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Prion hastaliklari ya da ile nakledilebilir singerimsi
ensefalopatiler (TSE-Transmissible Spongiform En-
cephalopathy) hayvan ve insan saghgi icin énem-
li tehdit potansiyeli bulunan hastaliklardir. TSE'ler
noron kaybl, gliozis, spongiozis ve anormal amiloid
protein birikimi ile karakterizedir. Bu grupta bulunan
hastaliklar ortaya c¢iktiktan sonra kaginilmaz ola-
rak 6lumle sonlanir ve bilinen herhangi bir tedavi
bulunmamaktadir.

Bu hastaliklarin siniflandirimasinda konakgi tU-
rine gore adlandirma yapiimaktadir. En bilinen
prion hastaliklar arasinda scrapie (koyun), sigirlarin
stingerimsi ensefalopatisi (BSE), Creutzfeldt-Jakob
hastaligl, Kuru hastaligl, Gerstmann-Straussler-Sc-
heinker sendromu, kronik zayiflama hastaligi (CWD),
kedilerin stingerimsi ensefalopatisi (FSE), minklerin
stingerimsi ensefalopatisi (TME) bulunur.
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Prion Hastaliklari

Prionlar, nukleik asit icermeyen enfeksiyoz pro-
tein partikulleridir. Memelilerde prionlar, blyuk 6l-
clde, konakgr tarafindan kodlanan hucresel prion
proteininin (PrP%) patojenik bir izoformundan (PrP
ya da PrP) olusur (Sekil 16.1). PrP“nin biyolojik is-
levleri kesin degildir; ancak amino asit dizisinin tdrler
arasinda yiksek oranda korunakli oldugu géz 6nu-
ne alindiginda, fizyolojik stireclerde dzel bir dneme
sahip olabilecedi 6ne surtlmektedir. Arastirmalar,
bu proteinin néronal tepki siddetini dizenleme ye-
tenegine sahip oldugunu, hicre ici sinyal dondsta-
ricl olarak hareket ettigini ve yoklugunun néronal
6limde artisa yol acabilecedini gostermistir.

PrP<nin yapisi koyunlarda 256 amino asitten
olusur ve bu vyapl hayvan tirleri arasinda
biraz farklilik gosterir. Anormal PrP* molekuld,
normal olarak katlanmis PrP“nin patolojik PrP
konformasyonuna vyanlis katlanmasina neden
olan bir sablon goérevi gérir. Bu déntsim, PrPnin

PrP sc

the disease-causing form of the

prion protein
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Sekil 16.1 Normal ve anormal prion proteinlerinin yapisal gérindmi (13).
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