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GENEL BILGILER

Prion hastalıkları ya da ile nakledilebilir süngerimsi 
ensefalopatiler (TSE-Transmissible Spongiform En-
cephalopathy) hayvan ve insan sağlığı için önem-
li tehdit potansiyeli bulunan hastalıklardır. TSE’ler 
nöron kaybı, gliozis, spongiozis ve anormal amiloid 
protein birikimi ile karakterizedir. Bu grupta bulunan 
hastalıklar ortaya çıktıktan sonra kaçınılmaz ola-
rak ölümle sonlanır ve bilinen herhangi bir tedavi 
bulunmamaktadır. 

Bu hastalıkların sınıfl andırılmasında konakçı tü-
rüne göre adlandırma yapılmaktadır. En bilinen 
prion hastalıkları arasında scrapie (koyun), sığırların 
süngerimsi ensefalopatisi (BSE), Creutzfeldt–Jakob 
hastalığı, Kuru hastalığı, Gerstmann–Sträussler–Sc-
heinker sendromu, kronik zayıfl ama hastalığı (CWD), 
kedilerin süngerimsi ensefalopatisi (FSE), minklerin 
süngerimsi ensefalopatisi (TME) bulunur. 

Prionlar, nükleik asit içermeyen enfeksiyöz pro-
tein partikülleridir. Memelilerde prionlar, büyük öl-
çüde, konakçı tarafından kodlanan hücresel prion 
proteininin (PrPC) patojenik bir izoformundan (PrPSc

ya da PrPres) oluşur (Şekil 16.1). PrPC’nin biyolojik iş-
levleri kesin değildir; ancak amino asit dizisinin türler 
arasında yüksek oranda korunaklı olduğu göz önü-
ne alındığında, fi zyolojik süreçlerde özel bir öneme 
sahip olabileceği öne sürülmektedir. Araştırmalar, 
bu proteinin nöronal tepki şiddetini düzenleme ye-
teneğine sahip olduğunu, hücre içi sinyal dönüştü-
rücü olarak hareket ettiğini ve yokluğunun nöronal 
ölümde artışa yol açabileceğini göstermiştir.

PrPC’nin yapısı koyunlarda 256 amino asitten 
oluşur ve bu yapı hayvan türleri arasında 
biraz farklılık gösterir. Anormal PrPSc molekülü, 
normal olarak katlanmış PrPC’nin patolojik PrPSc

konformasyonuna yanlış katlanmasına neden 
olan bir şablon görevi görür. Bu dönüşüm, PrPC’nin 

Şekil 16.1 Normal ve anormal prion proteinlerinin yapısal görünümü (13).
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