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Transmissible Spongiform Encephalopathies: a Current Perspective for Public Health
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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.
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Bulasici stingerimsi ensefalopatiler veya prion hastaliklari, insanlari
ve hayvanlar etkileyen ilerleyici nérodejeneratif hastalik grubudur.
Nérolojik belirtiler, santral sinir sisteminde olusan néron kaybi, glial
aktivasyon ve slingerimsi degisiklikleri icermektedir. Prion hasta-
liklarinin memeliler ve insanlar icin élimcdl olmasi nedeniyle, halk
saghgi acisindan acil tedavi ve koruma stratejilerinin gelistirilmesine
ihtiyagc duyulmaktadir. Bu yazida bulasici stingerimsi ensefalopati-
lerin etiyolojisi, patogenezi, klinik belirtileri, epidemiyolojisi ve ko-
runmasi konusunda gtincel bilgiler sunulmustur.

Anahtar kelimeler: bulasici siingerimsi ensefalopatiler, prion hastaliklari,

halk sagligi, prion proteini

Iginde hayvansal gidalarin da yer aldigi hayvansal
triinler halk sagliginin giivenligi acisindan 6nemli
alanlardan birisidir. Bitiin diinyada bu gtivenligi art-
tirmaya yonelik ¢abalar giderek artmaktadir. Bu ¢aba-
larin nedeni gidalarla bulasan hastaliklarin artmasi ve
tuketicilerin artan endisesidit’.

Hayvansal drinlerin giivenliginin saglanmast igin

dikkat edilmesi gereken &zelliklerden biri de bu
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trtnlerin ticaretinin kiiresellesmesidir. Hayvanlardan
elde edilen urtnlerin Gretim zincirinin giderek daha
karmagsik hale gelmesi, bulasict hastaliklarin yayilma-
sint kolaylastirmustir. Daha 6nceleri bir bolgede kalan
hayvan kaynakli hastalik salginlari, simdi daha genis
alanlari etkilemekte, bazen de kiiresel olarak yayila-
bilmektedir. Ornegin, 1988 yilinda Cin’de midyelerin
tiiketilmesi ile ortaya cikan hepatit A salginindan 300
bin insan etkilenmis, 1994 yilinda ABD’de infekte
dondurmanin titketilmesiyle 224 bin insan salmonel-
loz hastaligina yakalanmusti'.

Yukarida bahsedilen hastaliklara gbre hicbir zaman
g6z ardr edilmemesi gereken daha tehlikeli ve korkung
hastaliklar grubu vardir ki, bunlar bulagict stingerimsi
ensefalopatilerdir (TSE-Transmissible spongiform en-
cephalopathy). Son 25 yilda bu hastaliklar genis kitlele-
rin ilgi odagt olmus, arastirmalar icin biiytik para fonla-
11 ayrilmus, bircok arastirmact bu konuya odaklamustir.
Fakat son 3-4 yidir bu hastaliklar giindemden diis-
mistiir. Yine de TSE’lerin glindemde olmayst, onlarin
eradike edildigi kanaatini dogurmamalidir. Bu yazinin
amact, guncel bilgiler dikkate alinarak prion hastalikla-
rinin epidemiyolojisi, etiyopatogenezi, tedavisi ve ko-
runma Onlemlerini degerlendirerek, bu konunun insan
ve hayvan sagligi acisindan 6nemini vurgulamaktir.

Etiyoloji ve Patogenez

TSE’ler uzun bir kulucka dénemi sonrast olusan iler-
leyici, 6lumctil, insanlari ve hayvanlari etkileyen spon-
giform (stingerimsi) ensefalopatilerdir. Bu hastaliklar,
merkezi sinir sisteminde olusan stingerimsi degisik-
likler nedeniyle boyle adlandirdmustir. Diger bir ad:
ise prion hastaliklaridit®.

Yirminci yiizyilda bu hastaliklarin etkeni konusun-
da cesitli teoriler tretilmistir. Sarcosporidia (1914),



filtre olabilen virtisler (1938), yavas viriisler (1954),
protein (1967), DNA-polisakkarid kompleksi, viroid
(1972), lipit (1978), virino (1979), prion (1982), mi-
tokondriyal nikleik asit (1989) ve haloprion (1991)
bunlardandir’.

“Prion® terimi 1982 yilinda Stanley Prusiner tarafin-
dan kullanilmaya baslamistir. TSE’lere neden olan
etmenin molekiler niteligi yaklastk 30 yil 6nce S.
Prusiner ve arkadaslar tarafindan ortaya cikarilmistir.
1982 yilinda Prusiner ve arkadaslari infekte beyin do-
kusundan elde ettikleri homojenatt bir seri kimyasal
islemden gecirmislerdir. Yiksek derecede aktif ho-
mojenat, proteinaz K, dietilpropilkarbonat, iire, fenol
ve sodyum dodesil stlfat (SDS) tarafindan inaktive
edilirken, ntikleaz ve ultraviyole 1sinlarina karst daya-
niklt bulunmustur. Bu bulgular, proteinler icin tipikti
ve bu nedenle etken ““ prion”, yani “proteine benzer
infektif parcacik” olarak adlandirildi. Ayrica, prionla-
rin niikleik asit igermedigi ve immiin yanit olusturma-
dig1 disintlmekteydi®.

Prionlar protein partikiilleridir. Tim memelilerin
hticre membraninda bulunan ve normalde her insa-
nin 20. kromozomunun kisa bacaginda yer alan prion
protein geni (PRPN) tarafindan kodlanan protein iki
bolimden olusur ve yaklastk 253 aminoasit icerir™®.

Normalde var olan ¢6ziinebilir PrP (prion prote-
in) proteazlarla parcalanabilir ve bu nedenle PrPsen
(sensitive) veya PrPc (cellular) olarak adlandirilir.
Hastaliktan sorumlu olan ¢6ziinmez prion PrPres
(resistant) veya PrPsc (scrapie) isimleri ile adlandirilir
ve normal proteinin bir izomeridir, proteazlarla par-
calanmaz. PrPsen’in yapisal degisikligi (misfolding)
sonucu ortaya ¢tkan PrPres hastaligin patogenezin-
den sorumludur. Bu yapisal degisiklik normal pro-
teinin uzayda almasi gereken alfa-helikal yap: yerine
beta diizlemde yapi almasindan ibarettir. PrPsen’in
PrPres’e dontismesi muhtemelen hiicre ylzeyin-
de gerceklesir ve iki adimda olusur. Birinci adimda
PrPres ile PrPsen baglanarak “cekirdek” olusturur.
Ikinci adimda, mekanizmast tam aydinlatilamamis
olmakla birlikte, baglanmis olan PrPsen daha fazla
PrPres olusturur. Yapisal degisikliklere ugrayan pro-
tein (PrPres) intraselliller ve ckstraselliller dokular-
da ve 6zellikle santral sinir sistemi (MSS) ve lenfo-
retiktler sistemde birikmeye baslar. Sonugta, néron
kayb1 gelisir ve TSE’lere 6zgii karakteristik singerim-
si gbrinim olugur’.

PrP’nin  fonksiyonu tam olarak bilinmese de,
PrPc bazt calismalarda travmatik hasar, iskemi ve
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epileptik nobete karst koruyucu antioksidan role
sahip olarak gosterilmistir. Bunun disinda yeni ¢a-
lismalarda PrPc’nin ve PrPres’nin beyinin dejene-
ratif hastaliklarinda rol oynayan amiloid prekursor
proteinin (APP) tretimine etki ettigi gosterilmistir.
Bu dengenin PrPres lehine bozulmasi sonucun-
da amiloid beta ve PrPres birikerek oksidatif stres
olusur. Sonu¢ olarak, PrPc miktarinin ve etkisinin
azalmasi, PrP’ye bagimli anti-oksidatif stres enzim-
lerinin ve APP’nin metabolizmasinin bozulmasina
neden olur®. Ayrica PrP’nin bakir, manganez ve ¢in-
ko gibi metallerin metabolizmasinda rol oynadigt da
saptanmigtit’.

PrPres bircok kimyasal ve fiziksel etkene karst ¢ok
dayaniklidir. Tyonize 1sinlar, ultraviyole 1sinlar ve mik-
rodalgalar PrPres tizerinde etkisizdirler. Cerrahi alet-
lerin rutin sterilizasyon yontemleri PrPres’ inaktive
etmez. 1 saat boyunca 134°C’de yapilan otoklavlama
ve 1 saat stireyle 200°C derece sicak havaya maruz bi-
rakilma islemi prionlarin infektivitesini tamamen yok
etmez. Fakat 1 dakika stireyle 1M sodyum hidroksit
solisyonunda kaynatilma TSE etmeni tizerinde etkili
olur. Etmeni inaktive etmek icin ayrica sodyum hi-
poklorit de kullanilir'* "2

Prion hastaliklari ti¢ yolla bulasir:
1. Yatay bulasma (6rnegin koyunlardan sigirlara),

2. Kalitimla olan bulasma (6rnegin prion gen mu-
tasyonunun ebeveynlerden ¢ocuga aktarilmast),

3. Hastaligin sporadik olugmast".

Hastalik etkeni hayvanlara ve insanlara oral veya kan
yoluyla bulastiktan sonra dalak, lenf nodilleri ve
tonsillerin lenf dokusunda birikerek sinir sistemine
yayilir',

Klinik Bulgular

Insanlarda ve hayvanlarda gériilen prion hastaltklarin
klinik bulgulari asagida 6zetlenmistir'.

Hayvanlarda Goriilen TSE’ler

Scrapie

Il bilinen prion hastaligidir ve tiim TSE’ler igin bir
prototiptir. Scrapie koyun ve kecilerde goriilen prion
hastaligidir. Hasta hayvanlarda klinik olarak stiriden
ayrilmalar, tremor, koordinasyon bozuklugu, ataksi,
agresif davranislar mevcut olup, hastalik 1-6 ay sonra
olumle sonuglanir.
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Transmissible Mink Ensefalopatisi (TME)

Ik kez 1947 yilinda kiirk hayvant olan minklerde ta-
nimlanmustir. 2 ile 6 hafta stirer. Hasta hayvanlarda
davranis bozuklugu, kasilma ve ataksi ile kendisini
gosterir.

Kronik Zayiflama Hastalig1

(Chronic Wasting Disease - CWD)

Geyik ve geyikgiller ailesinden olan elklerde gori-
len, irritabilite, yutma glcliigt, istahsizlikla seyreden,
2 hafta ile 10 ay icinde 6liimle sonuglanan bir prion

hastaligidir.

Kedi Siingerimsi Ensefalopatileri

(Feline Spongiform Encephalopathy - FSE)
1990 yilinda Ingiltere’de kedigillerde gériilmiistiir.
Hasta kedilerde agresyon ve ataksi gorilir.

Sig1r Stingerimsi Ensefalopatileri

(Bovine Spongiform Encephalopathy — BSE —
Mad Cow Disease — Deli Dana Hastalig)

Ik kez 1980’li yillarin sonunda Ingiltere’de gériilmiis-
tur. Wells ve arkadaslart tarafindan tanimlanmistir'.
1992-1993 yillarinda yaklastk 840.000 ile 1,25 milyon
arasinda sigirin infekte oldugu dustnilmektedir'.
Hastaligin  1980°li yillarda uygulamaya giren sigir
yemlerine ruminant proteini (koyunlardan elde edil-
mis kemik, et ve sakatat unu) katilmasi sonucu ortaya
cikt1gr saptanmugtir.

BSE’li hayvanlarda klinik olarak irritabilite, endise,
saldirganlik, kilo kaybi, hipersalivasyon, dokunma ve
ses uyarilarina karst asir1 hassasiyet ve miyoklonik ka-
stlmalar gorilir. Hayvan trkiatildtginde tekmeleme
nobetleri gelisir. Arka bacaklarinda sik kontraksiyon-
lar ve ataksi olur. Hastaligin terminal déneminde yi-
rime bozuklugu, yerden kalkislarda gticlik ve en so-
nunda paralizi gelisir. Hasta hayvanlar 2 hafta ile 1 yil
icinde 6lirler. Klinik belirtilerin benzerligi nedeniyle,
listeriosis, hipomagnezemi, ketozis, viral, bakteriyal
ve mantar orijinli ansefalitler ve beyin tiimorleri ayrict
tanida yer alir'®%.

insanlarda gériilen TSE’ler

Kuru

Yeni Gine adalarinda insan eti yenmesi sonucu ortaya
cikan, ortalama 12 ay siiren, ataksi, disartri, tremor
ve psikomotor retardasyonun eslik ettigi Sliimciil
hastaliktir.

Oliimciil Ailesel Uykusuzluk
Genellikle yasamin 4. dekadinda subakut gelisen,
sempatik hiperaktivitenin (tagikardi, hiperhidroz,
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hipertansiyon) ve inat¢t uykusuzlugun goriildugi,
daha sonra ataksi, miyoklonus, piramidal ve ekstra
piramidal bulgularin eklendigi bir prion hastaligidur.
Hastalik stiresi yaklasik 6 ay ile 3 yil arasindadir ve
olumle sonuclanir.

Sporadik Oliimciil Uykusuzluk
PRNP mutasyonu olmadan, klinik belirtileri 6limciil
ailesel uykusuzluk ile benzerlik gésteren bir hastaliktir.

Gerstmann-Straussler-Scheinker (GSS)
Sendromu

30-40 yaslarinda ortaya cikan, yavas seyreden, ataksi,
kognitif tutulum, piramidal ve ekstra piramidal bul-
gularin oldugu hastaliktir.

Creutzfeldt-Jakob Hastalig1 (CJD)

1920 yilinda Hans Gerhard Creutzfeldt ve ondan ba-
gimsiz olarak 1921 yilinda Alfons Maria Jakob tara-
findan tanimlanmistr. CJD, ataksi, myoklonus, hizlt
ilerleyen demans, piramidal ve ekstra piramidal be-
lirtilerin eslik ettigi ve genellikle 1 yildan daha kisa
bir stirede Sliimle sonuglanan bir prion hastaligidir.
Olgularin %85’1 sporadiktir. Az sayida ailesel veya
iyatrojenik olgu da bildirilmistir.

Sporadik C]D- Yaklasik 50 ile 75 yas aralarinda ortaya
cikar. Baslangict akut veya subakut olabilir. Hastalik
stresi ortalama 5 aydir ve tim hastalarda akinetik mu-
tizmi takiben 6lim gelisir.

CJD hastalarinin beyin magnetik rezonans gorunti-
lemesinde (MRG) globus pallidus hari¢ neokortekste,
talamusta, kaudat nukleus ve putamende artmis T2
sinyali mevcuttur. Hastaligin ileri donemlerinde 0,5-1
sn aralarla ortaya ¢ikan, periyodik keskin dalga desarj-
larint igeren tipik EEG paterni gorilir.

Proteinlerin sentezlenmesi i¢in gerekli olan kodu
iceren genler tger niikleotidden olusan kodonlardan
olusmaktadirlar. Genetik olarak hastalarin %61°de
129. kodonda metionin-metionin, %21°de metionin-
valin, %18de valin- valin kodlanmistit?'.

Kesin CJD tanist i¢cin beyin dokusunun histopato-
lojik incelenmesi gerekir. Beyinin histopatolojik in-
celenmesinde makroskopik olarak siklikla atrofi ve
spongiform degisiklikler izlenir. Mikroskobik olarak
néron kayb, reaktif gliozis, Prp - imminreaktif ami-
loid plak ve fibrilleri izlenir. Ek olarak 14-3-3 proteini
seviyesi BOS’da ytksek bulunur'.

Iyatrojenit CJD - Kontamine olmus cerrahi aletler, ka-
daverik pitiiiter hormon, korneal transplantlar, dural
ve perikardial greftler sorumlu tutulmaktadir.



Ailesel CJD - Otozomal dominant kalitim gosterir.
Ortaya ¢ikma yast daha erkendir ve hastalik daha ya-
vas ilerler.

Varyant CJD - 11k kez 1996 yilinda 10 hastada yeni,
hizla 6limle sonuclanan bir hastalik olarak tanim-
land1. Hastaligin klinik belirtileri yer ve zaman dagi-
lim1 BSE ile bir baglanti oldugunu gostermekteydi.
Hastalarin timtntn et, sosis ve hamburger tlri et
trinlerini (bunlarin da icine sakatat katilmaktaydi)
tikettigi saptandi”. Daha sonra, 2003 ve 2005 yilin-
da, 3 hastada kan transfiizyonu sonrast ortaya ¢tkan
vCJD vakalari, prion hastaliklarinin kan Griinleri ile
de bulagabilecegini gosterdi”*, bu da infeksiyonun
daha da tehlikeli hal aldiginin kanitidir.

BSE etmenine maruz kalan insanlarda gelisen var-
yant CJD’nin, daha stk gérilen sporadik CJD’dan
belirgin farklari vardir. Hastalik daha erken yagta (or-
talama 29 yas) ortaya cikar, kulugka stresi yaklasik
15 yildir, hastalik stiresi daha uzun ve ortalama 14
aydir. Hastaligin ilk belirtileri psikiyatrik ve duyusal
belirtilerdir. Hastalarda irritabilite, disfori, anksiyete,
uykusuzluk, sosyal gerileme goézlemlenir. Sporadik
formun tipik bulgular1 olan ataksi, myoklonus ve hiz-
la ilerleyen demans tabloya ge¢ dénemde eklenir®.
Hastalarin ¢ogunda MRG’ de bilateral pulvinarlarda
yuksek sinyal degerleri bulunur. Sporadik formda g6-
rulen tipik EEG paterni burada goriilmeyebilir™.

Tum klinik vCJH olgularinda, kodon 129’da metio-
nin i¢in homozigotluk saptanmustir. Bununla beraber,
preklinik vCJH olgularinda kodon 129’da metionin/
valin heterozigotluk tanimlanmustir®.

Tani Yontemleri

Insanlarda TSE tanisini ante-mortem olarak belir-
lemek icin MRG, EEG, BOS’da “marker” protein
olarak adlandirilan 14-3-3, tau, S100 ve NSE prote-
inlerinin aranmast, beyin ve tonsil biyopsisi kullanilir.
Fakat bu yontemlerle kesin tant konmast mumkiin
degildir, cinkd “marker” proteinler diger hastaliklar-
da da yiksek bulunabilir (Alzheimer demans ve inme
gibi). Bazen de beyin veya tonsil biyopsisinde alinan
parcada patolojik PrP yoklugu yanlis negatif sonuc-
lara sebep olabilir. Ayrica beyin biyopsisi hasta igin
yuksek risk olusturur. Yalnizca vCJD’da prionlarin
kanda ve lenfo retikiiler sistemde ytksek yogunluk-
larda bulunmasi nedeniyle tonsil biyopsisinde ger-
minal merkezlerde anlamli sayida PrPsc g6sterilirse,
kesin tant mimkindtr®?.
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Su anda prion hastaliklari icin kesin tani ancak post
mortem mimkindir. Prion hastaliklarinin  tanist
dokularda PrPsc belitlenmesi tzerine kurulmustur.
Proteinaz K uygulandiginda PrPc tamamen parcala-
nir, fakat PrPsc’nin C terminali proteinaz K’ya kar-
st dayaniklidir. Bu nedenle proteinaz K uygulamast
PrPsc’nin PrPc’den ayrimi icin kullanidir. Hastaligin
klinik evresinde beyin dokusunda biyiik miktar-
da PrPsc biriktigi icin, beyin dokusu 6rnekleri post
mortem kullanim icin uygundur. Prion hastaliklar
icin tipik biyokimyasal yontemler Western blotting,
enzim bagimli immunoabsorbent assay (ELISA) ve
immunohistokimyadir. Ayrica hayvanlarda bioassay
caligmalart yapilmaktadir®'. Son zamanlardaki ca-
lismalarda hayvanlar ve insanlarda hastaligin klinik
belirtileri gelismeden de kan Orneklerini kullanan,
yuksek derecede hassas laboratuar tani yontemleri
(6rnegin PMCA-protein misfolding cyclic amplifica-
tion) tanimlanmustir®'2

Tedavi ve Asilama

Simdiye kadar prion hastaliklarinin etkili tedavisi
bulunamamistir. Son yillarda yapilan arastirmalar
gelecekteki tedavilerin normal PrPsen’in patolojik
PrPres’e doniismesini engellemeyi hedeflemektedir.
Bunun disinda tedavi yontemleri, etmeni etkisizles-
tirme, noroinvazyonu durdurma, infeksiyonun néro-
toksik etkilerini azaltma, MSS’nin bozulmus fonksi-
yonlarini onarmaya yoneliktir™.

Anti-PrP antikorlarinin gelistigini gosteren ilk calig-
malar gelecekte prion hastaliklarina karst pasif immi-
nizasyonun olabilecegi yoniinde timit vermistir. Bu
yonde calismalar halen devam etmektedir™.

Halk Saghdi Acisindan Gelismeler ve
Onlemler

[k zamanlarda hayvanlarda gorilen TSE’ler, ekono-
mik zarara ugrayan hayvan ureticilerini daha ¢ok ilgi-
lendiriyordu. 1985-1993 yillart arasinda BSE nedeniyle
Ingiltere’de yiiz binlerce biiyiik bas hayvan kaybinin
olmast bu konudaki bilimsel arastirmalart arttirmistir.
Ayt salgin Avrupa tlkelerini hastaligr tanima ve izle-
me programlart gelistirmeye mecbur etti. Ekonomiyi
biytik miktarda zarara ugrattgini g6z 6ntinde bulun-
durarak, bu hastaliklarin etiyolojisini arastirmak ve has-
taliktan korunma yollarini belirlemek amaciyla buyiik
miktarlarda fonlar ayrildi. Ornegin, Aralik 2007 tarihi
itibartyla Almanya’da 74, ABD’de 35 ve AB’de 55 pro-
je finanse edilmistir’. Hastaligin sigirlardan insanlara
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bulasabilecegi kanitlandiktan sonra (vC]JD), bu konu
daha genis tip ve veteriner bilim adamu ile siyasi ve
medya cevrelerinin dikkatini ¢ekmeyi basardi. Tim
bu gelismeleri takiben Diinya Saglik Orgiitii (WHO)
hastaligin yayilmasini 6nlemek icin bir takim girisim-
lerde bulundu. BSE ve vC]JD strveyans programlari
olusturuldu. Hayvan yemlerine hayvansal protein girisi
yasaklandi, mezbahalarda riskli materyallerin (beyin,
omurilik ve diger sakatat) karkastan uzaklastirilmast
zorunlu hale getirildi, Avrupa Birliginde sigirlara pasa-
port zorunlulugu getirildi ve ayrica Ingiltere’den canh
sigir, et ve et Urtinleri ithalati durduruldu. BSE sapta-
nan Ulkelerden sigir ve koyun kokenli ilag ve kozmetik
ithalati yasaklandi™.

WHO 2010 yilinda TSE’lerde doku infektivitesi dags-
lim1 tablolarini yeniden giincellestirdi. Daha 6nce in-
fektivitesi olmadigt diisiintilen bazi dokularin infektif
oldugu belitrlenmistir. Verilen bilgilere gore ylksek in-
fektivite gosteren dokular; beyin, spinal kord, retina,
optik sinir, spinal ve trigeminal gangliyonlar, hipofiz ve
duradir. Distik infektivite gésteren dokular; periferik
sinifler, dalak, lenf bezleri, tonsiller, timus, mide, ince
ve kalin bagirsaklar, plasenta, overler, uterus, deri, yag
dokusu, kalp, akcigerler, bébrekler, kemik iligi, iskelet
kaslari, kornea, BOS, kan, tukurik, stt, idrar ve digki-
dir. Kemik, tendon, ter, safra, fetlis, embriyo, testisler
ise infektivitesi belitlenmemis dokular olarak siniflan-
dirdmustir. Bu bilgiler hastaliktan korunma yéntemleri-
ni belitlemek icin 6nerilmektedir””.

TSE’lerin bir tek oral yolla degil, kontamine cerrahi
aletler ve doku nakli ile de bulasabilmesi bu yonde de
bazt 6nlemleri zorunlu kilmaktadir. Ornegin tonsil-
lektomi, apendektomi ve beyin-omurilik cerrahisinde
yitksek kontaminasyon riski oldugundan tek kullanim-
lik aletler 6nerilmektedir. Lenf dokusu, g6z epiteli ve
goziin 6n kamarasinda yapilan cerrahi girisimler, 6r-
negin katarakt ameliyatlari, ayrica da kolon biyopsileri
infektivite acisindan orta derecede riskli sayilmaktadir.
Bu nedenle bazi yazarlar gbz ve invazif endoskopik
girisimlerde kullanilan aletlerin de tek kullanimlik ol-
masint ve kullanilmis aletlerin uygun sekilde imha edil-
mesini 6nermektedirler. Dental girisimler ise kontami-
nasyon agcisindan belirgin risk tastmamaktadit™.

Hastaligin kan transfiizyonu ile bulasmasini Onle-
mek icin bircok tedbir alinmustir. Hatta ABD’de,
Ingiltere’de 3 aydan ve Avrupa'da 5 yildan fazla ika-
met eden insanlarin kan bagisinda bulunmasi yasak-
lanmustir. Ayrica Ingiltere orijinli kan ve kan tiriinleri-
nin kullanilmasi yasaklanmugtir™>.
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Tirkiye’de simdiye kadar BSE ve vCJH vakast kayde-
dilmemesiyle beraber, yeterli laboratuar ve saha ¢alis-
mas1 yapilmamistir.

T.C. Saglik Bakanlig1 vCJD hastaligint izleme amaciy-
la siirveyans programi baslatmustir. Buna gore de olgu
siniflamasi ve bildirimi yapilmast zorunlu hale getiril-
mistit*. Ayrica T.C. Tarim ve Koy isleri Bakanhgy it-
hal edilecek sigirlarin ve etlerin elde edildigi sigirlarin
BSE tasimadigina dair test belgesini zorunlu kilmugtir.
Ancak daha 6nce BSE olgusu gérillmeyen ve Diinya
Hayvan Sagligr Teskilatinin (OIE) siniflandirmasina
gore ihmal edilebilir ve kontrol edilebilir statiide yer
alan tlkelerden yapilacak ithalatta bu belge istenmeye-
cektir”. Bunun disinda Bakanlik Veteriner Hekimligi
hizmetleri “Sigir Cinsi Hayvanlarin Tanimlanmasi,
Tescili ve Izlenmesi Yénetmeligi” kapsaminda hay-
van hastaliklarinin daha etkin kontrolini saglamak,
hayvan hareketlerini takip etmek, hayvan isletmele-
rinin denetimlerini yapmak ve bunlarla ilgili bilgileri
kaydetmek gibi faaliyetleri ylirtitmektedir*.

Diunya istatistiklerine gére sporadik CJH insidanst
1-1,5/milyondur. Ancak vCJH insidansi 1994-2000
yillart arasinda inat¢t bir sekilde artmaya devam et-
mis ve 2008 yilinda kesin veya olast vCJD sayist 205%¢
ctkmistir (http://www.bseinfo.org). Ingiltere’de 166,
Fransa’da 23, ABD’de 3, Irlanda’da 4, Hollanda’da 2,
Portekiz’de 2, Kanada’da 1, Italya’da 1, Japonya’da
1, Suudi Arabistan’da 1 ve ispanya’da 1 olgu
bildirilmistir?*.

Ancak simdiye dek yaklasik 200 insanin vC]D’ye
yakalandig1 g6z onitinde bulundurulursa, buyiik ih-
timalle vC]D’na duyarlilik baska bir endojen ve ekso-
jen faktor tarafindan kontrol edilmektedir. Ornegin
vC]D’na yatkinlik icin PrP geninde kodon 129°da
metionin/metionin  homozigotlugu ¢ok 6nemli-
dir*. Fakat unutmamaliyiz ki, Avrupa’nin nifusunun
%401 (buna Tirkiye’de dahildir), kodon 129°da me-
tionin i¢in homozigottur. Bu da vCJD icin yatkinlik
olusturur. Ayrica kodon 129’da metionin/valin ve va-
lin/valin heterozigotlarinda kulucka déneminin uzun
oldugu tahmin edilmektedir. Bu asamada subklinik
tastyict durumda olunabilir. Bunun disinda, su an
dinya’da mevcut olan tanisal yontemlerin kisitlt ol-
mast nedeniyle yaslilarda vCJH olgularinin gézden
kacmis olmast mimkindur®.

Kan dondérlerinin vCJD agisindan hizli tarama testi
yoktur. Bir¢ok hastanede kan bankast olmamast ve
acil kan ihtiyact durumunda potansiyel tastyicilardan



kan temin edilmesi riskleri artirabilir*®. Bu, ozellikle
tastyict riskinin ytiksek oldugu tlkeler icin gegerlidir.

Koyunlarda ve sigirlarda TSE agisindan hizli ve gi-
venilir tarama testleri henliz gelistirilmemistir. Bu
da canlt hayvan ve et ithalinde belirli risk oldugunu
gostermektedir.

1985-1993 yillart arasinda Ingiltere’den riskli tirtinler
(vem katki maddeleri, hayvanlardan ve subklinik kan
donoétlerinden elde edilmis ilaglar ve benzeri Grtnler)
Ttrkiye’ye ithal edilmis olabilir mi? Bu konuda yeterli
bilgi yoktur.

Bu ve bunlara benzer tahminler ve sorular hicbir za-
man g6z ardr edilmemelidir. Gerekli izleme, denetle-
me ve mudahaleleri yapmadan bu sorunlar ¢6zmek
giic olabilir. Ayrica bu hastaliklarin etiyolojisinde,
patojenezinde, tedavi ve Onlemesinde mevcut olan
bircok belirsizlik, yeni bilimsel arastirmalara ihtiyac
duymaktadir.
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