

یک دامپزشک  1313ل درسا در نتیجه توانست این بیماری پریونی عفونی را تشخیص دهد. ،شود نیز در شامپانزه مشاهده می

پی در میان گوسفندان و بزهای اای به گایداشک اعلام کرده بیماری تحت عنوان اسکر ویلیام هادلو طی نامه آمریکایی به نام

شود و  گوسفندان و مرگ آنها می رد که دقیقا مطابق کورو است و باعث اسفنجی و حفره حفره شدن مغزاسترالیایی وجود دا

 ,Collinge et al., 2008, Hadlow, 1992) شد شناسایی بیماری همین امر موجب تحقیقات بیشتر و کمک در

Liberski and Gajdusek, 1997, Lindenbaum, 2009). تواند  مشخص شد که دوره کمون بیماری می 1311 درسال

 .(Gajdusek et al., 1976) بازند میماه باشد اما اکثر افراد حدودا دو سال پس از ابتلا به بیماری جان  13الی  11ن بی

 و م، کاهش وزن،(، درد شکرسددست ها می ازساق پا شروع وبه مچ )توان به سردرد،درد مفاصل و اندام ها  علائم بیماری می از

 است ای پس ازآن عدم هماهنگی عضلات به گونه و افتد پس ازحدود یک ماه آتاکسی اتفاق می. حتی عفونت تنفسی اشاره نمود

ازآثار روحی و روانی  بیماران نیزالبته منزوی شدن  . خواهد داشتن را راهی و کمک توانایی حرکتکه فرد بیمار بدون هم

دن لرزش ب یبیمار علامتاما مهمترین  دانستند که نهایتا تا دو سال زنده می مانند. بیماران می کهجهت این به  ،بود یبیمار

اینکه کورو به معنای رعشه  ،درباره نام بیماری یک تئوری وجود دارد میلرزید.ای که حتی چشم های فرد بیمار نیز  بود به گونه

همانطورکه پیشترگفته شد ازآنجایی که این  یا لرز است و از آنجایی که لرزش ازمهمترین علائم بیماریست آن را کورو نامیدند.

 نتیجه در نو مشاهده شده در در پاپوآگینه مراسم مذهبی تنها شود و نتی وازطریق مرده خواری منتقل میسبیماری به روش 

همچنین متاسفانه هیچگونه درمان و واکسنی برای بیماری  است. به بیماری شناسایی نشده سایر نقاط جهان تاکنون موارد ابتلا

 .(Liberski et al., 2019) است کشف نشده

 

4-2GSS- (شاینکر-اشتروسلر-گرسمن )سندرم 

این بیماری اولین بار توسط جوزف گرسمن کشف شد. است.  GSSسندرم  یکی دیگر از انواع بیماری های ناشی از پریون ها

گرسمن یک متخصص اعصاب و روان اتریشی بود که در وین به تحصیل  است. آن کاشف نام نام این بیماری نیز برگرفته از

در واشنگتن  تعداد زیادی مقاله در ارتباط با خود دوران تحصیل اتمام  پرداخت سپس به واشنگتن مهاجرت نمود. او پس از

از علائم این بیماری  .(Collins et al., 2001) بیماری های مربوط به اعصاب و روان ، ازجمله سندرم گرسمن منتشر نمود

یکی دیگر از علائم این بیماری اگنوزی انگشتان است این  .توان به اتاکسی مخچه ای ، میوکلونوس و زوال عقل اشاره نمود می

 Irisawa et al., 2007, Yasir and) باشد میبیماری نیز مانند سایر عفونت های پریونی ، یک بیماری تحلیل برنده مغزی 

Al-Makhzoomy, 2021).  ساله آمریکایی به دلیل از  11یک مرد بود،  2112اولین مورد دیده شده از این بیماری درسال

کند و پس از آن دچار سردرد ، دیس آرتری ، تعریق شبانه  دست دادن توجه خود در هنگام رانندگی به بیمارستان مراجعه می

ل لاپس ازمدتی با افزایش شدت بیماری  علائم حاد تری  همچون کند بودن و نامفهومی در گفتار و اختشود  و  و خستگی می

از پرولین به  112علت ایجاد این بیماری تغییری در رمز ژنتیکی  .(Samman et al., 1999) در حرکت فرد نمایان شد

 از افراد مبتلا به این بیماری شناسایی شده است در ژن پروتئین پریون PRNPانسان در بسیاری   21لوسین، در کروموزوم 

(Arata et al., 2006). 

 

2- 1- FFI)بی خوابی كشنده خانوادگی( 

 FFIبا گزارش یک مرد ایتالیایی با علائمی حاکی از  11۶1( به سال FFIخوابی خانوادگی کشنده ) اولین توصیف بیماری بی

توسط لوگارسی و همکارانش شناسایی و به صورت بالینی توصیف شد، و  139۶برمی گردد. این بیماری به طور رسمی در سال 

 ,Khan and Bollu, 2018) لعات بعدی پاتوفیزیولوژی، سبب شناسی و سیر بالینی آن را تشریح کردنداطبه دنبال آن م

Lugaresi et al., 1986, Medori et al., 1992, Schenkein and Montagna, 2006).  بعدها، این اختلال به

ی کشنده خانوادگی بی خواب .(Krasnianski et al., 2008) ی شدبند ها دسته با پریون طهای مرتب یکی از بیماریعنوان 
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(FFI یک بیماری اتوزومال غالب است که به علت یک جهش در کدون )ژن  119PRNP( واقع در بازوی کوتاه ،p کروموزوم )

 ,Gallassi et al., 1996) است، شناسایی شده است PrPCکه مسئول ساخت پروتئین پریون  p13در موقعیت  21

Khan and Bollu, 2018). جهش ایجاد کننده بیماری، ( شامل جایگزینی از اسید آسپارتیک طبیعیAsp به آسپاراژین )

(Asnاست. حضور متیونین در کد ) در مقایسه با والین در همان موقعیت در  ،برای بی خوابی کشنده خانوادگی 123ون

می این بیماری با پیکربندی آلل ( متمایز است. علاوه بر این، شکل تهاجfCJDجاکوب )-بیماری خانوادگی کروتزفلد

-Metتر دارای متیونین ) زا مرتبط است. گونه تهاجمی یافته بیماری ژن جهش 123( در کدون Met-Valیافته ) غیرجهش

Met( بر روی آلل غیرجهش یافته در مقایسه با زمانی که والین دارد )Met-Valاست ) (Montagna et al., 1998). 

با اختلالات خواب، دستگاه عصبی خودمختار، حرکت، رفتار و شناخت، و از نظر پاتولوژیک با  این بیماری بالینی تظاهرات

وس مشخص می شود. از منظر فنوتیپ بالینی و همچنین تغییرات پاتولوژیک مغز ی تالامقدامی و میان -تخریب قسمت شکمی

 123والین در کدون  -، بلکه به پلی مورفیسم متیونینارتباط دارد 119خوابی خانوادگی کشنده ، نه تنها به جهش کدون  در بی

خوابی کشنده  های بالینی که نه تنها بی ویژگی .(Gallassi et al., 1996) همان ژن پروتئین پریون نیز مربوط می شود

شده انسانی  های شناخته در بین تمام بیماریکند، بلکه آن را  های پریون متمایز می ( را از سایر بیماریFFIخانوادگی )

که با  فعالی خودکار وابسته به هورمون که شامل اختلال خواب و بیداری عجیب و غریب و همچنین بیش ،کند فرد می منحصربه

 .(Montagna et al., 1995) باشد می دارد روزی را در بر اختلالات ریتم شبانه

ه های کوتاه و مکرر خواب با حرکات سریع مل از بین میرود و فقط دورخواب فیزیولوژیک به طور کادر ابتلا به این بیماری 

 .(Sforza et al., 1995) شوند به طور غیر طبیعی از خواب بلند میو فرد  وجود دارد، ( و به ندرت خواب دلتاREMچشم )

درصد مردم از آن شکایت دارند یکسان دانست. در این  21تا  11خوابی معمول که  توان با بی این اختلال در خواب را نمی

شود و  ی فیزیولوژیکی خواب تبدیل می است که یک الگوی ناقص در چرخهپایدار  پیچیده و یاختلالخوابی درواقع  بیماری بی

 .(Lugaresi et al., 1986) گردد ها و عملکرد سیستم عصبی خودمختار می ترشح هورمون رهمین امر منجر به اختلال د

خوابی کشنده خانوادگی نشان میدهند  ، در رابطه با بیماری بی in vivoو مطالعات کالبدشکافی و مطالعات  تمامی تحقیقات

 (Cortelli et al., 1997)، باشد های یافت شده در قسمت تالاموس و نواحی دستگاه لیمبیک می که تنها ناهنجاری و آسیب

 .(Parchi et al., 1995) شود در نتیجه آشکار است ، که اختلالات خواب و بیداری به دلیل آسیب به تالاموس ایجاد می

بارتند از : بی خوابی، سردرد، حملات پانیک، فوبیای عجیب و خوابی کشنده خانوادگی ع علائم و نشانه های اولیه بیماری بی

تب، واب، توهم، انیریسم )رویای روز(، رویاهای واقعی، بیش فعالی اتونومیک )ناتوانی، اختلال اسفنکتر، غریب، راه رفتن در خ

و دیسفاژی میباشد. ویژگی های ثانویه عبارتند از: بی ش لاغری( ، آتاکسی، گفتار نامفهوم تاکی کاردی ، تاری دید و افزای

بدگامی  -رزش، اختلالات تنفسی ، مشکل در تکلم )دیزآرتری( ، ناایستی، میوکلونوس ، ل  خوابی، عود واکنش های نوزاد گونه

حرکات عجیب و  تی در عضلات، دیستونی ، دیسکینزی ،، کاهش وزن، زوال عقل زیر قشری، سفتفاوتی  آبازیا( ، بی-)آستازی

مرحله  4توان این بیماری را در  می .(Fiorino, 1996, Portaluppi et al., 1994) غریب، بی حسی، کما و مرگ ناگهانی

  ودکلی تعریف نم
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 (Khan and Bollu, 2018) 4مودار ن

 

له اول بیماری با شروع تحت حاد بی خوابی مشخص می شود که طی چند ماه بدتر می شود و باعث علائم مرح :1مرحله 

 طول این مدت، بیماران ممکن است رویای شفاف را گزارش کنند.پارانویا و حملات پانیک می شود. در  کی مانند فوبیا،روانپزش

ا بدتر شدن بی خوابی بدتر می شود و بیماران دچار توهم می شوند. ماهه بعدی، علائم روانپزشکی همراه ب 1در دوره  :2مرحله 

 الی سمپاتیک دیده می شود.اختلال عملکرد اتونومیک به شکل بیش فع

 بیداری غالب می شود. ماهه معمولاً با بی خوابی کامل و اختلالات کامل چرخه خواب و 1حدود این مرحله کوتاه  :3مرحله 

ماه یا بیشتر طول بکشد و با زوال سریع شناختی و زوال عقل تعریف می شود.  ۶اری می تواند مرحله نهایی بیم :4مرحله 

  .به دنبال دارد را  ه دنبال آن کما و در نهایت مرگکلم داوطلبانه را تجربه می کنند که بتنی در حرکت یا بیماران ناتوا

 

 ,Khan and Bollu) ماه است 19و میانگین عمر بیماران پس از ابتلا این بیماری در حال حاضر غیر قابل درمان است 

سال مراجعه می  11سال با میانگین  ۶1تا  21سنین ( معمولاً بین FFIکشنده ) خانوادگی به بی خوابی بتلابیماران م .(2018

( و CTموگرافی کامپیوتری )تو .(Geschwind, 2015a) د، همچنین میزان ابتلا در زنان و مردان تقریبا مساوی استکنن

های  شناسی دارند، اما ممکن است به سایر آسیب FFIتشخیص ( ارزش محدودی در MRIتصویربرداری رزونانس مغناطیسی )

فیک  ممکن به دلیل گلیوز وجود داشته باشد. تغییرات آترو MRIعصبی کمک کنند. کاهش پخش تالاموس ممکن است در  

واند ( می تFDG-PETرداری توموگرافی انتشار پوزیترون فلورودوکسی گلوکز )شود. تصویرب بیماری آشکاراست با پیشرفت 

باید تحت  ،هیپومتابولیسم را در نواحی تالاموس و سینگولیت با تمایل به حفظ لوب اکسیپیتال نشان دهد. بیماران مشکوک

 Khan and) یابی کامل ژن قرار گیرند یا توالی PRNPل هدفمند نوع بیماریزای آزمایش ژنتیکی برای تجزیه و تحلی

Bollu, 2018). شوند داروها صرفا برای تسکین دردها تجویز می تاکنون درمانی برای این بیماتری یافت نشده است و 

(Burchell and Panegyres, 2016, Forloni et al., 2015, Reder et al., 1995). 

 

 متغییر پروتئاز به حساس پریونوپاتی-6-2

 ا اندکی تغییر می دهند و آن ها را از پروتئین های محلول به نامحلول تبدیل می کنندروتئین های سالم رپریون ها ساختار پ

(Prusiner, 1982). 

و  (Napper and Schatzl, 2023)شود،  نجر به تجمع یافتنشان در داخل سلول می، ممچنین به دلیل عدم انحلال آنهاه

کنند آن ها را بدن در نظر می گیرند، پس سعی می  آنزیم های تجزیه کننده در بدن این تجمع پروتئین ها را یک تهدید برای
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ی پریون ها ناکام می  های بدن در عمل تجزیه این پریون ها به پروتئازها مقاوم هستند آنزیم تخریب کنند اما از آنجایی که

 .(Kim et al., 2023) مانند

درصد از کل بیماری های  2به شدت نادر می باشد )حدود پریونوپاتی حساس به پروتئاز متغییر نوعی بیماری پریونی است اما 

ین بیماری سال و اشخاصی که سابقه خانوادگی زوال عقل دارند بیشتر است. ا 11بالای  پریونی( و احتمال ابتلا به آن در افراد

 .(Notari et al., 2018) تغییر نام داد 2111بیشتر در مورد آن در سال  مطالعاتایی شد و پس از شناس 2119ابتدا در سال 

 .(Huang et al., 2021) زارش شده استدرصد گ  1/1تا  1قریبی با شیوع ت در ایالات متحده آمریکا ردمو 11ن تاکنو

زوال شناختی و کاهش وزن ، گفتار در همچون روان پریشی، اختلال ای تظاهرات بالینیسال با  2ط تا بیماری به طور متوس

 .(Head et al., 2013) شدید بروز می کند

-های پریون انسانی، همراه با بیماری پراکنده کروتسفلد عنوان شکل پراکنده بیماری را به VPSPrهای ژنی،  فقدان جهش

 ز سهبر بیمارانی که دارای هر یک ا sCJD ،VPSPrکند. مانند  خوابی کشنده پراکنده ایجاد می ( و بیsCJDجاکوب )

گذارد و  ( هستند، تأثیر میPrPتئین پریون )یک ژن پرومورف پلی PRNP 123در کدون  VV، و MM ،MVژنوتیپ، 

VPSPr VV  ۶1  موارد  درصد از کلVPSPr دده را تشکیل می (Head et al., 2010).  

 جاکوب نزدیک است. -فلدزاری کروتپروتئاز متغییر بیماری است که از نظر فنوتیپی به بیمریونوپاتی حساس به پ

هایی بر روی افرادی که در بریتانیا در سایی شد و سپس تحقیق در ایالات متحده شنا 2119ولین کیس این بیماری در سال ا

بودند، انجام شد تا اطلاعات بیشتری پیرامون  جاکوب مراجعه کرده-به واحد بیماری کروتزفلد 2119الی  1331دوره زمانی 

 ,.Notari et al)  ه شودجاکوب ارائ-ساس به پروتئاز به دلیل شباهت به کروتزفلدونوپاتی حیروز و فنوتیپ بیماری پرتعیین ب

2018). 

تا ژانویه  2112که طی ماه می  بیمار گزارش شد 11ر پریونی جدید دیک بیماری  مریکاآ در ایالات متحده 2119در سال 

(NPDPSC)به  211۶
سفالوپاتی اسفنجی شکل مغز بودند زیرا همگی ژنوتیپ آنبیمار دچار  11هر   .کرده بودند جعهمرا  1

 .(Diack et al., 2014) را داشتند PRNP 129VVکدون 

نفر اعلام شده  11دیه اروپا کل مرگ و میر ناشی از پریونوپاتی حساس به پروتئاز متغیر طبق گزارشات از ایالات متحده و اتحا

  شود. دیده می 1است که به تفکیک کشور در نمودار شماره 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

                                                           
1
 National Prion Disease Pathology Surveillance Center (آمریکا متحده ایالات پریون بیماری پاتولوژی مراقبت ملی مرکز)   
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 ,.Notari et al)ی مختلف از متغیر در كشورهابیماری پریونوپاتی حساس به پروتئآمار مبتلایان به  1 نمودار

2018) 
ند و هیچ عامل خطری برای ایجاد  نداشت  PRNPاحیه کدکننده  ،  هیچ جهشی در نsCJDاین بیماران نیز همچون بیماران 

CJD این گروه از بیماران به علت خواص بیوشیمیایی غیرعادی  ایی نشد.ین بیماران شناسایتروژنیک در بPrP  غیر طبیعی در

اصلی را در روند نقش  PrPدهد که  نشان می VPSPrدر  PrPresوجود  مغز نسبت به هضم پروتئاز بسیار کمتر مقاوم است.

و بیماری پریون ثابت نشده است. این امکان وجود دارد که  PrPاشکال مختلف  کند. با این حال، رابطه بین فا میبیماری ای

 VPSPrغیر طبیعی ممکن است به آسیب شناسی عصبی منحصر به فرد  PrPاشکال حساس به پروتئاز و اشکال کوتاه شده 

 .(Diack et al., 2014) افراد دیگر تأثیر بگذارد کمک کند و همچنین ممکن است بر پتانسیل انتقال بیماری به

 

 گیری بحث و نتیجه -3

 نشده یافت پریونی های بیماری برای واکسیناسیونی حتی و درمانی راه هیچ دانشمندان تحقیقات طی تاکنون اینکه به توجه با

 هستند کشنده اغلب پریونی های بیماری. شود استفاده بیماری این کنترل برای راه نبهتری عنوان به ریپیشگی است لازم است،

 جوامع برای بلکه افراد سلامت برای جدی تهدیدی تنها نه ها بیماری این. کند می تأکید پیشگیری اهمیت بر موضوع این و

 .شوند می محسوب نیز بهداشتی

 های دستگاه تا است لازم است، پریونی های بیماری به مبتلایان رشد به رو نرخ دهنده نشان هک شده آوری جمع های داده طبق

 را لازم اقدامات کشور دامپزشکی سازمان و ایران خون انتقال سازمان پزشکی، آموزش و درمان بهداشت، وزارت همچون نظارتی

 از اطمینان عضو، اهدای سلامت ترلنک و جراحی لوازم نکرد استریل شامل اقدامات این. دهند انجام پیشگیری و کنترل برای

 همکاری نیازمند پریونی های بیماری از پیشگیری .باشند می مصرفی گوشت و دام کامل سلامت و اهدایی های خون بودن سالم

 تحقیقات ر،مؤث درمان وجود عدم و پیچیدگی دلیل به. است بهداشتی نهادهای و کشورها بین اطلاعات تبادل و المللی بین

 .است ضروری آن انتقال های راه و بیماری های مکانیسم شناخت زمینه در تری گسترده

 هستند پارکینسون و آلزایمر های بیماری از پیشگیری و تولد از پیش پیشگیری زمینه در تحقیقات پی در همچنین دانشمندان

 منجر و کند باز عمومی بهداشت و پزشکی زمینه در جدیدی ایه افق تواند می تحقیقات این. دانند می ها پریون را آن عامل که

 های بیماری از پیشگیری کلی، طور به .شود ها بیماری این به ابتلا نرخ کاهش نهایت در و پیشگیری نوین های روش توسعه به
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 از تنها. باشد می فتهپیشر تحقیقات و بهداشتی دقیق نظارت عمومی، آموزش شامل که است چندجانبه رویکردی نیازمند پریونی

 .یافت دست ها بیماری این مخرب تأثیرات کاهش و کنترل به توان می جامع رویکرد این طریق
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Abstract 
Prions are transmissible particles lacking nucleic acid and a type of misfolded conformational protein with the 

potential to cause disease, which is actually a conformational conformational protein (PrPSc). Prions are 

resistant to formaldehyde, ethanol, proteases, nucleases, and even ultraviolet and ionizing radiation, which create 

a challenge for disinfecting sanitary tools and equipment. They occur in a wide variety of mammalian species, 

including humans. Human prion diseases can be sporadic, hereditary or acquired. Diseases caused by prions can 

be divided into three groups: the group of contagious diseases that are infectious, such as Kuro diseases, the 

group of genetic diseases, such as fatal familial insomnia, and the group of isolated diseases, such as Creutzfeldt-

Jakob disease. Prion diseases, sometimes called "transmissible spongiform encephalopathies," include diseases 

such as Kuru, Creutzfeldt-Jakob, and Grossmann-Streussler-Scheinker syndromes that occur in humans. 

Unfortunately, until now, no cure has been found for human prion diseases, and the drugs prescribed are only to 

relieve the pain of this disease, and the only way to prevent it is to properly monitor health activities related to 

the health and treatment sectors of countries.  This article reviews some of the general background related to 

prion biology and reviews the clinical and pathological symptoms of human prion diseases, epidemiology and 

diagnostic methods, etc. 
 

Keywords: prion, human prion, Kuro, Creutzfeldt-Jakob, Gersman-Streussler-Scheinker syndrome, 

spongiform encephalopathy. 


