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Summary. The purpose of this article is to review the current information on
pathogenic prions, the diseases they cause and effective disinfection and ster-
ilization procedures.
Infectious prion proteins (PrPsc) are produced by abnormal folding of the
widely distributed normal prion proteins (PrPc). PrPsc and PrPc have the same
amino acid sequence (primary structure) but different  secondary structure. 
PrPsc cause diseases called transmissible spongiform encephalopathies (TSE) –
neurodegenerative diseases which affect not only humans, but also a wide
range of animals. The TSE are not transmitted from person to person, but the-
oretically this can occur during the practice of invasive medical procedures.
Infectious prion proteins are unusually resistant to conventional chemical and
physical decontamination methods.

Характеристика на прионите
като инфекциозни агенти

Прионите са белтъчни инфекциозни час-
тици с размери 20–30 nm, които не съдържат
нуклеинови киселини (РНК или ДНК). Тези нео-
бикновени  инфекциозни агенти са видоизмене-
ни форми на широко разпространените нор-
мални прион протеини.

Човешките прион протеини се кодират
само от един ген, намиращ се в късото рамо
на хромозома XX [12]. Продуктът от матрич-
ната РНК е гликопротеин, изграден от 253
аминокиселини. В N-края на протеина се разпо-
лага последователност от 8 аминокиселини,
която е повторена пет пъти. Този участък
има висок афинитет към медните йони, сле-
дователно прион протеините (PrP) биха мог-

ли да играят роля в транспорта или метабо-
лизма им. Изследванията през последните го-
дини показват, че в ранните етапи на прион-
ните заболявания  се наблюдава дисбаланс на
мед в организма [17]. 

PrP-генът постоянно се експресира в
мозъка и в други тъкани на здрави животни и
хора [2]. Най-голямо количество на PrP се ре-
гистрира в ЦНС, по-точно в невроните. В
значителна степен протеинът се експресира
и в клетките на имунната система [19]. При-
оните се реплицират първо в лимфните въз-
ли, слезката и тимуса и след това в мозъка.
Тези нормални протеини се наричат клетъч-
ни PrP (PrPc). 

Инфекциозните, патологично изменени,
изоформи на тези протеини се наричат
scrapie-свързани прион протеини (PrPsc).
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PrPc и PrPsc имат идентична аминокиселин-
на последователност (първична структура),
но различна вторична структура [13]. Съще-
ствена разлика между нормалните и патоло-
гичните PrP се наблюдава в техните биофи-
зични характеристики. PrPc са разтворими и
напълно се разрушават при крайния етап на
храносмилането, при въздействие с протеази
(протеаза-чувствителни). PrPsc се продуци-
рат, когато нормалните прион протеини,
при които преобладават α-хеликазните
структури, претърпят конформационни про-
мени. Те могат да настъпят спонтанно или
чрез  мутация, вследствие на което PrPsc при-
добиват β-листовидна структура [2, 5, 11, 16]. 

Инфекциозните приони са неразтворими
форми,  устойчиви на протеолизата (протеа-
за-резистентни) в гастроинтестиналния
тракт и поради това цял, неразрушен PrP мо-
же да достигне до чревната лигавица. Axon из-
казва предположение, че при абсорбцията му
може да се предизвика заболяване [3].

Заболявания
Инфекциозните приони причиняват забо-

лявания, наречени трансмисивни спонгифор-
мени енцефалопатии (TSE). Това са редки, бър-
зо прогресиращи дегенеративни мозъчни за-
болявания с летален изход, от които боледу-
ват хора и някои видове животни. Микроско-
пски се характеризират с вакуоли и отлагане
на амилоиден протеин (прион протеин) в си-
вото вещество на мозъка. Тези заболявания са
изключително редки при хората, не се преда-
ват от човек на човек, но заразяване може да
се осъществи чрез инвазивни медицински про-
цедури [20]. 

Заболяванията се характеризират с дълъг
инкубационен период (от 1,5 до 30 години) и
хронично протичане без ремисия. Няма дока-
зано лечение или профилактика. Наблюдава се
загуба на двигателния контрол, парализа, де-
менция и смърт, обикновено настъпваща след
пневмония. TSE при хората включва: болест
на Creutzfeldt-Jakob (CJD), вариант на болест-
та на Creutzfeldt-Jakob (v CJD), Gerstmann-
Straussler-Scheinker syndrome (GSS), Fatal familial
insomnia (FFI) и Kuru [20]. Болестта на
Creutzfeldt-Jakob бива: спорадична (приблизи-
телно 85% от случаите), фамилна (приблизи-
телно 15%) и придобита (по-малко от 1%).
През 1996 г. в Англия и Франция за пръв път е
регистриран вариант на болестта на

Creutzfeldt–Jakob (v CJD) [1]. Той се характери-
зира с това, че засяга значително по-млади хо-
ра, протича по-продължително, налице са ран-
ни психиатрични прояви (депресия, апатия,
изолация и делириум), болезнени сензорни
симптоми, забавена проява на ясни невроло-
гични симптоми и отсъствие на електроен-
цефалографски промени [1].

Досега са описани следните механизми на
предаване на TSE: при използване на дълбоки
мозъчни електроди и контаминирани неврохи-
рургични инструменти, трансплантация на
корнеа или dura mater и чрез човешки расте-
жен хормон и гонадотропен хормон от труп-
ни хипофизи  [4].

Според степента на инфектираност, тъ-
каните се делят на три групи [20]:

Висока инфектираност – главен мозък,
гръбначен мозък и очи
Средна инфектираност – ликвор, бъбре-
ци, бял дроб, черен дроб, далак, плацен-
та, лимфни възли
Ниска или неустановена инфектираност
– кръв, съединителна тъкан, сърдечен
мускул, надбъбречна жлеза, венци, пери-
ферни нерви, черва, простата, скелетна
мускулатура, щитовидна жлеза, тести-
си, носен секрет, слюнка, сълзи, пот, серо-
зен ексудат, сперма, урина, фецес, мляко

В таблица 1 са представени някои основни
характеристики на заболяванията, причинени
от приони при хора и животни [21].

Класическата форма на болестта на
Creutzfeldt-Jakob се среща рядко – на милион
население приблизително един случай за годи-
на. Най-често засегнати са  хората от възрас-
товата група от 60 до 69 години. Семейната
форма на CJD се наблюдава приблизително де-
сет пъти по-рядко от спорадичната [1]. 

При анализа на данните за случаите от
CJD се констатира, че единственият логичен
рисков фактор е фамилната обремененост.
Не се наблюдава статистически значимо по-
вишение на риска при лечение с кръв, кръвни и
плазмени продукти [1].

До 1 декември 1999 година са регистрира-
ни 45 случая на заболели от vCJD в Англия и
един случай във Франция. Повечето заболели
са под 40 години, а няколко от пациентите са
в юношеска възраст [1] 

Според Solassol и др. [15] първият „пик“ на
епидемията от vCJD е достигнат през 2003 годи-
на – до 6 октомври 2003 г. са описани 143  случая. 



30 Нозокомиални инфекции, Бр. 1 – 2004

Обзор

Заболяване
(абревиатура)

1

При животните

Scrapie 

Скрепи

Transmissible mink
encephalopathy (TME) 
Енцефалопатия
по норките

Chronic wasting disease
(CWD) 
Атрофична болест на
елените

Bovine spongiform
encephalopathy (BSE) 

Feline spongiform
encephalopathy (FSE) 

Exotic ungulate
encephalopathy (EUE) 

При хората

Kuru

Куру

Creutzfeldt–Jakob
disease (CJD) 

Болест 
на Кройцфелд–Якоб

Вариант  на болестта
на Creutzfeldt–Jakob
(vCJD)

Gerstmann–Straussler–
Scheinker syndrome
(GSS)

Синдром на Герстман–
Щройслер–Шайнкер

Fatal familial insomnia
(FFI) 

Фатално фамилно
безсъние

Естествен
гостоприемник

2

Овце и кози 

Норки 

Мулета, елени и
лосове 

Едър рогат добитък 

котки 

ниала и куду антилопи 

човек 

човек

човек

човек

човек

Патогенни
прион протеини

(PrPsc)

3

OvPrPSc

MkPrPSc

MdePrPSc

BoPrPSc

FePrPSc

UngPrPSc

HuPrPSc

HuPrPSc

HuPrPSc

HuPrPSc

HuPrPSc

Начин на предаване

4

Чрез плацента или
околоплодни води на болно
животно

Чрез заразена храна

Неясен

Чрез заразена храна

Чрез заразена храна

Чрез заразена храна

Канибализъм

– При спорадични форми –
спонтанна PrPC до PrPSc

конверсия или соматична
мутация
– При фамилни форми –
мутация в PrP гена
– При придобити форми –
инфекция чрез прион-
съдържащи материали (напр.
dura mater, електроди).

Инфекция чрез животински
продукти, съдържащи вируса
на BSE

Мутация в PrP гена

D178N мутация в PrP гена с
М129 полиморфизъм

Табл. 1. Прионни болести
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Обеззаразяване на
епидемиологично значими обекти

Причинителите на TSE са необичайно ус-
тойчиви на повечето физични и химични ме-
тоди за дезинфекция и стерилизация, използва-
ни в обеззаразяването. В таблица 2 са предс-
тавени най-често използваните химични де-
зинфектанти и физични методи, които са се
оказали неефективни или частично ефектив-
ни при въздействие върху контаминирани ма-
териали [20]. 

Природата и физическото състояние на
инфектираните тъкани влияе силно върху
ефективността на посочените методи. Нап-
ример инфектираността се стабилизира в
значителна степен чрез изсушаване или фикси-
ране с алкохол, формалин или глутаров алдехид.
Следователно, заразените материали не
трябва да се излагат на въздействието на
фиксиращи реагенти, а  трябва да останат
влажни след употреба чрез накисване в дезин-
фектанти [6, 20].

Медицински инструментариум
Водещи фактори при определяне на начи-

на на обеззаразяване са:

Нивото на инфектираност на тъкани-
те, които контаминират инструмента
Как и къде ще бъде използван инструмен-
тариума след обеззаразяване

Най-строги са изискванията за инструмен-
тите, които са били в контакт с тъкани с ви-
соко ниво на инфектираност (главен мозък,
гръбначен мозък и очи). В този случай се пре-
поръчва инструментите да бъдат за еднок-
ратна употреба. Хирургичните инструмен-
ти, които се използват многократно, следва
да бъдат почистени механично преди подлага-
не на обеззаразяване [18, 20] . По този начин се
намалява белтъчното натоварване от орга-
ничната материя. Използваните почистващи
препарати трябва да се третират като ин-
фекциозни отпадъци.

СЗО и отделни автори предлагат различ-
ни методи за обеззаразяване:

Изгаряне – най-сигурният метод за обезза-
разяване на инструменти и други материали е
изгарянето им в инсинераторни пещи [20].

– Прилага се за всички пособия за еднок-
ратна употреба (инструменти, материали) и
отпадъци.

– Предпочитан метод за всички инстру-

Течни химични

Неефективни

Алкохол
Амоняк
β-пропиолактон
Формалин
Солна киселина
Водороден прекис
Пероцетна киселина
Феноли
Na додецил сулфат (5%)

Променливо или частично
ефективни

Хлорен диоксид
Глутаралдехид
Гуанидин тиоцианат (4М)
Йодофори
Na дихлоризоцианурат
Na метапериодат
Урея (6М)

Газообразни

Неефективни 

Етилен оксид
Формалдехид

Физични методи

Неефективни

Изваряване
Суха топлина (<300 °С)
Йонизираща, UV или
микровълнова радиация

Променливо или частично
ефективни

Автоклавиране на 121 °С за
15 min.
Изваряване в 3% Na додецил сул-
фат

Табл. 2. Неефективни или недостатъчно ефективни дезинфектанти и физични методи 
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менти, изложени на контакт с тъкани с висо-
ка инфектираност.

Автоклавиране, комбинирано с химични ме-
тоди за обработка на термоустойчиви ин-
струменти за многократна употреба [20]

– Накисване в натриев хидроксид (NaOH) и
стерилизация в автоклав с устройство за из-
гонване на въздуха на 121 °С за 30 min; почист-
ване и рутинна стерилизация.

– Накисване в NaOH или разтвор на натри-
ев хипохлорит за 1 час; прехвърляне на инстру-
ментите във вода; стерилизация в автоклав с
устройство за изгонване на въздуха на 121 °С за
1 час; почистване и рутинна стерилизация

– Накисване в NaOH или натриев хипохло-
рит за 1 час, изплакване с вода, поставяне в
отворен съд и стерилизация в автоклав с уст-
ройство за изгонване на въздуха на 121 °С или в
автоклав с вакуумно устройство на 134 °С за 1
час; почистване и рутинна стерилизация

–  Накисване в NaOH и кипване за 10 min;
почистване и рутинна стерилизация

– Накисване в натриев хипохлорит (за пред-
почитане) или в NaOH  на стайна температура
за 1 час; почистване и рутинна стерилизация

Favero и Rutala [7, 14] предлагат два трис-
тепенни метода за обеззаразяване на инстру-
менти за многократна употреба:

1. За инструменти в контакт с тъкани с
висока и средна инфектираност:

– Обработка с препарат с комбинирано
миещо и дезинфекционно действие. 

– Стерилизация чрез използване на един
от по-долу посочените методи.

а) Стерилизация на  134 °С за 18 min  в ав-
токлав с вакуумно устройство.

б) Стерилизация на 121 °С за 60 min в авто-
клав с устройство за изгонване на въздуха.

в) Накисване в 1N NaOH за 60 min на стай-
на температура с последващо стерилизиране
в автоклав с устройство за изгонване на въз-
духа на 121 °С за 30 min.

– Основно почистване и  рутинна стери-
лизация.

2. За инструменти в контакт с тъкани с
ниска или неустановена инфектираност:

– Почистване.
–  Дезинфекция с разреден 1:10  натриев хипох-

лорит (белина) или разтвор на 1N NaOH, който в
най-малка степен да уврежда инструментите.

–  Основно почистване и  рутинна стери-
лизация.

Според Hill [8] най-сигурният начин за

обеззаразяване на инфектирани инструмен-
ти и тъкани  е заливане с 1N NaOH или неразре-
дена белина (5,25 % натриев хипохлорит) с по-
следващо автоклавиране на 134 °С за 4,5 часа.

Кожа
Ненаранена кожна повърхност, контами-

нирана с телесни течности или тъкани се по-
чиства внимателно със сапун и топла вода.
Изплаква се и се подсушава. След това област-
та  се третира с 0,1N  NaOH или разтвар 1:10
на натриев хипохлорит за 1–2 min [10].

Течности
Към контаминираните течности се доба-

вя  1N NaOH, последвано от автоклавиране на
134 °С за 4,5 часа. Като алтернатива –  трети-
раната с  1N NaOH течност може да се оста-
ви на стайна температура за 24 часа [8].

Всички течни отпадъци трябва да се съби-
рат и обработват като инфекциозни.

Повърхности
Съгласно препоръките на СЗО [20], повъ-

рхностите се обработват по следния начин:
– Заливане с 2N NaOH или неразреден нат-

риев хипохлорит за 1 час, забърсване и  изплак-
ване с вода.

– Когато повърхностите не издържат тре-
тиране с NaOH или хипохлорит се извършва по-
чистване и прилагане на някои от частично
ефективните методи, посочени в табл. 2.

Hill [8] предлага алтернативен метод за
дезинфекция на повърхности:

– Контаминираните повърхности се тре-
тират с 1N NaOH за 5 min, последвано от забър-
сване на повърхността с 1N HCl и обилно изп-
лакване с вода.

– Повърхности, които не могат да издър-
жат третиране с NaOH / HCl, се обработват
с 10% разтвор на белина за 10–15 min, след кое-
то се изплакват обилно с вода.

Сухи обекти – съгласно СЗО [20]
които издържат на въздействие на

NaOH или натриев хипохлорит, се накис-
ват предварително в един от двата
разтвора за 1 час и след това се автокла-
вират при температура 121 °С за 1 час.
които не издържат на въздействие на
NaOH или натриев хипохлорит, трябва
да се стерилизират в автоклав при тем-
пература 134 °С за 1 час.
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Твърди отпадъци 
Автоклавират се на 134 °С за 4,5 часа пре-

ди да се опаковат като медицински отпадъци
за изгаряне в инсинератор [8].

През последните години се работи и върху
други методи за обеззаразяване на контамини-
рани с приони обекти. Националният съвет за
научни изследвания (NRC) в Канада съобщава за
успешно инактивиране с озон на инфекциозни
приони, изолирани от мозъка на мишки, болни
от болестта на Creutzfeldt–Jakob (CJD). Чрез из-
ползване на ензими е постигнато разрушаване
на прион протеини [9]. Авторите на проекта
прилагат ензима бактериална кератиназа, изо-
лирана от Bacillus licheniformis щам PWD-1. Поста-
вят си за цел да постигнат пълно разрушаване

на прион протеин, изолиран от мозъчния ствол
на животни с BSE и scrapie. Резултатите показ-
ват, че само при  наличие на детергенти и
предварителна термична обработка при тем-
пература по-висока от 100 °С, се постига пълно
ензимно разрушаване на PrPsc. Опити с протеи-
наза К и с два други пречистени ензима (които
не са трипсин и пепсин) също са били успешни.

На основата на тези ензимни процеси би-
ха могли да се разработят ефективни методи
за деконтаминация на медицинско и лабора-
торно  оборудване.
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