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Abstract 
Le encefalopatie spongiformi trasmissibili (TSEs) sono 
patologie neurodegenerative, comuni ad umani e molte 
specie animali, causate dai prioni. Il costituente 
principale dei prioni è la PrPSc, una frazione aggregata 
di una glicolipoproteina di membrana dell’ospite, la 
PrPC. E’ stato scoperto che i prioni codificano per 
diverse varianti fenotipiche, geneticamente stabili, di 
TSEs. Ciò è sorprendente, dal momento che la PrPC è 
codificata dal genoma dell’ospite e tutti gli ‘’strain’’ 
prionici condividono la stessa sequenza amminoacidica. 
Verrà fornita una panoramica sull’infettività, la 
neurotossicità e la neuroinvasività dei prioni. Inoltre, 
spiegherò perché considero il problema degli ‘’strain’’ 
prionici una sfida affascinante – con implicazioni che 
vanno ben oltre gli studi sui prioni. In conclusione, 
verranno riportati alcuni recenti risultati ottenuti nel mio 
laboratorio, che sta affrontando il problema degli ‘’strain’’ 
prionici e altre domande sulla biologia dei prioni con un 
approccio sistemico che utilizza chimica organica, 
fotofisica, proteomica e modelli murini trasgenici. 


