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Proteinler canli organizmasi icinde tstlendikleri ya-
pisal ve fonksiyonel Ozellikleri bakimindan 6nemli
makromolekiillerdir ve yapitas: olan amino asitlerin
birbirlerine baglanmasi dolayisiyla ii¢ boyutlu bir
yapiya sahiptirler. Her proteinin kendine 6zgii bir
aminoasit dizilimi ve profili mevcuttur ve buna gore
de farkli islevler distlenirler. Polipeptit ad: verilen bu
dizilim zincirindeki katlanmalarda meydana gelebile-
cek yanlis katlanma olarak kabul edilen bir degisiklik,
proteinin biyolojik aktivitesinin de degismesine ne-
den olur. Prion proteinleri (PrPC), saglikli canlilarda
hiicre yiizeyinde bulunan ve kendini ¢ogaltabilen ya-
pisal proteinlerdir. Insanlarda bu protein, 21. kromo-
zomda yer alan PRNP geni tarafindan kodlanan 253
aminoasitten olusur. Hatali katlanma sonucunda nor-
mal form (PrPC), enfektif prion formuna doniiserek
gesitli prion hastaliklarina yol agabilir. Yani; hastalik
olusturan prionlar, normalde viicutta bulunan bir
proteinin hatali katlanmis ve enfeksiyéz posttrans-
lasyonel olan halidir. Yakin bir ge¢mise kadar niikleik
asitlere sahip olmadiklari i¢in canli bile kabul edilme-
yen prionlar giintimiizde DNA veya RNA’ya sahip
olmayan tek mikroorganizma olarak kabul edilir. Bu
haliyle konakgi hiicreleri istila ederek, ¢ogalip hasta-
lik olustururlar. Bu anormal prion proteini (PrP*),
normal yapida olanlarla (PrP¢) etkileserek onlarin da
bi¢im degistirmesine sebep olur. Bu siireg; zincirleme
reaksiyon neticesinde beyinde anormal protein biri-
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kimi ve sinir hiicrelerinde islev bozuklugu ve Sliimii
ile neticelenir. Prionlardan kaynaklanan hastaliklar
bu nedenle daima ilerleyici ve 6liimciil nérodejenera-
tif hastaliklar olarak kabul edilir.

PRION HASTALIKLARININ
SAHNEYE CIKISI

Hizla ilerleyen noérodejeneratif hastaliklar ilk olarak
1920’lerin baginda Alman noérologlar Hans Gerhard
Creutzfeldt ve Alfons Maria Jakob tarafindan 22 ya-
sinda kadin bir hasta {izerinde tanimlandi. Tanist
koyulan hastaligin belirtilerinin ilerleyici demans,
titreme, spastisite, ataksiden ibaret oldugu rapor edil-
di. Sonrasinda benzer belirtiler gosteren dort hastaya
daha tan1 konuldu. Kayit altina alinan bu tanilar in-
sanlardaki ilk TSE (Transmissible Spongioform Ense-
falopathy) hastalig teshisi olarak kabul edilmektedir.

1950’lerde Papua Yeni Gine’deki Fore Kabile-
si’nde, sonradan prion hastalig1 olarak kabul edilen
“kuru” adi verilen oliimciil ve bulasici bir hastalik
gozlendi. Bunun o6lillerini yeme ritiieliyle yayildig:
anlagildi.

Ik kez 1967°de Amerika Birlesik Devletleri’nde
tespit edilen Chronic Wasting Disease - Kronik zay:f-
lama hastaligi (CWD) Kuzey Amerika’da hizla yayil-
d1 ve geyik eti titketiminin artmasi ile insana bulagma
potansiyeli nedeniyle aragtirmalar yogunlasti, ancak
kesin zoonotik ge¢is dogrulanamadi.
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kaginilmas: Onerilmektedir. Enfektif etkeninin bili-
nenlerin Otesinde tiir bariyerini agabilecegi, av hay-
vant olarak tiiketilen geyik hayvanlarin tiiketimiyle
hastaligin alinabilecegi, kontamine spesifik risk ma-
teryalini kesmek i¢in kullanilan bigak ile sekonder
kontaminasyon alabilecegi, siit tiiketimi ile de bulas-
manin s6z konusu olabilecegi unutulmamalidir. En-
sofalopati hikayesi olan kisiler ve yakinlari ve biiytime
hormonu tedavisi gérmiis kisiler graft ve kan doné-
rii olmamalidir. Prion hastaliklarinin 6nlenmesinde,
genetik mithendislik teknikleriyle prion proteininin
(PrP) ablasyonuna yonelik yaklagimlar degerlendiril-
mektedir. Bununla birlikte, mevcut tedavi girisimleri
giniimiiz itibariyla beklenen klinik basariy1 sagla-
yamamaktadir. Yakin zamanda siipheli temas: olan
kisilerde, hastaligin inkiibasyon periyodunu uzatan
ilaglarin kullanilmas: giindemdedir.

Sonug olarak, prion hastaliklarinin tehdidi karsi-
sinda gelistirilen politikalar; 6nlem, kontrol ve siirve-
yans (izleme) bagliklar1 altinda toplanabilir. Gida zin-
cirinde prion 6nleme politikalar1 (yem yasaklari, riskli
madde imhasi), enfeksiyon kontrol politikalar1 (steri-
lizasyon, kan/doku giivenligi) ve strekli izleme (siirve-
yans aglari, bildirim) sayesinde, 1990’lardaki krizden
alinan derslerle giinimiizde prion riskleri minimize
edilmeye calisilmaktadir. Bu politikalarin siki gekilde
uygulanmasi, bir yandan mevcut prion hastaliklarini
kontrol altinda tutarken, diger yandan benzer pato-
jenlerin (6rn., diger yanhs katlanan proteinlere bagh
hastaliklar) yonetimi i¢in de model tegkil etmektedir.
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