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Аннотация. В статье представлен комплексный анализ скрепи – хрониче-

ской, неизлечимой прионной болезни овец и коз, характеризующейся необрати-

мыми поражениями центральной нервной системы и 100 % летальностью. Рас-

смотрены современные данные об этиологии заболевания (инфекционный прион-

ный белок PrPSc), эпизоотологических особенностях (длительный инкубацион-

ный период, устойчивость возбудителя в окружающей среде, основные пути пе-

редачи), патогенезе и клинической картине (классическая триада: зуд, атаксия, 

тремор). Особое внимание уделено сложности диагностики, базирующейся на 

прижизненной биопсии лимфоидной ткани и обязательном посмертном под-

тверждении методами иммуноблоттинга и гистологии. Детально описана си-

стема радикальных мер борьбы, включающая тотальную депопуляцию неблаго-

получного стада, жесткие карантинные мероприятия, специфическую дезин-

фекцию и долгосрочную стратегию генетической селекции (выведение живот-

ных с устойчивым генотипом ARR/ARR). Подчеркивается, что ввиду отсут-

ствия лечения и исключительной устойчивости прионов контроль скрепи 
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возможен только путем комплексного сочетания диагностического надзора и 

племенной работы. 

Summary. This article presents a comprehensive analysis of scrapie, a chronic, 

incurable prion disease of sheep and goats characterized by irreversible damage to the 

central nervous system and a 100 % mortality rate. It reviews current data on the etiol-

ogy of the disease (the infectious prion protein PrPSc), epizootological features (long 

incubation period, pathogen stability in the environment, primary transmission routes), 

pathogenesis, and clinical presentation (the classic triad of pruritus, ataxia, and 

tremor). Particular attention is paid to the complexity of diagnosis, which relies on 

antemortem lymphoid tissue biopsy and mandatory postmortem confirmation by West-

ern blot and histology. A detailed description of a system of radical control measures is 

provided, including total depopulation of affected herds, strict quarantine measures, 

specific disinfection, and a long-term genetic selection strategy (breeding animals with 

a resistant ARR/ARR genotype). It is emphasized that, given the lack of treatment and 

the exceptional stability of prions, scrapie control is only possible through a compre-

hensive combination of diagnostic surveillance and breeding work.etic selection strat-

egy (breeding animals with the ARR/ARR resistant genotype). It is emphasized that due 

to the lack of treatment and the exclusion of 

Ключевые слова: болезнь скрепи, прионный белок, зуд, диагностика, ком-

плекс мер. 

Key words: scrapie disease, prion protein, itching, diagnosis, and treatment. 

 

Скрепи (почесуха) – это хроническая, неизлечимая и смертельная 

прионная болезнь (трансмиссивная губчатая энцефалопатия) овец и коз. 

Возбудителем является не вирус или бактерия, а особый инфекционный 

белок – прион. Это аномальная форма нормального клеточного белка, ко-

торая, накапливаясь в нервной ткани, вызывает необратимые поврежде-

ния мозга. Прионы чрезвычайно устойчивы к высокой температуре, дез-

инфектантам и могут годами сохраняться в окружающей среде. Заболева-

ние имеет длительный инкубационный период (от 2 до 5 лет) и передается 

в основном от инфицированной матки ягнятам, а также через плаценту и 

загрязненные пастбища. Для человека скрепи не опасна, в отличие от ко-

ровьего бешенства. 

Патогенез скрепи представляет собой каскадный процесс, иниции-

руемый попаданием патологического прионного белка (PrPSc) в организм 

животного преимущественно алиментарным путем в первые дни и ме-

сяцы жизни. Первичное накопление PrPSc происходит в лимфоидной 

ткани, ассоциированной с кишечником (пейеровы бляшки), и в регионар-

ных лимфатических узлах, где аномальный белок индуцирует конформа-

ционное преобразование нормального клеточного прионного белка (PrPc) 

в патологическую изоформу [1]. Этот процесс носит цепной, автокатали-

тический характер. На протяжении длительного инкубационного пери-

ода, который может составлять несколько лет, возбудитель размножается 
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в лимфоидной ткани, не вызывая клинических проявлений. Именно 

накопление прионов в лимфоидной ткани создает условия для следую-

щего, решающего этапа. Ключевым этапом патогенеза является нейроин-

вазия: из лимфоидных образований прионный белок проникает в оконча-

ния периферических нервов и по аксонам (преимущественно по блужда-

ющему и чревному нервам) с медленной скоростью транспортируется в 

центральную нервную систему. Достигнув спинного и головного мозга, 

прионы вызывают необратимые нейродегенеративные изменения: вакуо-

лизацию цитоплазмы нейронов, гибель нервных клеток, пролиферацию 

астроцитов и формирование губкообразного состояния (спонгиоза) се-

рого вещества. Накопление PrPSc в ткани мозга коррелирует с появле-

нием и прогрессированием неврологической симптоматики, приводя в 

итоге к летальному исходу. 

Симптомы развиваются медленно и прогрессируют. Наиболее ха-

рактерным и давшим название болезни признаком является сильный, му-

чительный зуд. Животные трутся о различные предметы, выгрызают и 

вычесывают шерсть на боках, крупе и конечностях, часто до появления 

ран. Второй ключевой группой симптомов являются неврологические 

нарушения: шаткая, неуверенная походка с широко расставленными но-

гами (атаксия), дрожь (тремор) головы и тела, особенно заметная при воз-

буждении, нарушение координации, при котором овцы высоко подни-

мают передние ноги [2]. По мере развития болезни появляются изменения 

в поведении: животные становятся нервозными, раздражительными или, 

наоборот, апатичными, отстают от стада. На поздних стадиях развивается 

мышечная слабость, истощение (несмотря на сохраненный аппетит в 

начале болезни), скрежет зубами. В конечном итоге животное теряет спо-

собность стоять, впадает в кому и погибает.  

Учитывая неспецифичность клинических признаков, диагностика 

скрепи является сложной задачей, поскольку болезнь имеет длительный 

инкубационный период, а ее клинические признаки можно спутать с дру-

гими заболеваниями. Окончательный диагноз всегда требует лаборатор-

ного подтверждения. Все методы диагностики можно разделить на при-

жизненные и посмертные. Рассмотрим их подробнее. 

Прижизненная диагностика начинается с анализа клинических при-

знаков. Ветеринарный врач оценивает комплекс симптомов: наличие 

зуда, нарушение координации движений, тремор, изменения в поведении 

и прогрессирующее истощение. Однако, как уже отмечалось, эти при-

знаки не являются строго специфичными, клинический осмотр лишь поз-

воляет отнести животное к категории подозрительных. Более информа-

тивными являются лабораторные прижизненные методы, которые 

направлены на обнаружение патологического прионного белка в лимфо-

идной ткани. Наиболее распространенным и официально признанным в 
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многих странах методом является биопсия лимфоидной ткани с последу-

ющим иммуногистохимическим анализом. Чаще всего берут образец сли-

зистой оболочки третьего века, так как в ней находится лимфоидная фол-

ликулярно-ассоциированная ткань. Процедура проводится под местной 

анестезией и является относительно малотравматичной. Альтернатив-

ным, но более сложным методом является биопсия ретрофарингеальных 

или тонзиллярных лимфатических узлов. Полученные образцы тканей 

фиксируются и отправляются в специализированную лабораторию, где с 

помощью меченых антител выявляют накопление аномального прион-

ного белка. Также существуют быстрые иммуноферментные методы ана-

лиза, которые могут быть использованы для исследования образцов лим-

фоидной ткани. Важно отметить, что отрицательный результат прижиз-

ненной биопсии не дает стопроцентной гарантии отсутствия инфекции, 

так как на ранних стадиях болезни распространение прионов в лимфоид-

ную ткань может быть неравномерным. Отдельно стоит выделить генети-

ческое тестирование для определения генотипа животного по гену PRNP, 

кодирующему прионный белок. Определенные аллели этого гена связаны 

с высокой устойчивостью или, наоборот, восприимчивостью к скрепи. К 

настоящему времени установлено, что ключевое значение имеют поли-

морфизмы в кодонах 136, 154 и 171 гена PRNP. Наибольшую устойчи-

вость к заболеванию обеспечивает генотип ARR/ARR, тогда как гено-

типы, содержащие аллели VRQ и ARQ, характеризуются высокой вос-

приимчивостью и быстрым развитием клинических признаков [3]. На ос-

нове этих данных во многих странах реализуются национальные про-

граммы селекции, направленные на постепенное замещение восприимчи-

вого поголовья животными с резистентными генотипами. Важно пони-

мать, что генетический анализ не диагностирует саму болезнь, но позво-

ляет оценить риск и используется в селекционных программах по созда-

нию устойчивых стад. 

В отличие от прижизненных методов, окончательная и самая точная 

диагностика скрепи проводится посмертно путем исследования голов-

ного и, иногда, спинного мозга. Материал от павшего или вынужденно 

убитого животного с подозрением на скрепи должен быть отобран с со-

блюдением строгих мер биобезопасности и доставлен в аккредитованную 

лабораторию. Основным методом является гистологическое исследова-

ние срезов определенных отделов мозга, особенно продолговатого мозга. 

При скрепи в нейронах наблюдаются характерные вакуоли, придающие 

ткани губчатый вид, что и дало название всем прионным болезням – 

трансмиссивные губчатые энцефалопатии [4, 5]. Более чувствительным и 

специфичным методом является иммуногистохимия, которая позволяет с 

помощью специфических антител визуализировать и точно локализовать 

скопления патологического прионного белка в тканях мозга. Широко 
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применяются также высокочувствительные быстрые тесты, такие как им-

муноферментный анализ и иммуноблоттинг. Эти методы позволяют об-

наружить протеазоустойчивую форму прионного белка в гомогенате 

мозга за несколько часов. Они используются как для подтверждения диа-

гноза, так и в рамках программ мониторинга. В дополнение к исследова-

нию мозга часто исследуют лимфоидные ткани, так как накопление при-

онов в них происходит на ранних стадиях и является характерным при-

знаком скрепи, в отличие от губчатой энцефалопатии крупного рогатого 

скота. Дифференциальная диагностика в лаборатории крайне важна для 

исключения других болезней со сходной симптоматикой, таких как ли-

стериоз, ценуроз или дефициты микроэлементов [6]. Таким образом, ком-

плексный подход, сочетающий клинические наблюдения, генетический 

анализ, прижизненную биопсию и обязательное посмертное лаборатор-

ное подтверждение, является основой для точной диагностики скрепи, 

что критически важно для осуществления мер контроля и эрадикации 

этого заболевания. 

Отсутствие терапии обусловлено уникальной биологией возбуди-

теля: прионный белок не распознается иммунной системой хозяина как 

чужеродный (поскольку патологическая форма PrPSc имеет ту же амино-

кислотную последовательность, что и нормальный клеточный белок 

PrPc), что делает невозможным выработку защитных антител [7]. Более 

того, прионы устойчивы к действию протеаз, нуклеаз, ионизирующему 

излучению и высоким температурам, что исключает возможность приме-

нения каких-либо лекарственных средств, воздействующих на традици-

онные патогены. Экспериментальные попытки использования амиода-

рона, хлорохина и других веществ, потенциально замедляющих агрега-

цию прионов, показали низкую эффективность in vivo и не вышли за 

рамки лабораторных исследований [8, 9]. 

Именно из-за описанных выше биологических особенностей, эф-

фективного лечения скрепи не существует. Это болезнь со 100 % леталь-

ностью, и все инфицированные животные обречены. В связи с этим вся 

стратегия в отношении скрепи основана не на терапии, а на мерах борьбы, 

контроле и профилактике, направленных на предотвращение заноса ин-

фекции в хозяйство, ее выявление и полное искоренение. Этот комплекс 

мер является жестким и регламентированным на государственном уровне 

в большинстве стран, поскольку заболевание наносит значительный эко-

номический ущерб и является неизлечимым [10]. Рассмотрим эти меры 

подробнее. 

Основой борьбы со скрепи является принцип «тестируй и уничто-

жай». При малейшем подозрении на основании клинических признаков 

(зуд, атаксия) животное немедленно изолируют от основного стада. В 

Российской Федерации порядок действий при подозрении на скрепи 
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регламентирован Ветеринарными правилами осуществления профилак-

тических, диагностических и ограничительных мероприятий по транс-

миссивным губчатым энцефалопатиям, утвержденными Минсельхозом 

РФ [11]. При установлении диагноза хозяйство (ферма, отделение) объ-

является неблагополучным, и на него накладывается карантин. По усло-

виям карантина запрещается: перегруппировка животных без разрешения 

ветеринарного специалиста, ввоз и вывоз восприимчивых животных, вы-

воз продукции животноводства и кормов, использование молока от жи-

вотных неблагополучной группы без термической обработки. Прово-

дится эпизоотологическое расследование с установлением возможных 

источников заноса инфекции и путей ее распространения [12]. Карантин 

снимают после убоя всего неблагополучного поголовья, проведения ком-

плекса ветеринарно-санитарных мероприятий (включая дезинфекцию по-

мещений и оборудования) и получения отрицательных результатов лабо-

раторных исследований проб из объектов окружающей среды. Следую-

щим этапом является лабораторная диагностика. Поскольку прижизнен-

ные тесты (биопсия лимфоидной ткани) имеют определенные ограниче-

ния по чувствительности, чаще всего подозрительное животное подвер-

гают вынужденному убою с последующим обязательным посмертным ис-

следованием головного мозга в специализированной лаборатории мето-

дами гистологии, иммуногистохимии или иммуноблоттинга [13]. При 

подтверждении диагноза принимаются чрезвычайно жесткие карантин-

ные меры. Все стадо, в котором выявлен больной скрепи скот, считается 

инфицированным и подлежит полной бескровной утилизации (уничтоже-

нию). Уничтожению также подвергаются все продукты убоя, шерсть, 

шкуры, корма, с которыми контактировало больное животное. Эта ради-

кальная мера необходима из-за невероятной устойчивости прионов во 

внешней среде и невозможности дезинфекции пастбищ. Карантин накла-

дывается и на само хозяйство, и на все сопряженные территории. Ввоз и 

вывоз животных строго запрещен. 

Важнейшим направлением долгосрочной борьбы является генетиче-

ская селекция. У овец и коз существует генетическая предрасположен-

ность к скрепи, связанная с генотипом по гену PRNP. Определенные ко-

довые замены в аминокислотной последовательности белка (например, в 

кодонах 136, 154, 171) обеспечивают высокую устойчивость к заболева-

нию. Современные программы в благополучных странах и регионах стро-

ятся на массовом генотипировании поголовья и целенаправленном разве-

дении животных с устойчивыми генотипами (например, генотип 

ARR/ARR) [14]. Постепенная замена восприимчивого поголовья рези-

стентным позволяет создать стада, невосприимчивые к скрепи, что явля-

ется самым эффективным и экономичным методом борьбы в долгосроч-

ной перспективе. 
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В связи с исключительной устойчивостью прионов к внешним воз-

действиям стандартные методы дезинфекции против них неэффективны. 

Для обработки помещений, оборудования и инструментов разработаны 

строгие протоколы деконтаминации. Рекомендуется либо автоклавирова-

ние при температуре 134-138 °C и давлении не менее 3 бар в течение 

18-20 минут (так называемый режим гибельности прионов), либо хими-

ческая обработка высококонцентрированными растворами. Для химиче-

ской дезинфекции используются 2-4 % растворы гидроксида натрия (ед-

кий натр) или 2 % растворы гипохлорита натрия с экспозицией не менее 

1-2 часов [15]. Важно подчеркнуть, что традиционные дезинфектанты на 

основе формальдегида, фенолов и спиртов, а также УФ-облучение и 

ионизирующая радиация в стандартных дозах не гарантируют полной 

инактивации прионного белка. 

Особую сложность представляет обеззараживание объектов окру-

жающей среды. Деревянные конструкции, почву и бетонные полы с тре-

щинами практически невозможно полностью обработать из-за способно-

сти прионов проникать вглубь материалов. В полевых условиях для обра-

ботки поверхностей, контаминированных прионами, применяют много-

кратную обработку хлорсодержащими препаратами с последующим тща-

тельным механическим удалением верхнего слоя почвы или деревянных 

покрытий. Однако высокая устойчивость прионов часто приводит к ре-

шению о полном разрушении и сжигании строений в эпизоотическом 

очаге как единственному гарантированному способу ликвидации инфек-

ции. 

В дополнение к радикальным мерам борьбы, профилактика сво-

дится к строгому ветеринарному контролю. Необходимо приобретать жи-

вотных исключительно из официально благополучных по скрепи хо-

зяйств с документальным подтверждением статуса. Все ввозимые живот-

ные должны проходить обязательный карантин. Ведение строгой зоотех-

нической документации с идентификацией каждого животного позволяет 

отслеживать происхождение и перемещения. Нельзя использовать корма 

животного происхождения, особенно содержащие ткани овец и коз, для 

скармливания жвачным животным, так как это потенциальный путь пе-

редачи прионов. Также важна своевременная утилизацию павших живот-

ных и последа, которые могут быть источником заражения пастбищ. Та-

ким образом, борьба со скрепи – это комплекс радикальных администра-

тивных, ветеринарно-санитарных и селекционных мероприятий, требую-

щих значительных ресурсов, но являющихся единственным способом за-

щиты поголовья от этой губительной и неизлечимой болезни. 
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