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ABSTRACT
Transmissible spongiform encephalopathies or prion diseases are 
a group of progressive neurodegenerative diseases that affect both 
humans and animals. The neuropathological features include neu-
ronal loss, glial activation and spongiform changes in the central 
nervous system. As prion diseases are fatal for both mammalian and 
human, there is need for urgent therapeutic and prophylactic strat-
egies in relation to public health. Here, current information about 
etiology, pathogenesis, clinic features, epidemiology and prevention 
of transmissible spongiform encephalopathy are summarized.

Key words: transmissible spongiform encephalopathies, prion disease, 
public health, prion protein

ÖZET
Bulașıcı süngerimsi ensefalopatiler veya prion hastalıkları, insanları 
ve hayvanları etkileyen ilerleyici nörodejeneratif hastalık grubudur. 
Nörolojik belirtiler, santral sinir sisteminde olușan nöron kaybı, glial 
aktivasyon ve süngerimsi değișiklikleri içermektedir. Prion hasta-
lıklarının memeliler ve insanlar için ölümcül olması nedeniyle, halk 
sağlığı açısından acil tedavi ve koruma stratejilerinin geliștirilmesine 
ihtiyaç duyulmaktadır. Bu yazıda bulașıcı süngerimsi ensefalopati-
lerin etiyolojisi, patogenezi, klinik belirtileri, epidemiyolojisi ve ko-
runması konusunda güncel bilgiler sunulmuștur. 

Anahtar kelimeler: bulașıcı süngerimsi ensefalopatiler, prion hastalıkları, 
halk sağlığı, prion proteini
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ürünlerin ticaretinin küreselleşmesidir. Hayvanlardan 
elde edilen ürünlerin üretim zincirinin giderek daha 
karmaşık hale gelmesi, bulaşıcı hastalıkların yayılma-
sını kolaylaştırmıştır. Daha önceleri bir bölgede kalan 
hayvan kaynaklı hastalık salgınları, şimdi daha geniş 
alanları etkilemekte, bazen de küresel olarak yayıla-
bilmektedir. Örneğin, 1988 yılında Çin’de midyelerin 
tüketilmesi ile ortaya çıkan hepatit A salgınından 300 
bin insan etkilenmiş, 1994 yılında ABD’de infekte 
dondurmanın tüketilmesiyle 224 bin insan salmonel-
loz hastalığına yakalanmıştı1.

Yukarıda bahsedilen hastalıklara göre hiçbir zaman 
göz ardı edilmemesi gereken daha tehlikeli ve korkunç 
hastalıklar grubu vardır ki, bunlar bulaşıcı süngerimsi 
ensefalopatilerdir (TSE-Transmissible spongiform en-
cephalopathy). Son 25 yılda bu hastalıklar geniş kitlele-
rin ilgi odağı olmuş, araştırmalar için büyük para fonla-
rı ayrılmış, birçok araştırmacı bu konuya odaklamıştır. 
Fakat son 3-4 yıldır bu hastalıklar gündemden düş-
müştür. Yine de TSE’lerin gündemde olmayışı, onların 
eradike edildiği kanaatini doğurmamalıdır. Bu yazının 
amacı, güncel bilgiler dikkate alınarak prion hastalıkla-
rının epidemiyolojisi, etiyopatogenezi, tedavisi ve ko-
runma önlemlerini değerlendirerek, bu konunun insan 
ve hayvan sağlığı acısından önemini vurgulamaktır.

Etiyoloji ve Patogenez

TSE’ler uzun bir kuluçka dönemi sonrası oluşan iler-
leyici, ölümcül, insanları ve hayvanları etkileyen spon-
giform (süngerimsi) ensefalopatilerdir. Bu hastalıklar, 
merkezi sinir sisteminde oluşan süngerimsi değişik-
likler nedeniyle böyle adlandırılmıştır. Diğer bir adı 
ise prion hastalıklarıdır2.

Yirminci yüzyılda bu hastalıkların etkeni konusun-
da çeşitli teoriler üretilmiştir. Sarcosporidia (1914), 

İçinde hayvansal gıdaların da yer aldığı hayvansal 
ürünler halk sağlığının güvenliği açısından önemli 
alanlardan birisidir. Bütün dünyada bu güvenliği art-
tırmaya yönelik çabalar giderek artmaktadır. Bu çaba-
ların nedeni gıdalarla bulaşan hastalıkların artması ve 
tüketicilerin artan endişesidir1.
Hayvansal ürünlerin güvenliğinin sağlanması için 
dikkat edilmesi gereken özelliklerden biri de bu 
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fi ltre olabilen virüsler (1938), yavaş virüsler (1954), 
protein (1967), DNA-polisakkarid kompleksi, viroid 
(1972), lipit (1978), virino (1979), prion (1982), mi-
tokondriyal nükleik asit (1989) ve haloprion (1991) 
bunlardandır3.
“Prion“ terimi 1982 yılında Stanley Prusiner tarafın-
dan kullanılmaya başlamıştır. TSE’lere neden olan 
etmenin moleküler niteliği yaklaşık 30 yıl önce S. 
Prusiner ve arkadaşları tarafından ortaya çıkarılmıştır. 
1982 yılında Prusiner ve arkadaşları infekte beyin do-
kusundan elde ettikleri homojenatı bir seri kimyasal 
işlemden geçirmişlerdir. Yüksek derecede aktif  ho-
mojenat, proteinaz K, dietilpropilkarbonat, üre, fenol 
ve sodyum dodesil sülfat (SDS) tarafından inaktive 
edilirken, nükleaz ve ultraviyole ışınlarına karşı daya-
nıklı bulunmuştur. Bu bulgular, proteinler için tipikti 
ve bu nedenle etken “ prion”, yani “proteine benzer 
infektif  parçacık” olarak adlandırıldı. Ayrıca, prionla-
rın nükleik asit içermediği ve immün yanıt oluşturma-
dığı düşünülmekteydi4.
Prionlar protein partikülleridir. Tüm memelilerin 
hücre membranında bulunan ve normalde her insa-
nın 20. kromozomunun kısa bacağında yer alan prion 
protein geni (PRPN) tarafından kodlanan protein iki 
bölümden oluşur ve yaklaşık 253 aminoasit içerir5,6.
Normalde var olan çözünebilir PrP (prion prote-
in) proteazlarla parçalanabilir ve bu nedenle PrPsen 
(sensitive) veya PrPc (cellular) olarak adlandırılır. 
Hastalıktan sorumlu olan çözünmez prion PrPres 
(resistant) veya PrPsc (scrapie) isimleri ile adlandırılır 
ve normal proteinin bir izomeridir, proteazlarla par-
çalanmaz. PrPsen’in yapısal değişikliği (misfolding) 
sonucu ortaya çıkan PrPres hastalığın patogenezin-
den sorumludur. Bu yapısal değişiklik normal pro-
teinin uzayda alması gereken alfa-helikal yapı yerine 
beta düzlemde yapı almasından ibarettir. PrPsen’in 
PrPres’e dönüşmesi muhtemelen hücre yüzeyin-
de gerçekleşir ve iki adımda oluşur. Birinci adımda 
PrPres ile PrPsen bağlanarak “çekirdek” oluşturur. 
İkinci adımda, mekanizması tam aydınlatılamamış 
olmakla birlikte, bağlanmış olan PrPsen daha fazla 
PrPres oluşturur. Yapısal değişikliklere uğrayan pro-
tein (PrPres) intrasellüler ve ekstrasellüler dokular-
da ve özellikle santral sinir sistemi (MSS) ve lenfo-
retiküler sistemde birikmeye başlar. Sonuçta, nöron 
kaybı gelişir ve TSE’lere özgü karakteristik süngerim-
si görünüm oluşur7.
PrP’nin fonksiyonu tam olarak bilinmese de, 
PrPc bazı çalışmalarda travmatik hasar, iskemi ve 

epileptik nöbete karşı koruyucu antioksidan role 
sahip olarak gösterilmiştir. Bunun dışında yeni ça-
lışmalarda PrPc’nin ve PrPres’nin beyinin dejene-
ratif  hastalıklarında rol oynayan amiloid prekürsor 
proteinin (APP) üretimine etki ettiği gösterilmiştir. 
Bu dengenin PrPres lehine bozulması sonucun-
da amiloid beta ve PrPres birikerek oksidatif  stres 
oluşur. Sonuç olarak, PrPc miktarının ve etkisinin 
azalması, PrP’ye bağımlı anti-oksidatif  stres enzim-
lerinin ve APP’nin metabolizmasının bozulmasına 
neden olur8. Ayrıca PrP’nin bakır, manganez ve çin-
ko gibi metallerin metabolizmasında rol oynadığı da 
saptanmıştır9.

PrPres birçok kimyasal ve fi ziksel etkene karşı çok 
dayanıklıdır. İyonize ışınlar, ultraviyole ışınlar ve mik-
rodalgalar PrPres üzerinde etkisizdirler. Cerrahi alet-
lerin rutin sterilizasyon yöntemleri PrPres’i inaktive 
etmez. 1 saat boyunca 134oC’de yapılan otoklavlama 
ve 1 saat süreyle 200oC derece sıcak havaya maruz bı-
rakılma işlemi prionların infektivitesini tamamen yok 
etmez. Fakat 1 dakika süreyle 1M sodyum hidroksit 
solüsyonunda kaynatılma TSE etmeni üzerinde etkili 
olur. Etmeni inaktive etmek için ayrıca sodyum hi-
poklorit de kullanılır10-12.

Prion hastalıkları üç yolla bulaşır:

 1. Yatay bulaşma (örneğin koyunlardan sığırlara), 

 2. Kalıtımla olan bulaşma (örneğin prion gen mu-
tasyonunun ebeveynlerden çocuğa aktarılması), 

 3. Hastalığın sporadik oluşması13.

Hastalık etkeni hayvanlara ve insanlara oral veya kan 
yoluyla bulaştıktan sonra dalak, lenf  nodülleri ve 
tonsillerin lenf  dokusunda birikerek sinir sistemine 
yayılır14.

Klinik Bulgular

İnsanlarda ve hayvanlarda görülen prion hastalıkların 
klinik bulguları aşağıda özetlenmiştir15.

Hayvanlarda Görülen TSE’ler

Scrapie
İlk bilinen prion hastalığıdır ve tüm TSE’ler için bir 
prototiptir. Scrapie koyun ve keçilerde görülen prion 
hastalığıdır. Hasta hayvanlarda klinik olarak sürüden 
ayrılmalar, tremor, koordinasyon bozukluğu, ataksi, 
agresif  davranışlar mevcut olup, hastalık 1-6 ay sonra 
ölümle sonuçlanır.
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Transmissible Mink Ensefalopatisi (TME)
İlk kez 1947 yılında kürk hayvanı olan minklerde ta-
nımlanmıştır. 2 ile 6 hafta sürer. Hasta hayvanlarda 
davranış bozukluğu, kasılma ve ataksi ile kendisini 
gösterir.
Kronik Zayıfl ama Hastalığı 
(Chronic Wasting Disease - CWD)
Geyik ve geyikgiller ailesinden olan elklerde görü-
len, irritabilite, yutma güçlüğü, iştahsızlıkla seyreden, 
2 hafta ile 10 ay içinde ölümle sonuçlanan bir prion 
hastalığıdır.
Kedi Süngerimsi Ensefalopatileri 
(Feline Spongiform Encephalopathy - FSE)
1990 yılında İngiltere’de kedigillerde görülmüştür. 
Hasta kedilerde agresyon ve ataksi görülür.
Sığır Süngerimsi Ensefalopatileri 
(Bovine Spongiform Encephalopathy – BSE – 
Mad Cow Disease – Deli Dana Hastalığı)
İlk kez 1980’li yılların sonunda İngiltere’de görülmüş-
tür. Wells ve arkadaşları tarafından tanımlanmıştır16. 
1992-1993 yıllarında yaklaşık 840.000 ile 1,25 milyon 
arasında sığırın infekte olduğu düşünülmektedir17. 
Hastalığın 1980’li yıllarda uygulamaya giren sığır 
yemlerine ruminant proteini (koyunlardan elde edil-
miş kemik, et ve sakatat unu) katılması sonucu ortaya 
çıktığı saptanmıştır.
BSE’li hayvanlarda klinik olarak irritabilite, endişe, 
saldırganlık, kilo kaybı, hipersalivasyon, dokunma ve 
ses uyarılarına karşı aşırı hassasiyet ve miyoklonik ka-
sılmalar görülür. Hayvan ürkütüldüğünde tekmeleme 
nöbetleri gelişir. Arka bacaklarında sık kontraksiyon-
lar ve ataksi olur. Hastalığın terminal döneminde yü-
rüme bozukluğu, yerden kalkışlarda güçlük ve en so-
nunda paralizi gelişir. Hasta hayvanlar 2 hafta ile 1 yıl 
içinde ölürler. Klinik belirtilerin benzerliği nedeniyle, 
listeriosis, hipomagnezemi, ketozis, viral, bakteriyal 
ve mantar orijinli ansefalitler ve beyin tümörleri ayrıcı 
tanıda yer alır18-20.

İnsanlarda görülen TSE’ler

Kuru
Yeni Gine adalarında insan eti yenmesi sonucu ortaya 
çıkan, ortalama 12 ay süren, ataksi, disartri, tremor 
ve psikomotor retardasyonun eşlik ettiği ölümcül 
hastalıktır.
Ölümcül Ailesel Uykusuzluk
Genellikle yaşamın 4. dekadında subakut gelişen, 
sempatik hiperaktivitenin (taşikardi, hiperhidroz, 

hipertansiyon) ve inatçı uykusuzluğun görüldüğü, 
daha sonra ataksi, miyoklonus, piramidal ve ekstra 
piramidal bulguların eklendiği bir prion hastalığıdır. 
Hastalık süresi yaklaşık 6 ay ile 3 yıl arasındadır ve 
ölümle sonuçlanır.
Sporadik Ölümcül Uykusuzluk
PRNP mutasyonu olmadan, klinik belirtileri ölümcül 
ailesel uykusuzluk ile benzerlik gösteren bir hastalıktır.
Gerstmann-Straussler-Scheinker (GSS) 
Sendromu
30-40 yaşlarında ortaya çıkan, yavaş seyreden, ataksi, 
kognitif  tutulum, piramidal ve ekstra piramidal bul-
guların olduğu hastalıktır.

Creutzfeldt-Jakob Hastalığı (CJD)
1920 yılında Hans Gerhard Creutzfeldt ve ondan ba-
ğımsız olarak 1921 yılında Alfons Maria Jakob tara-
fından tanımlanmıştır. CJD, ataksi, myoklonus, hızlı 
ilerleyen demans, piramidal ve ekstra piramidal be-
lirtilerin eşlik ettiği ve genellikle 1 yıldan daha kısa 
bir sürede ölümle sonuçlanan bir prion hastalığıdır. 
Olguların %85’i sporadiktir. Az sayıda ailesel veya 
iyatrojenik olgu da bildirilmiştir.
Sporadik CJD- Yaklaşık 50 ile 75 yaş aralarında ortaya 
çıkar. Başlangıcı akut veya subakut olabilir. Hastalık 
süresi ortalama 5 aydır ve tüm hastalarda akinetik mu-
tizmi takiben ölüm gelişir.

CJD hastalarının beyin magnetik rezonans görüntü-
lemesinde (MRG) globus pallidus hariç neokortekste, 
talamusta, kaudat nukleus ve putamende artmış T2 
sinyali mevcuttur. Hastalığın ileri dönemlerinde 0,5-1 
sn aralarla ortaya çıkan, periyodik keskin dalga deşarj-
larını içeren tipik EEG paterni görülür.
Proteinlerin sentezlenmesi için gerekli olan kodu 
içeren genler üçer nükleotidden oluşan kodonlardan 
oluşmaktadırlar. Genetik olarak hastaların %61’de 
129. kodonda metionin-metionin, %21’de metionin-
valin, %18’de valin- valin kodlanmıştır21.
Kesin CJD tanısı için beyin dokusunun histopato-
lojik incelenmesi gerekir. Beyinin histopatolojik in-
celenmesinde makroskopik olarak sıklıkla atrofi  ve 
spongiform değişiklikler izlenir. Mikroskobik olarak 
nöron kaybı, reaktif  gliozis, Prp - immünreaktif  ami-
loid plak ve fi brilleri izlenir. Ek olarak 14-3-3 proteini 
seviyesi BOS’da yüksek bulunur15.

İyatrojenik CJD - Kontamine olmuş cerrahi aletler, ka-
daverik pitüiter hormon, korneal transplantlar, dural 
ve perikardial greftler sorumlu tutulmaktadır.
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Şu anda prion hastalıkları için kesin tanı ancak post 
mortem mümkündür. Prion hastalıklarının tanısı 
dokularda PrPsc belirlenmesi üzerine kurulmuştur. 
Proteinaz K uygulandığında PrPc tamamen parçala-
nır, fakat PrPsc’nin C terminali proteinaz K’ya kar-
şı dayanıklıdır. Bu nedenle proteinaz K uygulaması 
PrPsc’nin PrPc’den ayrımı için kullanılır. Hastalığın 
klinik evresinde beyin dokusunda büyük miktar-
da PrPsc biriktiği için, beyin dokusu örnekleri post 
mortem kullanım için uygundur. Prion hastalıkları 
için tipik biyokimyasal yöntemler Western blotting, 
enzim bağımlı immunoabsorbent assay (ELISA) ve 
immünohistokimyadır. Ayrıca hayvanlarda bioassay 
çalışmaları yapılmaktadır8,30. Son zamanlardaki ça-
lışmalarda hayvanlar ve insanlarda hastalığın klinik 
belirtileri gelişmeden de kan örneklerini kullanan, 
yüksek derecede hassas laboratuar tanı yöntemleri 
(örneğin PMCA-protein misfolding cyclic amplifi ca-
tion) tanımlanmıştır31,32.

Tedavi ve Așılama

Şimdiye kadar prion hastalıklarının etkili tedavisi 
bulunamamıştır. Son yıllarda yapılan araştırmalar 
gelecekteki tedavilerin normal PrPsen’in patolojik 
PrPres’e dönüşmesini engellemeyi hedefl emektedir. 
Bunun dışında tedavi yöntemleri, etmeni etkisizleş-
tirme, nöroinvazyonu durdurma, infeksiyonun nöro-
toksik etkilerini azaltma, MSS’nin bozulmuş fonksi-
yonlarını onarmaya yöneliktir33.

Anti-PrP antikorlarının geliştiğini gösteren ilk çalış-
malar gelecekte prion hastalıklarına karşı pasif  immü-
nizasyonun olabileceği yönünde ümit vermiştir. Bu 
yönde çalışmalar halen devam etmektedir34.

Halk Sağlığı Açısından Gelișmeler ve 
Önlemler

İlk zamanlarda hayvanlarda görülen TSE’ler, ekono-
mik zarara uğrayan hayvan üreticilerini daha çok ilgi-
lendiriyordu. 1985-1993 yılları arasında BSE nedeniyle 
İngiltere’de yüz binlerce büyük baş hayvan kaybının 
olması bu konudaki bilimsel araştırmaları arttırmıştır. 
Aynı salgın Avrupa ülkelerini hastalığı tanıma ve izle-
me programları geliştirmeye mecbur etti. Ekonomiyi 
büyük miktarda zarara uğrattığını göz önünde bulun-
durarak, bu hastalıkların etiyolojisini araştırmak ve has-
talıktan korunma yollarını belirlemek amacıyla büyük 
miktarlarda fonlar ayrıldı. Örneğin, Aralık 2007 tarihi 
itibarıyla Almanya’da 74, ABD’de 35 ve AB’de 55 pro-
je fi nanse edilmiştir3. Hastalığın sığırlardan insanlara 

Ailesel CJD - Otozomal dominant kalıtım gösterir. 
Ortaya çıkma yaşı daha erkendir ve hastalık daha ya-
vaş ilerler.

Varyant CJD - İlk kez 1996 yılında 10 hastada yeni, 
hızla ölümle sonuçlanan bir hastalık olarak tanım-
landı. Hastalığın klinik belirtileri yer ve zaman dağı-
lımı BSE ile bir bağlantı olduğunu göstermekteydi. 
Hastaların tümünün et, sosis ve hamburger türü et 
ürünlerini (bunların da içine sakatat katılmaktaydı) 
tükettiği saptandı22. Daha sonra, 2003 ve 2005 yılın-
da, 3 hastada kan transfüzyonu sonrası ortaya çıkan 
vCJD vakaları, prion hastalıklarının kan ürünleri ile 
de bulaşabileceğini gösterdi23-25, bu da infeksiyonun 
daha da tehlikeli hal aldığının kanıtıdır.

BSE etmenine maruz kalan insanlarda gelişen var-
yant CJD’nin, daha sık görülen sporadik CJD’dan 
belirgin farkları vardır. Hastalık daha erken yaşta (or-
talama 29 yaş) ortaya çıkar, kuluçka süresi yaklaşık 
15 yıldır, hastalık süresi daha uzun ve ortalama 14 
aydır. Hastalığın ilk belirtileri psikiyatrik ve duyusal 
belirtilerdir. Hastalarda irritabilite, disfori, anksiyete, 
uykusuzluk, sosyal gerileme gözlemlenir. Sporadik 
formun tipik bulguları olan ataksi, myoklonus ve hız-
la ilerleyen demans tabloya geç dönemde eklenir22. 
Hastaların çoğunda MRG’ de bilateral pulvinarlarda 
yüksek sinyal değerleri bulunur. Sporadik formda gö-
rülen tipik EEG paterni burada görülmeyebilir26.

Tüm klinik vCJH olgularında, kodon 129’da metio-
nin için homozigotluk saptanmıştır. Bununla beraber, 
preklinik vCJH olgularında kodon 129’da metionin/
valin heterozigotluk tanımlanmıştır27.

Tanı Yöntemleri

İnsanlarda TSE tanısını ante-mortem olarak belir-
lemek için MRG, EEG, BOS’da “marker” protein 
olarak adlandırılan 14-3-3, tau, S100 ve NSE prote-
inlerinin aranması, beyin ve tonsil biyopsisi kullanılır. 
Fakat bu yöntemlerle kesin tanı konması mümkün 
değildir, çünkü “marker” proteinler diğer hastalıklar-
da da yüksek bulunabilir (Alzheimer demans ve inme 
gibi). Bazen de beyin veya tonsil biyopsisinde alınan 
parçada patolojik PrP yokluğu yanlış negatif  sonuç-
lara sebep olabilir. Ayrıca beyin biyopsisi hasta için 
yüksek risk oluşturur. Yalnızca vCJD’da prionların 
kanda ve lenfo retiküler sistemde yüksek yoğunluk-
larda bulunması nedeniyle tonsil biyopsisinde ger-
minal merkezlerde anlamlı sayıda PrPsc gösterilirse, 
kesin tanı mümkündür28,29.
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Türkiye’de şimdiye kadar BSE ve vCJH vakası kayde-
dilmemesiyle beraber, yeterli laboratuar ve saha çalış-
ması yapılmamıştır.

T.C. Sağlık Bakanlığı vCJD hastalığını izleme amacıy-
la sürveyans programı başlatmıştır. Buna göre de olgu 
sınıfl aması ve bildirimi yapılması zorunlu hale getiril-
miştir40. Ayrıca T.C. Tarım ve Köy işleri Bakanlığı it-
hal edilecek sığırların ve etlerin elde edildiği sığırların 
BSE taşımadığına dair test belgesini zorunlu kılmıştır. 
Ancak daha önce BSE olgusu görülmeyen ve Dünya 
Hayvan Sağlığı Teşkilatının (OIE) sınıfl andırmasına 
göre ihmal edilebilir ve kontrol edilebilir statüde yer 
alan ülkelerden yapılacak ithalatta bu belge istenmeye-
cektir41. Bunun dışında Bakanlık Veteriner Hekimliği 
hizmetleri “Sığır Cinsi Hayvanların Tanımlanması, 
Tescili ve İzlenmesi Yönetmeliği” kapsamında hay-
van hastalıklarının daha etkin kontrolünü sağlamak, 
hayvan hareketlerini takip etmek, hayvan işletmele-
rinin denetimlerini yapmak ve bunlarla ilgili bilgileri 
kaydetmek gibi faaliyetleri yürütmektedir42.

Dünya istatistiklerine göre sporadik CJH insidansı 
1-1,5/milyondur. Ancak vCJH insidansı 1994-2000 
yılları arasında inatçı bir şekilde artmaya devam et-
miş ve 2008 yılında kesin veya olası vCJD sayısı 205’e 
çıkmıştır (http://www.bseinfo.org.). İngiltere’de 166, 
Fransa’da 23, ABD’de 3, İrlanda’da 4, Hollanda’da 2, 
Portekiz’de 2, Kanada’da 1, İtalya’da 1, Japonya’da 
1, Suudi Arabistan’da 1 ve İspanya’da 1 olgu 
bildirilmiştir29,43.

Ancak şimdiye dek yaklaşık 200 insanın vCJD’ye 
yakalandığı göz önünde bulundurulursa,  büyük ih-
timalle vCJD’na duyarlılık başka bir endojen ve ekso-
jen faktör tarafından kontrol edilmektedir. Örneğin 
vCJD’na yatkınlık için PrP geninde kodon 129’da 
metionin/metionin homozigotluğu çok önemli-
dir44. Fakat unutmamalıyız ki, Avrupa’nın nüfusunun 
%40’ı (buna Türkiye’de dâhildir), kodon 129’da me-
tionin için homozigottur. Bu da vCJD için yatkınlık 
oluşturur. Ayrıca kodon 129’da metionin/valin ve va-
lin/valin heterozigotlarında kuluçka döneminin uzun 
olduğu tahmin edilmektedir. Bu aşamada  subklinik 
taşıyıcı durumda olunabilir. Bunun dışında, şu an 
dünya’da mevcut olan tanısal yöntemlerin kısıtlı ol-
ması nedeniyle yaşlılarda vCJH olgularının gözden 
kaçmış olması mümkündür45.

Kan donörlerinin vCJD açısından hızlı tarama testi 
yoktur. Birçok hastanede kan bankası olmaması ve 
acil kan ihtiyacı durumunda potansiyel taşıyıcılardan 

bulaşabileceği kanıtlandıktan sonra (vCJD), bu konu 
daha geniş tıp ve veteriner bilim adamı ile siyasi ve 
medya çevrelerinin dikkatini çekmeyi başardı. Tüm 
bu gelişmeleri takiben Dünya Sağlık Örgütü (WHO) 
hastalığın yayılmasını önlemek için bir takım girişim-
lerde bulundu. BSE ve vCJD sürveyans programları 
oluşturuldu. Hayvan yemlerine hayvansal protein girişi 
yasaklandı, mezbahalarda riskli materyallerin (beyin, 
omurilik ve diğer sakatat) karkastan uzaklaştırılması 
zorunlu hale getirildi, Avrupa Birliğinde sığırlara pasa-
port zorunluluğu getirildi ve ayrıca İngiltere’den canlı 
sığır, et ve et ürünleri ithalatı durduruldu. BSE sapta-
nan ülkelerden sığır ve koyun kökenli ilaç ve kozmetik 
ithalatı yasaklandı35,36.

WHO 2010 yılında TSE’lerde doku infektivitesi dağı-
lımı tablolarını yeniden güncelleştirdi. Daha önce in-
fektivitesi olmadığı düşünülen bazı dokuların infektif  
olduğu belirlenmiştir. Verilen bilgilere göre yüksek in-
fektivite gösteren dokular; beyin, spinal kord, retina, 
optik sinir, spinal ve trigeminal gangliyonlar, hipofi z ve 
duradır. Düşük infektivite gösteren dokular; periferik 
sinirler, dalak, lenf  bezleri, tonsiller, timus, mide, ince 
ve kalın bağırsaklar, plasenta, overler, uterus, deri, yağ 
dokusu, kalp, akciğerler, böbrekler, kemik iliği, iskelet 
kasları, kornea, BOS, kan, tükürük, süt, idrar ve dışkı-
dır. Kemik, tendon, ter, safra, fetüs, embriyo, testisler 
ise infektivitesi belirlenmemiş dokular olarak sınıfl an-
dırılmıştır. Bu bilgiler hastalıktan korunma yöntemleri-
ni belirlemek için önerilmektedir37.

TSE’lerin bir tek oral yolla değil, kontamine cerrahi 
aletler ve doku nakli ile de bulaşabilmesi bu yönde de 
bazı önlemleri zorunlu kılmaktadır. Örneğin tonsil-
lektomi, apendektomi ve beyin-omurilik cerrahisinde 
yüksek kontaminasyon riski olduğundan tek kullanım-
lık aletler önerilmektedir. Lenf  dokusu, göz epiteli ve 
gözün ön kamarasında yapılan cerrahi girişimler, ör-
neğin katarakt ameliyatları, ayrıca da kolon biyopsileri 
infektivite açısından orta derecede riskli sayılmaktadır. 
Bu nedenle bazı yazarlar göz ve invazif  endoskopik 
girişimlerde kullanılan aletlerin de tek kullanımlık ol-
masını ve kullanılmış aletlerin uygun şekilde imha edil-
mesini önermektedirler. Dental girişimler ise kontami-
nasyon açısından belirgin risk taşımamaktadır38.

Hastalığın kan transfüzyonu ile bulaşmasını önle-
mek için birçok tedbir alınmıştır. Hatta ABD’de, 
İngiltere’de 3 aydan ve Avrupa’da 5 yıldan fazla ika-
met eden insanların kan bağışında bulunması yasak-
lanmıştır. Ayrıca İngiltere orijinli kan ve kan ürünleri-
nin kullanılması yasaklanmıştır38,39.
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kan temin edilmesi riskleri artırabilir46. Bu, özellikle 
taşıyıcı riskinin yüksek olduğu ülkeler için geçerlidir.

Koyunlarda ve sığırlarda TSE açısından hızlı ve gü-
venilir tarama testleri henüz geliştirilmemiştir. Bu 
da canlı hayvan ve et ithalinde belirli risk olduğunu 
göstermektedir. 

1985-1993 yılları arasında İngiltere’den riskli ürünler 
(yem katkı maddeleri, hayvanlardan ve subklinik kan 
donörlerinden elde edilmiş ilaçlar ve benzeri ürünler) 
Türkiye’ye ithal edilmiş olabilir mi? Bu konuda yeterli 
bilgi yoktur.

Bu ve bunlara benzer tahminler ve sorular hiçbir za-
man göz ardı edilmemelidir. Gerekli izleme, denetle-
me ve müdahaleleri yapmadan bu sorunları çözmek 
güç olabilir. Ayrıca bu hastalıkların etiyolojisinde, 
patojenezinde, tedavi ve önlemesinde mevcut olan 
birçok belirsizlik, yeni bilimsel araştırmalara ihtiyaç 
duymaktadır.
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