
ســــنة بالإضــــافة إلــــى أن الأعــــراض كانــــت مختلفــــة عــــن الشــــكل  35-17بــــین تراوحــــت أعمــــارهم 
 الكلاسیكي المعروف من القدیم.

أعلنــت منظمــة الصــحة البریطانیــة أن الســبب هــو تنــاول لحــوم الحیوانــات المصــابة وعنــد التعمــق 
المعــزول عنــد هـؤلاء المرضــى مختلــف بعـض الشــيء عــن  PrPscبالدراسـة تبــین أن البــروتین الشـاذ 

لــذا أعلنــت الحكومــة  BSEروف ســابقاً وهــو یتمتــع تقریبــاً بــنفس صــفات البریــون المســبب للـــ المعــ
 البریطانیة منع استهلاك لحوم الحیوانات المصاب بل أنها أحرقت ألوف الأبقار.

 jD�∫ÃöF�« 

ــ لــوحظ أن الأعــراض یتســرع ظهورهــا عنــد ســرعة تحــول البریــون الســوي  إلــى البریــون الشــاذ  PrPcـ
PrPsc فإن العمل على إبطاء هذا التحول ینقص ظهور الأعراض. لتاليوبا 

 هي عوامل مفیدة في المعالجة. PrPcـ كل المواد القادرة على تثبیت البریون السوي 

 قد تشكل مقاربات علاجیة هامة. PrPscـ العوامل القادرة على إضعاف ثباتیة البریون الشاذ 

 الشكلین.ـ العوامل التي تؤثر في التوازن بین 

 استراتیجیات للعلاج: 3ومما سبق یمكن أن نستنج 

 ـ إبطاء سرعة التحول. 1

 ـ زیادة ثبات الجید وإنقاص ثبات البریون الشاذ. 2

 . PrPc ↔ PrPscـ عكس التوازن  3

هــــم  vCJD% مــــن مرضــــى التنــــوع الجدیــــد لــــداء كروتزفیلــــد جــــاكوب 100بینــــت الدراســــات أن  ∗
% فقـــط بالنســـبة 79بالنســـبة للمثیـــونین بینمـــا تبلـــغ هـــذه النســـبة  Homozygotesمتمـــاثلوا الأمشـــاج 
 لمرضى الحكاك.

یمــرون بفتــرة حضــانة  Heterozygotesوبــات مــن الواضــح أیضــاً أن المرضــى متخــالفي الأمشــاج 
 أطول بعكس متماثلي الأمشاج الذین تظهر عندهم الإصابة سریعاً.
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وتسبب موت المریض خلال سنة واحدة وتظهر الأعراض بعد فترة  ـ تظهر الأعراض على الدماغ
 حضانة طویلة.

 ـ یفقد المریض القدرة على التحكم بالعضلات الإرادیة مما یجعله یعاني من تشنجات وارتعاشات.



 ـ یعاني المصاب من مظاهر خرف وعته تتشابه مع الزهایمر.
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ـــــــ  ــــــى الآن لا یوجــــــد عــــــلاج مجــــــدي لل ــــــ حت لكــــــن اتضــــــح أن الأمفتوتیریســــــین  Kuruوداء  CJDـ
Amphotericine .یؤخر ظهور الأعراض وتطور المرض بشكل عام عند فأر التجربة 

 ـ جمیع الأدویة التي تمتاز بقدرة على تنشیط فعالیة البروتیاز تعتبر مفیدة علاجیاً.

یضــعف ثبــات الشــكل الشــاذ أو یــؤثر فــي التــوازن بینهمــا یعتبــر  وـــ كــل دواء یثبــت الشــكل الســوي أ
 جیداً.

 نشرت مجلة العلوم في عددها الأخیر والصادرة في دولة الكویت وهي ترجمة للـ ملاحظة:

 Scientific American  مقالاً بقلمStanley B. Prusiner  الحائز على جـائزة نوبـل لأنـه كـان أول)
امــل مجــرد مــن الــذخیرة الوراثیــة) یتحــدث عــن طرائــق تشــخیص أمــراض البریــون إلــى ع مــن عــزى

 البریونات ومقاربات علاجیة جدیدة.

∫W�U�u�« 

 الدهید والعوامل الفیزیائیة والكیمیائیة والتشعیع. ـ یقاوم البریون الفورم
ـــ یــرتبط البریــون بالســطوح البلاســتیكیة أو المعدنیــة دون أن یفقــد قدرتــه علــى إحــداث العــدوى فقــد 

 تنتقل العدوى بالتالي عند اللحام من قطع لحم مخموجة إلى أخرى سلیمة.

 1.5لمدة ساعة وتحـت ضـغط  Autoclaveـ یمكن القضاء على البریون باستخدام الصاد الموصد 
 مول. 10أو باستخدام صود تركیزه  HCL% لحمض الكلورهیدریك 5بار أو باستخدام محلول 
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 بالتعاون مع جامعة كالیفورنیا ـ سان فرانسیسكو:  Centeonأولاً ـ وفق طریقة 

 ـ هي طریقة تعتمد المقایسة المناعیة وهي طریقة سریعة ومؤتمتة.

 ـ یمكن أن تصبح اختباراً روتینیاً للمنتجات البیولوجیة ومنتجات الدم البشري ولحوم الأبقار.

 المنتقل من البقر للإنسان. nv CJDـ تصلح لتشخیص 

 الاختبار:

ـــ یســتخدم ضــد نــوعي لتتــالٍ مــن الحــوامض الأمینیــة وهــو موســوم بالفلورســئین ویمتــاز هــذا التتــالي 
 بكونه موجوداً في كلٍ من الشكلین السوي والشاذ للبریون.



ـ یظهر التتالي على سطح الشكل السوي لكنـه یكـون مختبئـاً فـي الشـكل الشـاذ ضـمن طیـات البنیـة 
 الصفائحیة فلا یتعرف علیه الضد.

 تعامل عینة نسیجیة بالضد الموسوم فیرتبط مع الشكل السوي للبریون دوناً عن الشاذ. ـ 

ـــ یضــاف كاشــف خــاص یخــرب البریــون فیكشــف التتــالي فــي البریــون الشــاذ فیــربط عــدد أكبــر مــن 
 الأضداد الموسومة فترتفع الإشارة المتفلورة.

 ذ في العینة.ـ تعبر الزیادة في الإشارة المتفلورة عن كمیة البریون الشا

كان الظن سابقاً بأن البریون الشاذ مقـاوم كلیـاً لتـأثیر أنزیمـات البروتیـاز ثـم تبـین لاحقـاً ملاحظة: 
أن بعض أجزائه حساسة فعلیاً للبروتیاز كما اتضح أن سرعة تخرب الذراري البریونیـة یتعلـق بفتـرة 

تتطلبــه ذریــة معینــة مــن  الحیوانــات المصــابة ممــا یشــرح الفروقــات فــي الــزمن الــذي الحضــانة فــي
 البریون الشاذ لإحداث المرض.

 بالتعاون مع جامعة زیوریخ ـ سویسرا: Pronicsثانیاً ـ وفق طریقة 

 رأس بقر عشوائیاً من مسلخ وأجري علیها هذا الاختبار. 3000ـ اختیر 

لكنهـــا غیـــر عرضـــیة فكـــان مـــن الممكـــن أن تـــدخل سلســـلة  BSEــــ تـــم اكتشـــاف أبقـــار مصـــابة بالــــ 
 غذاء.ال

 الاختبار:

 كلا الشكلین من البریون السوي والشاذ. على الذي یتعرف 6H4ـ یعتمد على استخدام الضد 

 ـ یتطلب تخریب البریونات بأنزیم بروتیاز ویمكن تصنیف نواتج الحلهمة هذه في مجموعتین:

 ).PrPscأ ـ أجزاء كبیرة إن كان البریون مقاوماً جزئیاً للبروتیاز (البریون الشاذ 

 ).PrPcب ـ أجزاء صغیرة إن كان البریون حساساً للبروتیاز (البریون السوي 

(رحــلان كهربــائي منــاعي  Western Blottingـــ تطبــق علــى نــواتج الحلمهــة عملیــة تلطــیخ منــاعي 
 خاص).

 . lnfectious unitsوحدة خامجة  1000فیتم تفریقها وفق وزنها الجزیئي وحساسیتها حتى 

 ».ة جا مخدة حواحدتها لیست فیروس أو جرثوم بل و البریونات «

الــذي یتعــرف علــى الشــكل الشــاذ مــن البریــون فــي ســلالات  15B3طــور ضــد نــوعي آخــر هــو  ∗
حیوانیــة مختلفــة وقــد تــم توصــیفه عالمیــاً وتعمــل الشــركة الآن علــى تطــویر طریقــة مقایســة أنزیمیــة 

ELISA  ًجــراء الاختبــار علــى وحــدات الــدم عتمــد هــذا الضــد بحیــث تكــون مناســبة لإتحساســة جــدا



فیها. كما تجرى أبحاث لمعرفة مدى إمكانیة استخدام هـذا الضـد  CJDالمتبرع به وكشف بریونات 
 لإیقاف انتساخ البریون عند المصابین أو استخدامه للتمنیع المنفعل بعد الإصابة.
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علـى الـرغم مـن أن الـدور الـدقیق لبروتینـات البریـون غیـر واضـح حتـى الآن لكـن مـن   ملاحظة:
وم وتمـــر أمـــام عـــالممكـــن أنـــه یلعـــب دوراً بقـــبط شـــوارد النحـــاس الضـــروریة جـــداً والتـــي ت

 اس وسحبه لداخل الدماغ.حالبروتینات بقبط النسطح الدماغ، حیث تقوم هذه 

تقــوم بهــا كــل خلیــة دماغیــة حیــث تتعامــل هــذه  Recyclingهنــاك عملیــة إعــادة تــدویر  :ملاحظ��ة
بتحریـك  Recyclingالطریقة مع البروتینات التي تصبح قدیمة أو غیـر مناسـبة، ویـتم الــ 

أن یحصـل علـیهم تـدریك هذه البروتینات لجزء من الخلیـة داخـل السـیتوزول حیـث یمكـن 
Degreadation  وتســتخدم الأجــزاء الناتجــة بعــد ذلــك لتصــنیع بروتینــات جدیــدة، ویلاحــظ

یجـــر بكفـــاءة نحـــو الســـیتوزولات ولكـــن شـــكله الخـــاص غیـــر  PrPscأن البـــروتین الشـــاذ 
المطوى نظامیـاً یجعلـه غیـر ذواب وبالتـالي صـعب جـداً علـى الخلیـة أن تكسـره بـل علـى 

 متزایدة منه تبدأ بالتراكم. العكس فإن كمیات
 

 ∗انتھت المحاضرة∗
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