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GIRIŞ

Proteinler canlı organizması içinde üstlendikleri ya-
pısal ve fonksiyonel özellikleri bakımından önemli 
makromoleküllerdir ve yapıtaşı olan amino asitlerin 
birbirlerine bağlanması dolayısıyla üç boyutlu bir 
yapıya sahiptirler. Her proteinin kendine özgü bir 
aminoasit dizilimi ve profili mevcuttur ve buna göre 
de farklı işlevler üstlenirler. Polipeptit adı verilen bu 
dizilim zincirindeki katlanmalarda meydana gelebile-
cek yanlış katlanma olarak kabul edilen bir değişiklik, 
proteinin biyolojik aktivitesinin de değişmesine ne-
den olur. Prion proteinleri (PrPC), sağlıklı canlılarda 
hücre yüzeyinde bulunan ve kendini çoğaltabilen ya-
pısal proteinlerdir. İnsanlarda bu protein, 21. kromo-
zomda yer alan PRNP geni tarafından kodlanan 253 
aminoasitten oluşur. Hatalı katlanma sonucunda nor-
mal form (PrPC), enfektif prion formuna dönüşerek 
çeşitli prion hastalıklarına yol açabilir. Yani; hastalık 
oluşturan prionlar, normalde vücutta bulunan bir 
proteinin hatalı katlanmış ve enfeksiyöz posttrans-
lasyonel olan halidir. Yakın bir geçmişe kadar nükleik 
asitlere sahip olmadıkları için canlı bile kabul edilme-
yen prionlar günümüzde DNA veya RNA’ya sahip 
olmayan tek mikroorganizma olarak kabul edilir. Bu 
haliyle konakçı hücreleri istila ederek, çoğalıp hasta-
lık oluştururlar. Bu anormal prion proteini (PrPSc), 
normal yapıda olanlarla (PrPC) etkileşerek onların da 
biçim değiştirmesine sebep olur. Bu süreç; zincirleme 
reaksiyon neticesinde beyinde anormal protein biri-

kimi ve sinir hücrelerinde işlev bozukluğu ve ölümü 
ile neticelenir. Prionlardan kaynaklanan hastalıklar 
bu nedenle daima ilerleyici ve ölümcül nörodejenera-
tif hastalıklar olarak kabul edilir.

PRION HASTALIKLARININ  
SAHNEYE ÇIKIŞI

Hızla ilerleyen nörodejeneratif hastalıklar ilk olarak 
1920’lerin başında Alman nörologlar Hans Gerhard 
Creutzfeldt ve Alfons Maria Jakob tarafından 22 ya-
şında kadın bir hasta üzerinde tanımlandı. Tanısı 
koyulan hastalığın belirtilerinin ilerleyici demans, 
titreme, spastisite, ataksiden ibaret olduğu rapor edil-
di. Sonrasında benzer belirtiler gösteren dört hastaya 
daha tanı konuldu. Kayıt altına alınan bu tanılar in-
sanlardaki ilk TSE (Transmissible Spongioform Ense-
falopathy) hastalığı teşhisi olarak kabul edilmektedir.

1950’lerde Papua Yeni Gine’deki Fore Kabile-
si’nde, sonradan prion hastalığı olarak kabul edilen 
“kuru” adı verilen ölümcül ve bulaşıcı bir hastalık 
gözlendi. Bunun ölülerini yeme ritüeliyle yayıldığı 
anlaşıldı.

İlk kez 1967’de Amerika Birleşik Devletleri’nde 
tespit edilen Chronic Wasting Disease - Kronik zayıf-
lama hastalığı (CWD) Kuzey Amerika’da hızla yayıl-
dı ve geyik eti tüketiminin artması ile insana bulaşma 
potansiyeli nedeniyle araştırmalar yoğunlaştı, ancak 
kesin zoonotik geçiş doğrulanamadı.
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kaçınılması önerilmektedir. Enfektif etkeninin bili-
nenlerin ötesinde tür bariyerini aşabileceği, av hay-
vanı olarak tüketilen geyik hayvanların tüketimiyle 
hastalığın alınabileceği, kontamine spesifik risk ma-
teryalini kesmek için kullanılan bıçak ile sekonder 
kontaminasyon alabileceği, süt tüketimi ile de bulaş-
manın söz konusu olabileceği unutulmamalıdır. En-
sofalopati hikayesi olan kişiler ve yakınları ve büyüme 
hormonu tedavisi görmüş kişiler graft ve kan donö-
rü olmamalıdır. Prion hastalıklarının önlenmesinde, 
genetik mühendislik teknikleriyle prion proteininin 
(PrP) ablasyonuna yönelik yaklaşımlar değerlendiril-
mektedir. Bununla birlikte, mevcut tedavi girişimleri 
günümüz itibarıyla beklenen klinik başarıyı sağla-
yamamaktadır. Yakın zamanda şüpheli teması olan 
kişilerde, hastalığın inkübasyon periyodunu uzatan 
ilaçların kullanılması gündemdedir.

Sonuç olarak, prion hastalıklarının tehdidi karşı-
sında geliştirilen politikalar; önlem, kontrol ve sürve-
yans (izleme) başlıkları altında toplanabilir. Gıda zin-
cirinde prion önleme politikaları (yem yasakları, riskli 
madde imhası), enfeksiyon kontrol politikaları (steri-
lizasyon, kan/doku güvenliği) ve sürekli izleme (sürve-
yans ağları, bildirim) sayesinde, 1990’lardaki krizden 
alınan derslerle günümüzde prion riskleri minimize 
edilmeye çalışılmaktadır. Bu politikaların sıkı şekilde 
uygulanması, bir yandan mevcut prion hastalıklarını 
kontrol altında tutarken, diğer yandan benzer pato-
jenlerin (örn., diğer yanlış katlanan proteinlere bağlı 
hastalıklar) yönetimi için de model teşkil etmektedir.
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