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Deli dana adiyla da bilinen “Bovine Spon-
giform Encephalopathy” (BSE) sigirlarda
gortilen durus, hareket, duyu bozukluklar
ve beyindeki stingerimsi degisikliklerle
kendini gosteren bir hastaliktir. (1) ilk de-
fa 1986'da Ingiltere'de teshis edilmistir. (2)
“Transmissible Spongiform Encephalo-
pathy” (TSE) adiyla bilinen progresif deje-
neratif nérolojik hastaliklar grubundandir.
Bu gruptaki hastaliklar farkli etyolojik se-
bep ve farkl klinik tablolara sahip olsalar
bile histopatolojik tablolar1 birbirine ben-
zer.

TSE grubu hastaliklarin etkeninin uzun
inktibasyon periodlari nedeniyle yavas vi-
rtis oldugu sanilmis. Ama daha sonraki
arastirmalar bu ajanin virtsler, bakteriler
gibi bilinen ajanlardan cok farkl oldugu-
nu gostermistir. Bu ajanin virtsler, bakte-
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riler gibi genetik materyeli bulunduran
ntikleik asidi yoktur. Ayrica virtisleri inak-
tive eden fiziksel ve kimyasal islemler bu
patojen ajanin infektivitesini dlstirmede
etkisiz kalirken proteini indirgemek icin
kullanilan islemler patojeni inaktive et-
mistir. Bu hastaliga “prion” denilen bir ce-
sit proteinin neden oldugu anlasiimistir.
Aslinda prionlar hayvan ve insanda sinir
hticrelerinin tst tabakasinda bulunan nor-
mal zararsiz proteinlerdir. Normal selluler
prion proteini (PrP) cesitli nedenlerle bi-
cimsel degisiklige ugrayarak anormal has-
talik yapici bir isoforma (PrP) déniistince
yanlarindaki prionlari da kendilerine ben-
zetirler. Boylece islevini yitiren prion ta-
bakasi sinirleri, sinirler omuriligi, omuri-
lik de beyni islevsiz hale getirip hastalik
yapar. (3)
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insanlarda gériilen prion hastaliklar:

1- Kuru

2- Gerstmann-Straussler-Scheinker Hasta-
lig1

3 Fatal Familial Insomnia .
4 Sporadic CJH (Creutzfeldt-Jakob Hastali-
81

5 Familial CJH

6 latrojenik CJH

7- Variant CJH

BSE'nin ortaya c¢ikmasiyla birlikte insan-
larda gortilen Creutzfeldt-Jakob sendro-
munda bir artis gézlemlenmis ve arasinda
bir iligki olabilecegi diistintilmstir.
Yapilan calismalarla bunlarin etkenlerinin
ayni infeksiyoz ajan oldugu epidemiyolojik
veriler ve laboratuvar verileri ile desteklen-
mistir. 1996 yilinda Lancet'de bu hastaliga
1994-1996 yillar1 arasinda yakalanan 10
vaka yaymlanmistir. Bu vakalarin bilinen
klasik CJH'den farkh ézellikleri vardi. Yapi-
lan arastirmalarla bunun yeni bir tiir Cre-
utzfeldt-Jakob Hastaligi oldugu anlasilmis-
tir bu yeni tiire “New Variant Creutzfeldt-
Jakob Disease” adi verilmistir.

Variant Creutzfeldt-Jakob hastaligi (vCJH)
ile klasik Creutzfeldt-Jakob hastaligi ara-
sindaki farklar agagidaki gibidir.

1- vCJH hastalar, klasik CJH hastalarindan
cok daha genctir. Tipik olarak CJH hastala-
r1 63 yasin tsttinde iken vCJH hastalarinin
vas ortalamasi 28'dir. Simdiye kadar goru-
len hastalarin yaslari 12-52 arasinda degis-
mektedir.

2- vCJH'da hastalik belirtilerinin gortilme-
sinden sonra yasam stiresi ortalama 14 ay-
dir. Klasik CJH'da bu stire ortalama 6 ay-
dir.

3 Klasik CJH hastalarinin EEG'leri tipik
iken vCJH hastalarinin EEG’leri spesifik
degildir.

4 Her ikisinde de beyin doku yapisinda
meydana gelen degisiklikler benzese de
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vCJH digerinden genelikle vakuollerle cev-
rili olan prion protein plaklarinin btiytik
kiimeleri ile farklilik gosterir. (4)

BSE vakalari ngiltere ve bunun disinda az
sayida da Irlanda, Isvicre, Fransa, Umman,
Fakland adalari, Protekiz, italya, Almanya,
Kanada ve Danimarka'da bildirilmistir.
(5,6) Bunlarin Ingiltere'den ithal edilen
canli hayvanlar veya hayvan yemlerinde
kullanilan et-kemik unuyla iliskili oldugu
gortilmistir. Bulasma dogrudan hayvan-
dan hayvana olmamistir. ingiltere’de hasta-
ligin ¢ikist et-kemik unu treten rendering
tesislerinde 1980’'den sonra ekonomik se-
bepler nedeniyle et-kemik unu yapilmasi si-
rasinda uygulanan 1sinin  ddstirtilmesine
baglanmustir. Béylece scarpie (koyunlarda
gortilen prion hastaligl) hastaligi goriilen
koyunlardan elde edilen et-kemik ununun
sigir yemlerinde kullanilmasi ile sigirlara
bulasmistir. BSE'li sigirda santral sinir sis-
temi disinda infekte oldugu gosterilmis
olan dokular sadece retina, trigeminal
ganglion, paraspinal ganglion, distal ileum
ve kemik iligidir.

BSE'li sigirin kas ve stittinde infektivite
saptanmamistir. Stittin toplanip tiiketiciye
ulasmasina kadar gecen islemlerde de kon-
taminasyona sebebiyet verecek bir durum
olmadig icin stit trtinlerinde bir risk yok-
tur. Mamafi sigir etinin toplanmasi ve is-
lenmesi sirasinda santral sinir sisteminden
kontaminasyon olabilir. Bulastiriciligindan
baslica stiphe edilen et trtini mekanik
olarak islenen sigir eti tirtintiydi. Etin ver-
tebral kolon, spinal kord, paraspinal gang-
lionlari iceren kisminin komprese edilme-
sivle elde edilen bu {irtin salam, sosis, su-
cuk, konserve et gibi yiyeceklerin treti-
minde kullaniliyordu. insanlara vCJH'nin
bu yolla bulastigi diistintildigtinden etin
bu kisminin kullanimi 1995'de yasaklandi.

(7)
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vCJH semptomlar (8,9,10)

Kisilik degisikligi, anksiyete, depresyon gi-
bi psikiatrik bozukluklar

Sensorial ve motor zayiflama, ataksi gibi
nérolojik defisitler .
Hafiza zayifhig), kognitif zayiflama, akinetik
mutizm

Myoklonus ve bazen koreiform hareketler
Tim mental ve fiziksel fonksiyonlarin kay-
biyla koma

Cogunlukla pnémoni gibi araya giren en-
feksiyonlarla 6liim meydana gelir.

Tan1 yontemleri y

Lumber Ponksiyon: BOS'da prion prote-
inini tespit etmek mimkiin degildir. Ama
son zamanlarda BOS’da “14-3-3" proteinini
gosteren bir test gelistirilmistir. BOS’da bu
proteinin tespiti CJH tamisini destekler.
(11)

EEG: Sporadik CJH'da genellikle karakte-
ristik EEG anormallikleri vardir ama
vCJH'de bulunan EEG degisiklikleri genel-
likle nonspesifiktir.

CT: Genellikle normaldir diger hastaliklari
ekarte etmek acisindan kullanilir.

MRI: vCJH'da basal ganglionun putamen
bolgesinde sinyal artisi gortilebilir. Spora-
dik CJH'da ise putamen ve ayrica caudate
bolgelerinde sinyal artis1 gortilebilir.
Tonsil Biyopsisi: vCJH tanisi néropatolojik
olarak kanitlanmis hastalarin lenforetikdi-
ler (tonsil, dalak, lenf nodu) dokularinda
prion hastaliklariyla alakali anormal prote-
inin pozitif oldugu bulunmustur. (12)
Beyin Biyopsisi: Kesin tani icin tek yoldur
fakat invaziv bir yontemdir. Ayrica beynin
etkilenmeyen béltimtnden biyopsi alinirsa
yanlis negatif sonuca neden olur. Noropa-
tolojisinde stingerimsi (spongiform) degi-
siklikler néron kaybi 6zellikle basal gangli-
on ve talamusta astrositik gliozis mevcut-
tur. En carpici néropatalojik anormallik
PrP plaklaridir. Bu plaklar serebrum ve se-
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rebellumda yaygin olarak dagilmislardir
ama basal ganglion, talamus ve hipotala-
musda daha az sayida bulunmaktadirlar.
Bunlarin ¢ogu kuru tipi plaklara benzer.
Yaygin eozinofilik merkez, soluk periferle-
ri vardir ve spongiform degisikliklerle cev-
relenmislerdir. (Resim) (13,14)

Resim: Serebral korteksen alinan biyopsi
orneginde ortada stingerimsi (spongiform)
degisim bolgesi ile cevrili blytik kuru tipi
plak. Sagda da daha kictik bir plak var
ama stingerimsi (spongiform) degisim sey-
rek. (Hematoksilen ve eozin)
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