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» ABNORMAL

PrpP¢
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Qué es el prion?
PRION: NOVEL PROTEINACEUS
INFECTIOUS PARTICLES

o Carece de acido nucleico

o Forma anormal de una proteina
normal

o Resistentes a tratamientos fisicos o
guimicos que inactivan virus

o No inducen respuesta inmunologica ni
inflamatoria

o Protedlisis limitada



Terminologia

h-
PrPsc: proteina prionica

patogénica
o




Proteina normal en superficie
neuronal

Esta relacionada con: ritmo
circadiano, neurotransmision y
efecto antioxidante

Plegamientos helicoidales a.
Inestable

Sensible a digestion con proteasas

Se degrada con facilidad

Proteina anormal
Plegamientos helicoidales [3
Estable

Resiste a la protedlisis



Como cambia la configuracidn la prot
normal?

Patogenia

Mutaciones de PRNP formas familiares







GENETICAS
Creutzfedlt Jakob Genético (CJD)

Insomnio fatal familiar ( IFF)
Gertsmann Straussler-Scheinker Syndrome (GSS)

ESPORADICAS

Encefalopatias
CJD

humanas Variante CJD (2008) VCJD. Sensible a proteasas
ADQUIRIDAS
Kuru

Variante CJD (vCJD). Vaca loca
CJD iatrogénica (iCJD)



Encefalopatias
animales

Scrapie

Enf. Transmisible del vison (TME)
Enf. Devastadora cronica (CWD)
Encef. Espongiforme Bovina (BSE)
Encef. Espongiforme Felina (FSE)

Encef. Ungulados Exoticos (EUE)
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1 a 1.5 personas por millon
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50 a 60 muertes por ano
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Mecanismo desconocido...
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Mutacion somatica del gen PRNP
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Conversion espontanea, natural de la proteina
normal
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Clinica
EEG
. . Proteina 14.3.3
Diagnostico
Western blot para Prp
Estudio Genético

Estudio Molecular



Via
Exposicion

- : :
Piel o mucosas con lesiones, salpicaduras

oculares, inoculaciones de agujas, etc:

kriesgo mayor. PRECAUCIONES!!!!
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Inoculacion de material infectante en ojo,
SNC: RIESGO IMPORTANTE!!!!
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