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Santral sinir sisteminin (SSS) prion hastaliklar,
benzer klinik seyir ve histopatolojik bulgular gos-
teren, insanlar ve bazi hayvanlarda spongiform en-
sefalopati denilen tabloya neden olan infeksiydz has-
taliklardandir (Tablo 1). Spongiform ensefalopatiler,
SSS'nin yavas infeksiyonlarindan olup, prionlar ta-
rafindan olusturulur. Sigurdsson, uzun inkiibasyon,
uzun klinik seyir, oldiiriicii sonug. tek organ sis-
temine siirlanan patoloji ve kisith sayida duyarli ko-
nakgiya sahip olan bu hastaliklari tamimlamak igin
"slow" infeksiyonlar terimini kullannugtir. Bu has-
taliklarda noron kaybi, astrositlerde proliferasyon ve
hipertrofi, noronal vakualizasyon va zayif inf-
lamatuvar cevap ortak ozellikler olup. patolojik tab-
lolann aymidir ve transmissible (gegirilebilir) no-
rodejeneratif hastalik olarak isimlendirilir (1,2,3).

HASTALIK ETKENININ OZELLIKLERI

Kronik, progresif ve dejeneratif merkezi sinir sis-
temi bozukluklarina neden olan infeksiyoz etken, ilk
defa 1982'de Prusiner tarafindan tanimlanmug ve
prion adi verilmigtir. Son yillarda prion "protein ige-
ren kiiglik infeksiydoz patojen” scklinde de ta-
nimlanmaktadir (4,5).

Spongiform ensefalopatilerin ortak ajani kabul
edien prionlar deneysel olarak maymun ve rodentleri
de igeren gesitli hayvanlara gecirilebilmigtir. Hiicre
kiiltiirlerini infekte edebilmigse de higbir sitopatik etki
goriilmemigtir (6).

Prionlar filtrelerden gegebilirler ve viruslardan
100 defa kiigiiktiirler. Molekiil agirhklan gesitlilik
gosterdiginden  direkt metodlarla  prionun  bii-

yiikliigiinii teshit etmek giigtiir. Eger prionun mo-
lekiil agirhign 50.000 kabul edilecek olursa, ¢ap: tah-
minen 5 nm. kadardir (7).

Prionlant konvansiyonel viriislerden ayirtetmek
giic olmustur. Bunlar niikleik asit modifiye eden
olup, ajanlara direngli ve protein denature eden ajan-
lara duyarhdirlar. Ultraviyole 1gmlarina, iyonize rad-
yasyona, ¢inko iyonlarina ve 1siya olduk¢a di-
renglidirler. Niikleik asitleri etkileyerek viriisleri ve
hiicreleri denatiire eden iyonize radyasyona direngli
olmasi ve harabiyetleri icin ¢ok yiiksek radyasyon
dozlarimin gerekmesi prionlarin niikleik asitten yok-
sun ve viriislerden onemli olgiide kiiglik oldugunu
diigiindiirmektedir. Ayrica proteinleri degrade veya
denature eden diger islemler ve proteazlarla mu-
ameleden sonra, ajanin infektivite titrelerinde belirgin
azalma olmasi, bazi aragtirmacilar: prionlarin niikleik
asitten yoksun replike olan proteinler olmasinin daha
muhtemel olduguna inandirmugtir. Yaygin kiiltiir tek-
nikleri kullanilarak bir viral ajanin izole edilememesi,
viriisleri inaktive eden fiziksel ve kimyasal ajanlara
bunlarin direnci ve kendilerine karst saptanabilen hig
bir immiin cevabin olmamasi bu ajanlarin  Kon-
vansiyonel viriislerden ayn bir smmifa konulmasina
neden olmugtur. Kiigitkk bir DNA ve RNA olasihigi
heniiz tamamen diglanmamig olmakla beraber, pri-
onlarin niikleik asitten yoksun bir protein oldugu bi-
linmektedir (4.6,7.8,9).

Scrapie ile infekte hamster beyin materyali pu-
rifiye edildikten sonra, bu fraksiyonlarda tahmini
molekiil agirhigs 27.000-30.000 olan ¢ok miktarda
makromolekiil bulunmugtur. Bu molekiil prion pro-
tein 27-30 (PrP 27-30) olarak isimlendirilmistir.
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Creutzteld Jukob Hastaligi (CID) insan
Gerstmann- Straussler Sendromu (GSS) Insan
insan

Fatal Familial insomnia (FFI) Insan

(Oldiiriict ailevi uykusuzluk)

Bovine Spongioform Encephalopaty (BSE)  Si1gir
(Si1gir spongiorm ensefelopatisi)

Scrapie

Koyun. Kegi

Transmissible Mink Encephalopatpy (TME) Vizon
(Gegirilebilir Vizon Ensefelopatisi)

Chronic Wasting Discase (WD)
(Kronik Zayiflatici Hastalik)

Geyik, Karaca

Daha sonraki cahismalarda clde edilen 33-35 kd mo-
lekiil agirhgindakki PrP'nin, prionun en Onemli kom-
panenti oldugu ve infektiviteden sorumlu oldugu bil-
dirilmigtir. Son ¢aligmalarda bir sialogliko protein olan
PrP27-30 'un ise. PrP33-35 kd molekiiler Kitlenin
daha biiylik proteininin aminoterminalinden yaklagik
67 aminoasidin ¢ikanilmast ile ortaya ¢ikan, proteaza
Jayanikli bir boliimii oldugunu gostermistir (7,10).

Son zamanlarda normai hayvanlarda da bulunan
33-35 kd molekiil agirhigima sahip olan hiicresel prion
protein (PrPc)den kaynak alan scrapie proteininin
meveut oldugu gosterilmigtir. Bu anormal PrPc'nin
scrapie ile ilgili form haline dontigmesi iglemi hala bi-
linmemicktedir. Infekte beyinde builnan PrPsc. Kis-
men proteinaz- K'ya direnglidir. Buna kargin normal
beyinde gen tarafindan kodlanan PrPe tamamen hid-
rolize olmaktadir (7.8).

Prion proteininin, tek bir konakgr geni (PrPgen)
taralindan kodlanmig oldugu bulummugtur. Bu gen
normal beyinde. infekte beyinde ve diger bazi do-
kularda izole edilmistir, Scrpaie ile ilgili hastaliklarda
hem proteaza direngli (PrPsc) prion proteninin hem
de endojen PrP genindeki varyasyonlarin, scrapicnin
inkiibasyon siiresini ve konagm duyarlihgint ct-
kiledigi. molekiiler genetik alamndaki ¢ahgmalarla ka-
mtlanmigtir (7.8.11).

san ve Havwanlarda Spongiform Ensefelopatiler
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I-pidemivoloji

Kuri: 1953010¢erde ve 1960 baslarinda Papua Yeni
Gine'de ik
insan prion hastah@idir. Epidemiyolojik gahsmalar

Fore Kkabilesi arasinda endemi yapan
da. hastaligin insan cesedi yeme (yamyamhk) yoluyla
gegirilmis  olabilecegi one  siiriibmiigtiir. Bu ahs-
kanliktan vazeegildiginden beri (1950 sonlaninda) hi¢
bir yeni kuru olgusu olugmamast inkiibasyon pe-
riyodunun  4-30 yii olabilecegini ima etmektedir
(3.6.12);

Creutzteld-Jakob hastalign (CJD). demansin yay-
gin olmayan bir sebebi olup. ¢ogu populasyon ¢a-
hsmalarinda, yilda milyonda bir veya daha az Kigiyi
ctkiledigi - gosterilmigtir. Kadmlar ve erkekler esit
oranda etkilenmektedir. Gegisin dogal mekanizmast
heniiz anlasilamanusur. Ancak vaka sayismin artmast
infeksiyonun iatrojenik kaynaklt olabilecegini kabul
etmistir. Infekte dondrlerden kontamine cerrahi alet-
fer. kornea transplantlan. dural grefler ve kontamine
insan hipofiz hormonlari. geng kisilerde CID'nin ori-
jini olarak vurgulanmastir, Tatrojenik gegisten sonra
14 ay kadar kisa ve 20 yildan daha uzun inkiibasyon
periyodu rapor edilmigtir. Ailesel penetranst de-
gisebilmekle beraber, tipik olarak otozomal dominant
bir bozukluktur (3.6).

Gerstmann- strausler sendromu (GSS) son derece
nadir olup. insidensi her yil 100 milyonda bir veya
10'dur. Biiyiik gogunlugunu otozomal dominant or-
nekli. familial olgular olugturur. Hastaligim ortalama
stiresi § yildir ve baglangig ortalama yagt 43-48 ara-
sindadir (3).

Fatal Familial Insomnia (FFI). otozomal dominant
ozelliktedir, Hastah@m  baglangic 3';1§11111i11 ortalart
veya geg donemleridir (35-61 yag). Ortalama siire 7-
25 aydir (3).

Scrapie. Biiyiik Britanya ve Avrupa kitasinda ko-
yunlarin en onemli hastaligidir. Elimizdeki verilerin
hi¢ hirisi. insan CID'sinin kaynagi olarak scrapie'yi
ima etmemcktedir. Bununla birlikte BSE'nin son pat-
Jamasi, agik sckilde scrapie- infekte Kkoyun ke-
miklerinden hazirlanan unlann ve kontamine etlerinin,
cifilik hayvanlarinin yemlerine kangurilmasiyla bag-
lanusur, Scrapic'nin koyunlardan ¢iftlik hayvanlarma
ve dier urnaklilara eccmesi insanlara da gegebilecegi
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endisesini dogurmustur. Yillarca yapilan calismalarda
scrapicnin  insanlara  bulastigina rastlanmanmsgtir,

Ancak bu ihtimal yogun galisma alundadir (6,7.14).

Bovine pongioform Encephalapaty. ilk defa In-
giliere'de 1986 yilinda bildirilmistir. Daha sonra
1992 yilinda Irlanda. fsvigre. Fransa. Umman Sul-
tanhgr Fakland Adalan ve Danimarka'da da bu has-
tahk (ingiltere kokenli olarak  bildirilmigtir).  Epi-
denuyolojik caligmalar sigirlanme ¢t ve kemik unu
seklinde protemn igeren yemier aract ile scrapic ben-
seri bir cikene maruz kaldigr yoniindedir. Yem kon-
aminasyonu da scrapie etkenini yok etmeyen yon-
emin kullamlmasindan  kaynaklannmgur.  BSE
deneysel olarak bulagtirnlabilen bir hastalikur ve yal-
mizea sigir beyninde demonstre edilmistir. Siitte, me-
mede. semende ve kaslarda bulunamanusgtir. Hastahk
2-11 yay arasindaki yetigkin sl stgirlarinda go-
riilmiigtiir. En yiiksek yag insidansi 4-5 yas gru-
budur. inkithasyon periyodu. 2.5 yildan 8 yila kadar
uzayabilmektedir (2.7).

Transisible Miik Encephalopathy'nin, vizonlarm
kontamine sigir eti ile beslenmesinden ileri geldigi
one siiriilmektedir (6).

Chronic Wasting Disease, ilk olarak 1967 yilinda
Colorado'da goriilmiigtiir. Infekie hayvanlar {izerinde
yapilan  galigmalar sonucunda, hastalik nakledilebilir
spongiform  ensefalopati  olarak tantmiannugtir.
BSE deki gibi beslenmeye bagit olmadiga gisterilmistir.
Kaynagi hakkinda birgey hig bilinmemektedir. In-
kubasyon siiresi ¢ok uzundur ve daha ¢ok geyik, ka-
raca ve kaurlarda goriilmektedir (6.7).

Santral Sinir Sisteni Prion Hastaliklar:

PATOGENEZ

Spongiform ensefalopatilerin patogenezini aras-
urma ¢aligmalarimin gogu scrapie ile yiiriitilmiistir.
Saglam intestinal kanal. girig kapist olabilirse de aja-
nin. koyunlarda deri yolu ile viicuda girdigi ortaya
cikmigtir. Ajan, ilk Once girig kapisim direne eden
lokal lenf bezlerinde gogalir. Daha sonra dalak ve vii-
cudun diger lenfoid organlarinda replike olur. Bazi
hayvaniarda muhtemelen insanlardaki gibi vireminin
oldugu belli olmustur. Scrapic'li farelerde ajanin spi-
nal korda periferik sinirler yoluyla ¢kugi gos-
terilmistir. Subkutaniz yol ile baslatlan bir deneysel
infeksiyon seyrinde ajan sinir sistemine relatif” olarak
geg girmigtir, CJD'den dlen hastalarda infeksiydz
ajan igerdigi saptanan doku ve vicut stvilar1 Tablo
2'de zetlenmistir. Scrapie. etkilenen rodentlerden
uterusta  dollenme ile  gegirilememigtir.  Kuru ve
CJD'i hi¢c bir gebe kadm hastah@ gocuguna ge-
cirmemistir. Bununla birlikte koyunlar dogumdan
sonra etkilenen hayvanlarda temasa ilaveten uterusda
scrapic ile bariz sekilde infekie edilebilirler. Spon-
giform ensefalopatilerin higbirinde infeksiyoz ajan-
Jara hiicresel immiin cevap veya antikor meveudiyeti
saptanmanistir interferonlar  bulunamanmuistr
(1.6.15).

ve

PATOLOJI

Spongifiorm ensefalopatilerin tamami, SS8'nin
progresif dejenerasyonu ile karakierizedir. Beyaz
cevher tutulumu ve miyelin kaybi sekonder ola-
bilirsede gri cevher tutulumu gok belirgindir (6).

Tablo 2. CID'li Hastalarin Salgdar:, Viient Swvilart ve Dokularn Infektivesi

Cok yogun infeksiydz ajan iceren

Bazen infeksiydz ajan igeren

Nadiren infeksiydz ajan igeren

dokular (>=%50) dokular (%4-33) dokular
» Beyin « Bithrek « Kan

* Omirilik « Karaciger » Idrar
» Giz *» Akciger

« Lenf bezlert
» Dalak
* Bos
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Histopatoloji noronal vakulaziayon olup, CID'li
insanlarda vakualizasyon, scrapie hastalik grubuna
admt veren gri cevherin spongious durumuna sebep
olacak kadar ciddi olabilir: Noron kaybina genellikle,
astrosit liflerinin hipertrofi ve proliferasyonu eglik
eder. Kuru'da sercbellum belirgin bir sekilde tutulur,
belirgin purkinje ve graniil hiicre kaybr vardir.
ClD'de serebellar dejenerasyon olugursa da ge-
nellikle Kuru'daki kadar belirgin degildir (6,16).

Beyinde, proteaza relatif olarak direngli anormal
protein  depolanmast olup, bu ilk Once scrapie-
associated fibriller (SAF) seklinde morfolojik olarak,
daha sonrada sodyum dodesil sulfat poliakrilamid jel
elektroforezinde 27-30 kd molekiiler kiitleli tek pro-
tein band1 seklinde tanimlandi. PrP27 -30 denilen bu
protein dzellikle uzun siireli hastalikta, Kongo kir-
mizist ile boyanan amiloid plaklar1 olugturmaktadir.
Plaklar serebellumda dikkat ¢ekecek derecede yay-
gindir fakat beyinde her yerde olugur. Spongiform
ensefalopatinin - amiloid plaklari, Alzheimer has-
taligin andirir, fakat SFA/PrP'ye karst hazirlanan an-
tikorlar Alzheimer amiloidi ile reaksiyon vermez.
Plaklar, CID'li hastalarin %]15'inde, Kuru'lu has-
talarin %70'inde ve GSS'li hastalarin muhtemelen ta-
maminda beyinde bulunur (6,17,18).

KLINIK

Kuru, tipik olarak basagrisi ve artralji ile sinsi
olarak baglar. Progresif koordinasyon kaybt, eks-
tremite ve govdenin serebeller ataksisi ve beyin sis-
teminin gesitli isaretleri ile karakterizedir. Serebral
kortikal tululumun relatif olarak ¢ok az klinik delili
vardir ve belirgin demans yoktur. Hastalar progresif
olarak giigsiizlesir ve bir y1l i¢inde pnmoni, sepsis,
infekte dekiibiitiis iilseri gibi nedenlerle oliirler (3.6).

CID, ilk olarak 70 yil 6nce tanimlanmustr. fat-
rojenik olarak infekte olan geng adiiltler ve daha yagh
adolesanlar bildirilsede, baglangig yast ortalamasi 57-
62'dir. Kuruyu andiran klinik tablo ile kendini gos-
terir. Ataksi assosiye inkoordinasyon ve eks-
trapiramidal tablo siklikla belirgindir. Mental bo-
zukluk tipik olarak hizla ilerler ve hastaligm
baslangicindan dliimiine kadar olan siire, ortalama 7-
9 aydir. Derin ve hizla ilerleyen demansa ilaveten,
hastaligin diger degismeyen tablosu, miyoklonusun
mecudiyetidir. Sercbellar semptom ve bulgular ve vi-
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sual bozukluklar belirgindir. Hastalarin %40-80 ka-
darinda hiperrefleksi, spastisite ve ekstensor plantar
cevabr kapsayan kortikospinal isaretler vardir. Ol-
gularmm %10-20'sinde gelisen nobetler nadiren do-
minant tablodur ve tedaviye yatkindir. Hastalarin
%10 kadarinda muskuler atrofi ve fasikiilasyonlar
iceren agaft motor noron semptom ve igaretleri gelisir
(3.6).

GSS, son derece nadir bir hastalik olup tipik va-
kalarda sereblellar tablo Kklinige hakimdir. In-
kordinasyon, yiiriime giicliigli, becerisizlik gek-
lindeki serebellar disfonksiyon belirtileri, ataksi,
dismetri, tremor, nistagmus, dizartri gibi klinik bul-
gular vardir. Baz1 ailelerde demans daha belirgindir
veya birlikte ekstrapimidal bulgular ve diger bulgular
vardir (3).

FFI, daha oOnceleri talamik demans olarak ta-
mmlanan vakalarla benzer klinik ve patolojik Ozel-
likleri olmakla beraber familial insan prion has-
taliklarinin en son tanimlananlarindandir. Hastalikta,
progresif uykusuzluk, disotonomi (hiperhidrozis. hi-
pertemi, tagikardi, hipertansion) ve ataksi, mi-
yoklonus, spastiside, hiperrefleksi ve disatriden olu-
san bozukluklart olusur. Hastalarda haliisinasyon.
konfiizyon, hafiza bozukluklar, dikkat azalmasi olu-
sur fakat gergek demans nadirdir (3).

BSE, ergin sigirlarin progresif seyirli norolojik
bir hastaligidir. Klinik seyri yavastr. Klinik belirtiler
baslica davranig, durus ve yiiriiyiis anomalileridir.
En sik goriilen bulgu, huy ve davraniglarin de-
gisikligidir. Hayvanlar genellikle trkek ve te-
dirgindirler. Dig gicirdatma, ses¢ ve dokunmaya
karg1 artan bir reaksiyon vardir. Arka bacaklardaki
ataksi hayvan hizli yiiriidiigiinde belirginlesir ve yu-
riiyiis sallantilidir. 2 hafta ile 6 ay arasinda Oliimle
sonuglanir (2.7).

Scrapie, koyunlarin merkezi sinir sisteminin kronik,
progresif ve dldiiriicti bir hastahgidir. Klinik olarak ka-
sint ve inkoordinasyon ile baglar. Deri lezyonlan ve
yiin dokiilmesi vardir. Yiirimede anormallik ve ba-
caklarda ataksi gozlenir. Oliimle sonuglamr (7).

CWD (Kronik Zayiflama Hastalif1), anormal
davramslar ve viicut kondisyonunun kaybi ile ka-
rakterizedir. Hastaliktan etkilenen hayvanlar agik ve
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yelersiz beslenme sonucu viicut agirliklarmin % 25-
35'ini kaybederler.

TANI
Spongiform ensefalopatiler genellikle tipik klinik
bulgular toplulugu ile yagam sirasinda teshis edilir.

CID'li hastalarda siklikla elektroensefalografi
(EEG) anormallikleri vardir. Bu test tanida son de-
rece yardimeidir. 4 aydan daha fazla siire devam eden
hastalikia tipik EEG degisikliginin yoklugunda CID
tamsindan siiphelenilmelidir. Ayrica familial CJD va-
kalarinda tipik EEG bulgusunun olmadigim ve GSS
ve FFl'da da goriilmedigi bilinmektedir. Bilgisayarls
Tomografi (CT) sckanslan CJD'de anormaldir.
Ancak spesifik ve diagnostik degildir. Magnetik re-
zonans goriintiileme (MRI), CT den daha duyarhidir,
ancak tamda smurh kalmisur. Hematolojik ve bi-
yokimyasal testler sonug vermez. Beyin omirilik si-
visinda hiicre sayis1 normaldir ve protein orta de-
recede artmigtir ancak diagnostik degildir (3,6).

Jel'de BOS izoelektrik fokiislenmesi ve ¢ift bo-
yutlu elektroforezis CJD'nin  tamsinda yararlt ol-
mugtur. Giimiigleme yontemi ile boyama CJD'li ¢ogu
hastalarim BOS'unda iki anormal polipeptidin varligin
ortaya gikanir. Fakat Alzheimer hastaliginda bu yoktur.
Polipeptidler heniiz idantifiye edilememigtir veya tam
olarak siralanamanustir. Onlar agik  sekilde SFA/
PrP'ye veya onun prekursorlerine veya diger pro-
teinlere bagh degildir. BOS'da 130 veya 131 po-
lipeptidin, meveudiyeti Alzheimerin kuvvete aley-
hinedir (19).

Spongiform ensefelopatilerin kesin laboratuvar
tams1 yalnizca beyin dokusundan yapilabilir. He-
matoksilen eozin ile boyanan kesitlerde noronal va-
kuolizasyonun degerlendirilmesine ilave astrositler ve
amiloid i¢in boyama tamda yardimceidir (20).

Tipik spongiform enscfalopatinin gegirilmesi igin
duyarl hayvanlara beyin doku siispansiyonlannin int-
rascrebral olarak inokiilasyonu tam koydurucu ol-
makla beraber son derece pahali ve zaman alicidir (6).

Son zamanlarda, prion proteinlerine Kargi mo-
noklonal ve poliklonal antikorlarin mevecudiyeti bi-
opsi veya otopside alan beyin materyalinden Wes-
tern  Blot  yontemiyle PrPsc’nin  saptanmasin

Santral Sinir Sistemi Prion Hastaliklart

saglamigtir. Immunolojik yontemlerin hem sensitif
hem de spesifik oldugu ortaya g¢ikmugtir. Familial
CJD, GSS ve FFI'yi igeren herediter prion has-
taliklarmda PrP genindeki mutasyonun idantifiye
edildigi cok sayida raporda bildirilmigtir. Sporadik
CJD'li hastalarda PrP geninde hig uyumlu mutasyon
identifiye edilememigtir. Bununla birlikte birkag ca-
lismada sporadik ve iatrojenik CJD'de hastaligin ge-
cisinde PrP geninin 120. kodonunda polimorfizmin
rolii olabilecegi one siiriilmiigtiir. PrP genindeki mu-
tasyonlarin sayist Familial CJD olgularinda rapor
edilmemigken, familial GSS'li olgulardan sap-
tanmustr (3).

TEDAVI

Kuru, CID, GSS ve FFI'mn degigmez gekilde
oldiiriici oldugu bilinmektedir. Giiniimiizde etkili hig
bir tedavi sekli bilinmemektedir. Idoxuridine, acy-
clovir, interferon, polianyonlar ve amfopetrin B gibi
ajanlarin tamami tedavide basarisiz bulunmustur (3).

Scrapie, BSE, CWD ve TME'de etkin bir tedavisi
bilinmemektedir (2,7).

KORUMA VE KONTROL

Prion hastaliklarinin kontajiydz olduguna ait hig
bir delil yoktur. latrojenik vakalar infekte materyalin
transplantasyonu, implantasyonu veya direkt ino-
kulasyonu sonucu olmugtur. Kuru'nun sindirim yolu
ile gectigi ortaya ¢ikanlmigtr. Hem Kuru hem de
CID, bu yolla primatlara gegirilebilmigtir. Buna rag--
men sindirim yolunun CJD, GSS ve FFI'nmn ya-
yilmasinda onemli bir yol olduguna dair hig bir delil
yoktur. Hayvan gahigmalart temelinde, insan do-
kularinda da en yiiksek infeksiyoz ajan kon-
santrasyonunun beyin, spinal kord ve gozde olmasi
beklenir. Insan fegesi. tikriik, balgam. vaginal sck-
resyon ve siitten simdiye kadar infeksiydz materyal
izole edilememigtir (3).

Spongiform ensefelopati ajanlan ile kazara in-
feksiyonun labaratuvar personeli igin riskinin ¢ok
diigiik oldugu ortaya ¢ikmig olmakla beraber, has-
taligin fatal ve ajanin dezenfeksiyona son derece di-
rengli olmasi ve de bu ajanlan saptamadaki giigliikten
dolayi, potansiyel olarak kontamine dokulara dikkatle
temas edilmelidir, Lumbal ponksiyon, kan alma is-
lemleri yapilirken veya bu sivilarla kirlenmis materyal
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ile temas sz konusu olacaksa, eldiven ve maske ta-
kilmali, tek hasta i¢in kullanimdan sonra ¢ikarmal ve
cller iyice yrtkanmalidir (3).

Prusiner ve ark. 15 atmosfer basingta 121°C 4.5
saat otoklavda tutmanin dekontaminasyon igin emin
yol oldugunu one siirmiglerdir. UV, alkol so-
liisyonlar, fenol ve formalin givenilir degildir (3,6).

BSE. yeni bir hastahkur ve f{izerindeki aras-
urmalar devam etmektedir. Ingiltere'de bir dizi ko-
ruyucu Onlemler alinmug ve BSE'den giiphelenilen
tim sigirlarin mecburi kesimi, bunlarin imhast ile bu
etlerin gida zincirine girmesi 6nlenmigtir. Spongiform
ensefelopatilerin hig birinin siitle  bulagtifinin  is-

E. T. Artbays, M. Altindiy

patlanmamasina ragmen. Araitk 1988'den itibaren bu
onlemlerin igine inek siitleri de ilave edilmistir. Ay-
rica 6 aym iizerindeki yaglarda kesilen tum sigirlann
beyin, omurilik, dalak, timus, tonsilla ve bar-
saklarimn  insanlar tarafindan  tiiketilmesi  ya-
saklannustr. Sigir ve koyunlardan elde edilen serum
ve ilaglarla etkenin bulagma olasthgmin da olabilecegi
hatirdan ¢ikariimamahdir (2,12).

Tiirkiye'ye hastahigin tagtnmasi riski az olmasina
ragmen hastalifin uzun siire sonra ortaya ¢ikmast,
kanun digt ithalat gibi konularin Gnem tagimasi ne-
deniyle ilgili kuruluglarin ¢ok dikkatli olmalari ge-
rektigi kamsindayiz.
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