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Die Scrapie (Traberkrankheit) bei kleinen

Wiederkauern

Von M. BEEKES, Berlin

Die Scrapie (Traberkrankheit) ist eine trans-
missible spongiforme Enzephalopathie (TSE
— Kapitel VIl - 4.0) bei Schafen und Ziegen [1,
2]. Urséchlich ist ein unkonventionelles tiber-
tragbares Agens, das der Erregerklasse der
Prionen zugerechnet wird. Félle von Scrapie
treten zahlenmaBig weit hdufiger bei Schafen
als bei Ziegen auf, und bei Schafen ist die
Krankheit bisher auch deutlich intensiver er-
forscht als bei Ziegen. In der folgenden Dar-
stellung steht daher die Scrapie beim Schaf
im Mittelpunkt.

1. Erreger

Nach dem aktuellen Stand der Forschung
handelt es sich bei Prionen um infektitse Ei-
weillpartikel, die hauptsachlich — wenn nicht
ausschlieBlich - aus einer fehlgefalteten und
pathologisch aggregierten Isoform des wirts-
eigenen Prionproteins (PrP) bestehen [3, 4]
(— Kapitel VIl - 4.2.3). Das zellare Prionprotein
wird als PrPS, und seine krankheits-assozierte
Isoform als PrP>° [4] oder PrP™E [5] bezeich-
net.

Charakteristika und Differenzierung von
Scrapiestammen

Stammspezifische Eigenschaften von Prion-
bzw. Scrapie-Stammen sind nach der Prion-
Hypothese mutmallich in der Faltungs- und
Aggregationstruktur sowie maoglicherweise
auch der Glykosylierung des pathologischen
Prionproteins verschlisselt [4, 6]. Bei der Pas-
sagierung innerhalb einer Spezies und auch

Uber Speziesgrenzen hinweg kénnen Prion-
stdamme ihre Eigenschaften verandern (,mu-
tieren”) sowie untereinander interferieren [7-
9]. Zur Differenzierung von Scrapie-Stdammen
in natlrlichen oder experimentellen Wirtstie-
ren werden verschiedene Kriterien herange-
zogen, wie z.B.:

Klinische Symptomatik

+ Inkubationszeit
Ubertragbarkeit
histopathologisches Lasionsprofil
Inaktivierungsverhalten

+ Resistenz und Spaltmuster von PrP™E bei
proteolytischer Behandlung mit dem En-
zym Proteinase K (PK)
PrPT>E-Glykosylierung

Native Isolate und experimentelle
Agenzien der klassischen Scrapie

Uber Scrapie-Erregerstimme liegen vor allem
aus GrofB3britannien umfangreiche Daten vor.
Fir die Erregertypisierung wurde Probenma-
terial dabei Uiblicherweise intrazerebral in be-
stimmte Mauslinien mit unterschiedlichem
PrP-Genotyp verimpft. AnschlieBend wurden
die resultierenden Inkubationszeiten und La-
sionsprofile (d.h. Vakuolisierungsmuster) im
Gehirn bestimmt [7, 9]. Als erregerhaltiges
Ausgangsmaterial diente in diesen Studien
haufig ein als SSBP/1 bezeichneter Pool von
Hirnhomogenaten, der urspriinglich aus drei
an Scrapie erkrankten Schafen hergestellt
worden war. Nach Passagierungen dieses Ma-
terials in Schafen oder Ziegen und der Ver-
impfung in Mause konnten aus dem SSBP/1-
Pool schlieflich acht verschiedene Maus-
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Scrapie-Stamme isoliert werden. Es wird ver-
mutet, dass diese Stammvielfalt auf einem
Zusammenspiel mehrerer Faktoren beruht.

+ So war bereits der urspriingliche SSBP/1-
Pool heterogen zusammengesetzt, und
bei den nachfolgenden Passagen in klei-
nen Wiederkduern wurde er unbemerkt
moglicherweise noch um zusatzliche Erre-
gerstamme aus den zur Passagierung ver-
wendeten Schafen oder Ziegen erweitert.

« Durch Adaptation und ,Mutation” bei den
sequenziellen Erregertibertragungen kdnn-
ten sich zusatzlich die urspriinglichen Ei-
genschaften der Erreger verandert und auf
diese Weise neue Stamme in der Wirtsspe-
zies Maus gebildet haben.

Im Hinblick auf die Stabilitdt ihrer biologi-
schen Eigenschaften lassen sich drei Klassen
von Stammen der Mausscrapie voneinander
unterscheiden. Stamme der Klasse | behalten
selbst bei Passagen in Mauslinien unter-
schiedlicher PrP-Genotypen ihre stammspezi-
fischen Merkmale. Dagegen sind Stémme der
Klasse Il zwar in den murinen PrP-Genotypen
stabil, in denen sie isoliert wurden, sie veran-
dern aber ihre Charakteristika bei Passagen in
Mauslinien mit einem anderen PrP-Genotyp.
Stédmme der Klasse Ill schlieBlich zeigen auch
in den Mauslinien, in denen sie isoliert wur-
den, keine nachhaltige Stabilitadt, sondern bei
der Passagierung spontane Verdnderungen
ihrer Eigenschaften. Vor diesem Hintergrund
erscheint es heute weniger Uberraschend,
dass Uber die Identifizierung von 20 verschie-
denen Scrapiestdmmen in experimentellen
Mausmodellen berichtet wurde [10].

Bei Passagierungsstudien in Schafen wurde
1988 in Grof3britannien ein Isolat oviner Scra-
pie identifiziert, CH1641 [11], das sich klar
vom SSBP/1-Material abgrenzen lie3. Anlass-
lich der weitergehenden Analyse dieses Isola-
tes wurden Scrapie-Agenzien aus Schafen
von Hope et al. [12] anhand des Molekularge-
wichtes, das fur das jeweils kleinste im Wes-
tern Blot nachgewiesene PK-resistente PrP-
Fragment gefunden wurde, in drei Katego-
rien eingeteilt:

A) Naturliche Scrapie und SSBP/1,

B) naturliche Scrapie (verschieden von SSBP/1)
und

C) experimentelle ovine Scrapie CH1641.

Alle diese Agenzien, einschlieBlich der Isolate
SSBP/1 und CH1641, werden als Erreger ,klas-
sischer” Formen der Scrapie angesehen [13].

Atypische Scrapie-Formen und ihre
Erreger

1998 wurde in Norwegen Uber eine zuvor un-
bekannte Form von Scrapie bei Schafen be-
richtet [14]. Diese Krankheitsform, Nor98 ge-
nannt, wird offenbar von einem Scrapieagens
verursacht, dass sich von Erregern der oben
genannten Kategorien A, B und C unterschei-
det. PK-behandeltes PrP™E von Nor98-Fillen
zeigt im Western Blot ein ungewdhnliches
elektrophoretisches Muster und fallt durch
ein PrP-Fragment im Molekulargewichtsbe-
reich von ungefédhr 12 kDa auf. In Abgrenzung
zu ,klassischen” Scrapie-Formen wird Nor98
auch als ,atypische” Scrapie bezeichnet [15].
Im Rahmen verstdrkter Bemihungen zur akti-
ven Krankheitstiberwachung fanden sich in-
zwischen auch zunehmend Falle ungewshn-
licher, ebenfalls als ,atypisch” bezeichneter
Scrapie mit einem auffdlligen PrP-Profil
(Abb. 1) in anderen europdischen Landern,
vor allem in Frankreich, Deutschland und
Grof3britannien [15]. Ob alle diese Falle der
Scrapie-Form Nor98 entsprechen und vom
selben Agens verursacht wurden, ist bisher
unklar. Aber bei der Ubertragung von ,atypi-
schen” Scrapie-lsolaten aus Norwegen und
Frankreich in transgene Mause, die einen be-
stimmten Typ des ovinen PrP exprimierten,
fanden sich auffallende Ubereinstimmungen
hinsichtlich

+ klinischer Symptomatik,

* Inkubationszeiten,

« zerebralen Vakuolisierungsprofilen und

+ biochemischer Charakteristika des patho-
logischen Prionproteins [16].
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29 kDa - ==

20 kDa -

Abb. 1: Western Blot zum Nachweis von PrP™E aus
Gehirngewebe von Schafen

Spur 1: Molekulargewichtsmarker; Spuren 2-4: Pro-
ben aus je einem Schaf mit experimentell Gibertra-
gener BSE (2), klassischer Scrapie (3) und atypischer
Scrapie (4). Die atypische Scrapie fallt durch ein
prominentes PrP-Fragment im Molekulargewichts-
bereich von <15 kDa auf. (Quelle: [22]).

2. Einstufung des Erregers
nach der Biostoffverord-
nung

Gemal3 Biostoffverordnung sind Scrapie-as-
sozierte Erreger entsprechend der TRBA 462
in die Risikogruppe 3** eingestuft.

Grundsatzlich sind flr gezielte Tatigkeiten
mit biologischen Arbeitsstoffen der Risiko-
gruppe 3** die Vorgaben der TRBA 105 mal3-
gebend. Eine Ausnahme bilden Laboratorien
mit einem identifizierten Agens der Scrapie,
fur das gemal TRBA 462, Richtlinie 2000/54/
EG und Beschluss 603 des Ausschusses fiir Bi-
ologische Arbeitsstoffe Schutzstufe 2 ausrei-
chend ist.

Biologische Arbeitsstoffe der Risiokogruppe 3 sind
Stoffe, die eine schwere Krankheit beim Menschen
hervorrufen und eine ernste Gefahr fir Beschaftigte
darstellen konnen; die Gefahr einer Verbreitung in der
Bevolkerung kann bestehen, doch ist normalerweise
eine wirksame Vorbeugung oder Behandlung még-
lich. Bei den Erregern mit der Einstufung 3** ist das In-

fektionsrisiko allerdings begrenzt, da eine Infektion
Uber den Luftweg normalerweise nicht erfolgen kann.

Beschéftigten dirfen gezielte Tatigkeiten mit biologi-
schen Arbeitsstoffen der Risikogruppe 3 nur Gbertra-
gen werden, wenn sie ausreichend fachkundig und
eingewiesen sind. Dies gilt entsprechend fur nicht ge-
zZielte Tatigkeiten mit vergleichbarer Gefahrdung. Der
Arbeitgeber hat sich vor Ubertragung der Tatigkeiten
Uber die erforderlichen SchutzmaBBnahmen fachkun-
dig beraten zu lassen, soweit er nicht selbst tiber ent-
sprechende Kenntnisse verfiigt.

3. Vektor

In Heu- und Grasmilben, die auf isldndischen
Farmen gesammelt wurden, bei denen zuvor
Scrapie-Féille aufgetreten waren, konnten
durch Verimpfung in Mause Scrapie-Erreger
nachgewiesen werden [17]. Ferner wurde
dartiber berichtet, dass Scrapie durch intra-
gastrische Verabreichung von Larven und
Puppen fleischfressender Fliegen (Sacropha-
ga carnaria), die mit Hirnhomogenat aus Scra-
pie-infizierten Hamstern gefittert worden
waren, auf Hamster zurlickibertragen wer-
den konnte [18]. Die Bedeutung dieser Befun-
de fiir die natiirliche Ubertragung von Scrapie
im Feld ist unklar. Bisher haben sich keine wei-
teren Anhaltspunkte dafiir ergeben, dass die
genannten Ektoparasiten oder andere tieri-
sche Vektoren als Krankheitsiibertrédger bei
der Weiterverbreitung von Scrapie eine Rolle
spielen.

4. Epidemiologie

Klassische Scrapie tritt endemisch in groBen
Teilen Europas, vor allem Westeuropas, auf
und kommt daneben auch in anderen Teilen
der Welt vor, so etwa in Nordamerika (USA,
Kanada), Stidamerika (Brasilien), Afrika (Athio-
pien), und Asien (Japan) [2, 19]. Abbildung 2
gibt einen Uberblick tiber die Lander, in de-
nen Scrapie zwischen 1996 und 2004 beob-
achtet wurde. Anfang der 1950er Jahre wurde
Uber Scrapie auch in Australien und Neusee-
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:l Krankheit kommt nicht vor
[ Krankheit nie berichtet

- Krankheit kommt vor
% Keine Informationen verfligbar

Abb. 2: Weltweites Vorkommen der Scrapie zwischen 1996 und 2004 (Darstellung nach [19])

land berichtet. In der Folge wurden in diesen
beiden Landern grofle Anstrengungen zur
Eradikation der Krankheit unternommen, und
heute gelten sie als frei von Scrapie. Im Hin-
blick auf die verfligbaren Daten zum Vorkom-
men von Scrapie ist anzumerken, dass die
Uberwachung der Krankheit in verschiede-
nen Ldndern sehr unterschiedlich gehand-
habt wird, teilweise auch gar nicht erfolgt.
Seit 1998 wurde, vor allem im Rahmen aktiver
Uberwachungsprogramme, eine zunehmen-
de Zahl atypischer Scrapiefélle in verschiede-
nen europdischen Landern gefunden [15, 19].
Seit 2007 wurden auch Falle von Nor98in den
USA diagnostiziert [20].

In Deutschland wurden seit dem Jahr 2000
insgesamt 168 Scrapie-Falle bestatigt (Bun-
desministerium fir Erndhrung, Landwirt-
schaft und Verbraucherschutz;,  http://
www.bmelv.de; Stand 28.10.2009). In Grof3-
britannien wurden im Zeitraum von 2002 bis
2008 im Rahmen der passiven Uberwachung
1374 Falle klassischer und acht Félle atypi-
scher Schafsscrapie identifiziert. Bei aktiven
UberwachungsmaBnahmen fanden sich von
2005 bis 2008 in Grof3britannien weitere 202
Falle klassischer und 20 Félle atypischer Scra-
pie im Schaf. Die Pravalenz der klassischen
Scrapie in Schafen wurde flr Gro3britannien
im Jahr 2005 auf ca. 0,5 % und in den darauf-

folgenden Jahren bis 2008 jeweils auf ca.
0,1 % geschatzt (Veterinary Laboraories
Ageny. Sheep Scrapie Surveillance 2008 Joint
Descriptive  Report for Great Britain.
http://www.defra.gov.uk/vla/science/docs/
sci_tse_stats_scrapie.pdf). Fur die USA erga-
ben UberwachungsmaBBnahmen bei der
Schlachtung von Schafen eine mutmaRliche
Scrapie-Pravalenz von 0,1 % bis 0,3% [21],
wobei die meisten Falle in schwarzgesichti-
gen Schafsrassen (vor allem Suffolk-Schafen
[1]) gefunden wurden. Die Pravalenz atypi-
scher Scrapie soll in Europa unabhéngig vom
jeweiligen Vorkommen klassischer Scrapie ca.
0,01 % betragen [13]. Kurzlich wurde atypi-
sche Scrapie auch in Schafen nachgewiesen,
die von Neuseeland nach Grof3britannien
exportiert worden waren [22], sowie bei der
Untersuchung eines aus Neuseeland nach
Europa exportierten Schafhirns  (http://
www.maf.govt.nz/mafnet/press/2009/
281009-atypical-scrapie-detection.htm).

Genetischen Untersuchungen zufolge bt
das Prionprotein-Gen einen erheblichen Ein-
fluss auf den Scrapie-Status aus. Bei Schafen
beeinflussen vor allem Polymorphismen an
den Positionen 136, 154 und 171 des Prion-
protein-Gens die Suszeptibilitat fur Scrapie
[19, 23, 24]. Das Allel ARQ, welches Alanin (A)
an der Position 136, Arginin (R) an der Positi-
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on 154 und Glutamin (Q) an der Position 171
tragt, wird als Wildtyp angesehen. Der be-
stimmte Austausch von Aminosdure an die-
sen Positionen, insbesondere das Auftreten
von Valin (V) anstelle von Alanin an der Positi-
on 136 (A136V), von Histidin anstelle von Ar-
ginin an der Position 154 (R154H), und von Ar-
ginin oder Histidin anstelle von Glutamin an
der Position 171 (Q171R, Q171H) fuhrt zur Bil-
dung von Allelen bzw. Allelkombinationen,
die die Empfanglichkeit flr Scrapie verringern
oder steigern kdnnen. In Ubereinstimmung
mit dem britischen ,National Scrapie Plan”
(NSP) hat die Europdische Kommission die
PrP-Genotypen von Schafen in finf Klassen
mit zunehmendem Risiko fir die Auspragung
klassischer Scrapie eingeteilt [25]:

NSP1: Genotyp mit der héchsten Resis-

tenz (ARR/ARR)

NSP2: Genotypen mit hoher Resistenz
(ARR/ARQ, ARR/ARH und ARR/AHQ)

NSP3: Genotypen mit geringer Resistenz
(ARQ/ARQ, AHQ/AHQ, ARH/ARH,
ARH/ARQ, AHQ/ARH und AHQ/
ARQ)

NSP4: Genetisch
(ARR/VRQ)

NSP5: Genotypen mit hoher Suszeptibili-
tat (ARQ/VRQ, ARH/VRQ, AHQ/VRQ
und VRQ/VRQ)

suszeptibler Genotyp

AuBer durch das Prionprotein-Gen wird die
genetisch bedingte Suszeptibilitat fir klassi-
sche Scrapie mutmaBlich noch durch weitere
Gene beeinflusst, die die Inkubationszeit in
infizierten Schafen modulieren [26].

Daneben hangt die genetische Suszeptibilitat
fur Scrapie-Infektionen auch vom jeweiligen
Erregerstamm ab. So wurde beispielsweise
darUber berichtet, dass Cheviot-Schafe mit
dem Genotyp ARQ/ARQ gegen eine experi-
mentelle Infektion mit SSBP/1-Erregern resis-
tent waren, aber mit CH11641-Erregern infi-
ziert werden konnten [19]. Zum anderen wur-
den Nor98 und sonstige Félle atypischer Scra-
pie auffallend haufig in PrP-Genotypen ge-
funden, die mit einer erhohten oder hohen

Resistenz gegenuber klassischen Scrapiefor-
men assoziiert sind [19, 27].

Scrapie ist unter natirlichen Bedingungen bis
heute nur bei kleinen Wiederkduern, nicht
aberin anderen Tierarten beobachtet worden
[28]. Durch experimentelle Ubertragung
konnten allerdings zum Beispiel Mause,
Hamster, Ratten oder Affen mit klassischer
Scrapie infiziert werden [28, 29]. Auch atypi-
sche Formen der Scrapie sind auf Mause Giber-
tragbar [16]. Obwohl diese Befunde zeigen,
dass klassische und atypische Scrapie-Erreger
potenziell Speziesbarrieren tiberwinden kon-
nen, wurden bis heute keine Falle menschli-
cher transmissibler spongiformer Enzephalo-
pathien schlissig mit Scrapie in Verbindung
gebracht [23].

5. Ubertragungsmodus

Die klassische Scrapie stellt eine kontagitse
Krankheit mit ausgepragter genetischer Kom-
ponente dar, deren natiirliche Ubertragungs-
wege noch nicht abschlieBend aufgeklart
sind [13, 19, 21]. Seit langem ist bekannt, dass
Scrapie von infizierten Mutterschafen auf de-
ren Ldmmer Ubertragen werden kann. Die
maternale Erregertibertragung erfolgt bei
Schafen mutmalfilich extrauterin wahrend
oder nach der Geburt, bei der Erreger iber

das Amnion,
das Fruchtwasser oder
« die Plazenta

ausgeschieden werden kénnen [2]. Verschie-
dene Autoren haben in der Plazenta von
Scrapie-infizierten Schafen Infektiositat bzw.
PrP™E nachgewiesen [13]. Ob PrP™t und
Prioninfektiositat in der Plazenta von Schafen
vorkommt, hdngt zusatzlich zum Infektions-
status des Muttertieres auch vom PrP-Geno-
typ des Fotus ab. PrP™E akkumuliert in der
Planzenta nur, wenn die Foten infizierter Mut-
tertiere einen Scrapie-suszeptiblen Genotyp
aufweisen [30]. Die Wahrscheinlichkeit der
Ubertragung vom infizierten Muttertier auf
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ein genotypisch suszeptibles Lamm wird u.a.
auch von Stadium der Infektion und dem
Grad ihrer systemischen Ausbreitung beein-
flusst.

Zahlreiche Befunde sprechen daftir, dass so-
wohl die maternale Ubertragung der Scrapie
als auch ihre natirliche horizontale Ausbrei-
tung innerhalb von und zwischen Herden
durch eine Erregeraufnahme tber den Ver-
dauungstrakt, moglicherweise auch Gber Bin-
dehdute und Hautldsionen, erfolgt [2, 13, 19,
21]. Grundséatzlich kann die Erregeribertra-
gung dabei durch direkten Kontakt zwischen
Tieren oder auch indirekt tber Umweltkonta-
minationen stattfinden. Experimentellen Stu-
dien in Hamstern zufolge konnen TSE-Erreger
jahrelangim Boden persistieren und anschlie-
Bend Tiere infizieren, wenn diese kontami-
nierten Boden mit der Nahrung aufnehmen
[31]. Zusatzlich wurde beobachtet, dass die
Infektiositat von Prionen durch ihre Bindung
an bestimmte Mineralbestandteile im Boden
erhoht wird [32]. Diese Befunde konnten un-
ter anderem eine Erklarung dafur liefern, dass
Weiden, auf denen einmal Scrapie-befallene
Schafsherden gehalten wurden, auch ohne
Tierhaltung Uber lange Zeitrdume kontami-
niert und fur neu aufgestallte Tiere infektits
bleiben [21].

Nach natirlicher oder experimentell-perora-
ler Ansteckung finden sich Scrapie-Erreger,
bzw. ihr biochemischer Marker PrP™E, in der
Regel bereits frih in lymphoiden Geweben
insbesondere des alimentaren Traktes (Ton-
sille, retropharyngealer Lymphknoten, Pey-
er'sche Plaques, ileozdkaler Lymphknoten)
[33]. AuBerhalb des zentralen Nervensystems,
das bei allen TSE am Ende der Krankheit den
hochsten Erregertiter aufweist, wurden Prp™E
oder Infektiositdt unter anderem im periphe-
ren Nervensystem, in der rektalen Mukosa, in
der Niere, in der Zunge, in der Skelettmusku-
latur sowie im Blut und jlngst auch in der
Milch [13, 19, 33, 34] infizierter Schafe nach-
gewiesen. Als mdgliche Quellen fiir die Konta-
mination der Umwelt mit Scrapie-Erregern
kommen auBler den bereits genannten Vehi-

keln Amnion, Fruchtwasser und Plazenta so-
mit grundsatzlich auch Milch, Speichel, Fazes,
Urin oder zerfallende Kadaver von infizierten
Tieren in Betracht. Dabei ist allerdings zu be-
rucksichtigen, dass die Erregerverteilung im
Organismus vom PrP-Genotyp des Wirtstieres
beeinflusst wird, und beispielsweise fur den
VRQ/ARR-Genotyp von einer im Vergleich zu
den Genotypen VRQ/VRQ oder ARQ/ARQ
deutlich geringeren Ausbreitung im lympha-
tischen System berichtet wurde [33].

Entzindungen, Doppelinfektionen mit Para-
siten oder Verletzungen kdnnen das Risiko so-
wohl furr die Freisetzung von Prionen als auch
fur die Ansteckung mit diesen Erregern erho-
hen [33] (— Kapitel VIl - 4.2.3).

Anders als klassische Scrapie werden atypi-
sche Scrapieformen zwar auch als Ubertrag-
bar, nicht jedoch als kontagidés angesehen
[13]. Haufig sind atypische Formen der Scra-
pie wie Nor98 in Herden, die keinen Kontakt
miteinander hatten, jeweils nur in einem Tier
gefunden worden. In diesen Fallen wurde der
Erreger der Krankheit anscheinend nicht
durch einen direkten Kontakt zwischen Tieren
Uibertragen. Ob hier andere Ubertragungs-
modi oder aber eine spontane de novo Ent-
stehung der Krankheit (dhnlich der sporadi-
schen Creutzfeldt-Jakob-Krankheit, — Kapitel
VIll - 4.1) ursachlich sind, ist bis heute unklar
[21, 22].

6. Inkubationszeit und
Ansteckungsfahigkeit

Grundséatzlich héngt die Inkubationszeit bei
Prioninfektionen von verschiedenen Fakto-
ren wie

dem Erregerstamm,
der Erregerdosis,
+ dem Weg der Erregeraufnahme,
der Wirtsart und
dem PrP-Genotyp ab.
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Diese Faktoren konnen bei Infektionen mit
klassischer Scrapie zum Teil erheblich variie-
ren. Am haufigsten tritt die Krankheit bei
Schafen in einem Alter von zwei bis funf Jah-
ren auf [1]. In vielen Féllen, wenn nicht gar in
der Mehrzahl, erfolgt die Infektion mutmaf-
lich bereits im Zusammenhang mit der Ge-
burt. Daher dirfte die Inkubationszeit hdufig
ungefdhr mit dem Alter bei Beginn der klini-
schen Symptomatik Ubereinstimmen. In
Schafen, die jinger als ein Jahr alt sind, wurde
die klassische Scrapie nur sehr selten beob-
achtet. Ab wann aus Erregerreservoiren im
Korper befallener (Mutter-)Tiere Scrapie-Erre-
gerin die Umwelt freigesetzt, bzw. auf andere
Tiere Gbertragen werden kdnnen, ist mit Hilfe
bisher verfligbarer Daten nicht abschlieBend
zu beantworten. PrP™E und/oder Infektiositat
wurden im lymphoretikuldren System und
Nervensystem sowie im Blut infizierter Schafe
bereits vor dem Auftreten klinischer Sympto-
me gefunden [13, 33, 35]. Ferner lieB sich
PrP™E in Plazentaproben von natiirlich mit
Scrapie infizierten, aber offenbar noch nicht
erkrankten Mutterschafen mit dem Genotyp
ARQ/VRQ nachweisen [30]. Daneben wurden
vor kurzem im Kolostrum und in der Milch
von Mutterschafen Scrapie-Erreger detektiert
[34], die natlrlich mit Scrapie infiziert aber
noch nicht erkrankt waren. Insofern erscheint
eine Erregerlibertragung unter bestimmten
Voraussetzungen bereits vor Beginn der klini-
schen Symptomatik vorstellbar.

Die Inkubationszeit und Ansteckungsfahig-
keit atypischer Formen der Scrapie sind bis-
her unklar.

7. Krankheitsbilder

Die Scrapie verlauft als degenerative Erkran-
kung des zentralen Nervensystems stets tdd-
lich und geht mit Verhaltens-, Sensibilitats-
sowie Haltungs- und Bewegungsstérungen
einher [1, 21, 23, 36]. Die Symptome der klas-
sischen Scrapie kénnen beim Schaf insbeson-
dere zu Beginn der Krankheit stark variieren

und hédngen unter anderem auch vom Erre-
gerstamm sowie der Rasse und dem PrP-Ge-
notyp des Wirtstiers ab. Ublicherweise begin-
nen typische Falle klassischer Scrapie zu-
nachst mit oft unauffilligen Verhaltensande-
rungen wie z.B.

+ Absonderung von der Herde,
«  Zurlickbleiben beim Treiben oder
+ héaufigem Trinken.

Mit fortschreitendem Verlauf treten dann
weitere Verhaltensauffalligkeiten wie

+ Schreckhaftigkeit,

+ Aggressivitat oder

« Nervositat und ggf.

+ ein starres Blicken mit nach oben gehalte-
nem Kopf (,Sterngucken”)

auf. Bewegungsstorungen aufern sich in ei-
nem

+ trabartigen Gang der Vordergliedmalen
(daher die Bezeichnung , Traberkrankheit”)
und

+ sprunghaft hoppelnden oder schwanken-
den HintergliedmalBen sowie einer
schlief3lich auftretenden

+ Ataxie.

Scrapie-kranke Tiere zeigen ggf.

« ein Muskelzittern am Hals oder ganzen
Korper,

+ Scrapie-assoziierte Sensibilitatsstérungen
dufBern sich haufig als mehr oder weniger
starker Juckreiz.

Dieser Juckreiz bewirkt, dass sich betroffene
Tiere an Gegenstdnden reiben, scheuern/
kratzen (engl. ,to scrape”, daher die Bezeich-
nung ,Scrapie”) oder beien, wodurch sie sich
Wollschdden und ggf. auch Hautwunden zu-
fugen. In Spatstadien werden schlie3lich

« Abmagerung,
+ plétzliches Stirzen und
+ Festliegen

beobachtet, vereinzelt auch

+ Schluckstérungen und

Hofmann - Handbuch der Infektionskrankheiten — 35. Erg.Lfg.4/10 7



VIl - 422

Die Scrapie (Traberkrankheit) bei kleinen Wiederkduern

* Probleme beim Kauen oder Wiederkduen
sowie
+ Erblindung.

Erkrankte Tiere mit klassischer Scrapie ster-
ben in der Regel innerhalb von zwei Wochen
bis sechs Monaten nach Auftreten der ersten
Symptome. Krankheitsverldufe mit einer Dau-
er der klinischen Phase von mehr als einem
Jahr sind sehr selten.

Bei Schafen mit atypischer Scrapie des Typs
Nor98 scheinen Koordinationsstérungen und
Ataxie Hauptsymptome darzustellen. Dem-
gegenuber ist der Juckreiz als Sensibilitatssto-
rung hier weniger prominent.

Bei Auspragung typischer Krankheitssympto-
me ist es mit hinreichender Erfahrung relativ
einfach, eine Verdachtsdiagnose fiir Scrapie
zu stellen. Deren sichere Bestatigung erfor-
dert allerdings weitere labordiagnostische
Untersuchungen, die in der Regel anhand von
autoptisch oder bioptisch gewonnenen Ge-
webeproben erfolgt.

8. Differenzialdiagnosen

Bei klinischem Verdacht auf Scrapie ist ein
breites Spektrum von Differenzialdiagnosen
im Hinblick auf unterschiedliche Symptom-
gruppen in Betracht zu ziehen (Tab. 1) [36, 37].
Ferner ist zu bertcksichtigen, dass sich Infek-
tionen mit Erregern der bovinen spongifor-
men Enzephalopathie (BSE) in kleinen Wie-
derkduern klinisch wie Scrapie manifestieren
konnen. Der BSE-Erreger ist experimentell auf
Schafe Ubertragbar [28] (zum Western Blot-
Profil des BSE-assozierten ovinen PrP™E s,
Abb. 1), und in Frankreich wurde 2005 ein Fall
einer mutmallich natirlich mit BSE infizierten
Ziege gefunden [38].

Tabelle 1: Mogliche Differenzialdiagnosen bei klini-

schem Verdacht auf Scrapie (Quelle [37])

Symptomgruppe Krankheit

Verhaltensstérungen Tollwut
Botulismus
Coenurusbefall

Borna’sche Krankheit

Haltungs- und Bewe- Listeriose
gungsstérungen Visna
Sensibilitdtsstorungen Psoroptesraude

Chorioptesmilben
Haarlings- und Lause-
befall
Schaflausfliegenbefall
Sarcoptesraude
Dermatophilose
Photosensibilisierung
Aujeszkysche Krank-
heit

und Juckreiz

Springkrankheit
Hypokalzamie
Hypomagnesamie
Hypoglykamie
Pansenazidose

Diverse Symptom-
kombinationen

Distomatose
Pseudotuberkulose
Paratuberkulose
Lungenadenomatose
Maedi

Langsam fortschreitende |
Abmagerung

9. Labordiagnostik

Die Bestatigung einer klinischen Scrapie-Ver-
dachtsdiagnose kann durch den mikroskopi-
schen Nachweis spongiformer Verdnderun-
gen (hdufig begleitet von einer Astrozyten-
Hyperplasie und -Hypertrophie) im Gehirn
und den Nachweis des krankheitsassoziierten
Prionproteins PrP™E erfolgen [13, 36, 39]. Ein
direkter Nachweis von Scrapie-Infektiositat ist
relativ aufwandig, da hierflr erregerhaltige
Proben in geeignete Bioassay-Tiere, z.B. in
Mause, verimpft werden miissen. PrP™E hin-
gegen lasst sich nach biochemischer Extrak-
tion in Form ,Scrapie-assoziierter Fibrillen”
(auch als ,prion rods” bezeichnet) elektronen-
mikroskopisch darstellen sowie durch analyti-
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sche Techniken wie ELISA, Western Blotting,
Immunhistochemie oder den ,Paraffin-em-
bedded tissue” (PET) Blot nachweisen [33].
ELISA-Tests sowie Western- und PET-Blot de-
tektieren parziell Proteinase K-resistente For-
men von PrP™E, wahrend sich mittels immun-
histochemischer Verfahren aggregierte Abla-
gerungen des pathologischen Prionproteins
im Gewebeschnitt anfarben lassen. Flir den
Nachweis von PrP™E in Gewebeproben aus
Scrapie-infizierten Schafen sind von mehre-
ren Anbietern Schnelltests in unterschiedli-
chen Formaten erhaltlich [39].

Neuronale Vakuolisierung und PrP™E-Ablage-
rungen finden sich bei der klassischen Scrapie
typischerweise u.a. in der Obex-Region des
Hirnstammes [39]. Bei der atypischen Scrapie
ist dies deutlich weniger der Fall - hier sind
spongiforme Veranderungen und PrP™E vor
allem in der Klein- und GroBhirnrinde nach-
weisbar. Daneben zeigt PrP™t von Nor98-Fal-
len im Western Blot ein ungewohnliches elek-
trophoretisches Muster (mit einem PrP-Frag-
ment im Molekulargewichtsbereich von un-
gefahr 12 kDa), das sich klar von den bekann-
ten biochemischen Profilen des pathologi-
schen Prionproteins der klassischen Scrapie
unterscheidet [15].

Zum sensitiven, auch frihen praklinischen
Nachweis von PrP™E im Gehirn infizierter
Schafe eignet sich im Rahmen der Post-mor-
tem-Diagnostik fur klassische Scrapie vor al-
lem die Obexregion der Medulla oblongata
[39]. Praklinisch konnte PrP™E auBerhalb des
zentralen Nervensystems u.a. in folgenden
lymphoiden Probenmaterialien infizierter
Schafe nachgewiesen werden:

Milz,
retropharyngealer und
mesenterischer Lymphknoten,
+ lymphoides Gewebe des dritten Augenli-
des,
Tonsille und
rektales Mukosa-assoziertes lymphoides
Gewebe [13, 33, 39].

Flr einen routineméaBigen Lebendtest schei-
nen Biopsien von Tonsillengewebe jedoch
nicht praktikabel. Biopsieproben des dritten
Augenlides sind einfacher zu gewinnen, wei-
sen aber bei erwachsenen Schafen in 40-
60 % der Falle keine hinreichende Zahl lym-
phoider Follikel furr eine sichere Diagnose auf.
Ob sich ggf. andere lymphatische Probenma-
terialien (wie z.B. rektales Mukosa-assoziertes
lymphoides Gewebe) fur eine routinefdhige
bioptische Scrapie-Diagnostik eignen, wird
zum Teil noch gepruft. Bereits seit langerer
Zeit wird zusatzlich an der Entwicklung von
Lebendtests fur Scrapie gearbeitet, die mit
Hilfe der ,Protein Misfolding Cyclic Amplifica-
tion” (PMCA) [40] kleinste Mengen von Prp™E
etwa im Blut nachweisen sollen. Dies wirde
es erlauben, die Effizienz der Labordiagnostik
zu steigern und somit auch die Scrapie-Sur-
veillance weiter zu verbessern.

10. Behandlung

Eine kausale Therapie ist bisher nicht verfug-
bar.

11. Gesetzliche Regelungen

Soweit Regelungen seit ihrer Einfiihrung
Uberarbeitet worden sind, beziehen sich die
Angaben auf die zur Zeit (11/2009) gultigen,
ggf. konsolidierten Fassungen. EU-Regelun-
gen gelten in Deutschland und Osterreich
grundsatzlich als Gemeinschaftsrecht oder
wurden in nationale rechtliche Vorgaben um-
gesetzt.

EU: Entscheidung der Kommission vom 23.
April 1998 Uber die epidemiologische Uber-
wachung der transmissiblen spongiformen
Enzephalopathien (98/272/EG), gedndert
durch die Entscheidung 2000/374/EG der
Kommission.

D: Verordnung Uber anzeigepflichtige Tier-
seuchen (Meldepflicht fur Scrapie).
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A: Tierseuchengesetz (Anzeige des Seuchen-
verdachtes); Kundmachung vom 18. Februar
2003 zur Uberwachung bestimmter Transmis-
sibler Spongiformer Enzephalopathien (GZ.:
39.605/85-1V/B/8/2003).

CH: Tierseuchenverordnung vom 27. Juni
1995 (Regelungen zur Meldepflicht).

EU: Verordnung des Europdischen Parla-
ments und des Rates vom 22. Mai 2001 mit
Vorschriften zur Verhtitung, Kontrolle und Til-
gung bestimmter transmissibler spongifor-
mer Enzephalopathien (2001/999/EG). (Die
Verordnung enthalt u.a. Regelungen zur akti-
ven Uberwachung der Scrapie, zur Aussonde-
rung von spezifizierten Risikomaterialien bei
geschlachteten Schafen und Ziegen sowie
zum Verbot der Verfltterung von aus Sauge-
tieren gewonnenen Futtermehlen an Wieder-
kauer).

D: Gesetz zur Neuordnung des Lebensmittel-
und Futtermittelrechtes vom 1. September
2005; Verordnung zur Durchfiihrung des ge-
meinschaftlichen Verfutterungsverbotsrechts
vom 31. August 2005.

A: Tierseuchengesetz; Verordnung Uber die
Bekdampfung der Traberkrankheit bei Schafen
und Ziegen (Scrapieverordnung, BGBI. Nr. 165
/1995); Verordnung uber die Bekdmpfung al-
ler Formen von Transmissiblen Spongiformen
Enzephalopathien (TSE) bei Tieren (BGBI. Nr.
72/1999).

CH: Tierseuchenverordnung vom 27. Juni
1995 (Bekdampfungsmalinahmen gegen Scra-
pie als auszurottende Tierseuche).

EU: Entscheidung der Kommission vom 18.
Dezember 2002 zur Festlegung von Min-
destanforderungen an eine Erhebung der Pri-
onprotein-Genotypen  von  Schafrassen
(2002/1003/EG).

EU: Entscheidung der Kommission vom 13.
Februar 2003 zur Festlegung von Mindestan-
forderungen an die Aufstellung von Program-
men zur Zichtung von Schafen auf Resistenz
gegen Ubertragbare spongiforme Enzephalo-
pathien (2003/100/EG).

D: TSE-Resistenzzuchtverordnung vom 17.
Oktober 2005.

12. Bedeutung als
Berufskrankheit

Da bisher keine zoonotischen Ubertragungen
oder Félle der Krankheit im Menschen beob-
achtet bzw. nachgewiesen wurden, hat die
Scrapie zur Zeit keine Bedeutung als Berufs-
krankheit.

13. Schutzimpfung

Ein Schutzimpfung ist bisher nicht méglich.

14. Amtliche
Impfempfehlungen

Keine (s. oben).

15. Weitere
Prophylaxemafinahmen

Da weder Schutzimpfungen noch Chemopro-
phylaxe gegen die Scrapie zur Verfigung ste-
hen, orientieren sich prophylaktische MafR-
nahmen gegen die Krankheit an klassischen
Prinzipien der Infektionskontrolle [2, 23, 41].
Da die klassische Scrapie eine kontagitse
Krankheit ist, kdnnen u.a. Quarantanemal-
nahmen effektiv zu ihrer Kontrolle beitragen.
Das Risiko einer Einbringung von Scrapie lasst
sich auch dadurch reduzieren, dass Herden
geschlossen gehalten oder Zukdufe zumin-
dest minimiert und aus Uberwachten Bestan-
den getatigt werden. Im Hinblick auf die Ver-
meidung klassischer Scrapie sollten neu ein-
gebrachte Tiere moglichst resistente PrP-Ge-
notypen aufweisen. In verschiedenen euro-
paischen und aullereuropdischen Landern
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werden Genotypisierungs- und Zuchtpro-
gramme mit dem Ziel durchgefiihrt, die Zahl
suszeptibler Schafe in der Population zu ver-
ringern und den Anteil von Tieren mit geneti-
scher Resistenz gegen klassische Scrapie zu
erhéhen. Durch die verstarkte Verwendung
resistenter Bdcke kann auch die Verbreitung
bzw. Freisetzung von Prionen Uber fotale
Membranen und Flissigkeiten reduziert bzw.
verhindert werden. Amnion und Plazenta
sollten ferner nach der Geburt entfernt wer-
den. Nach EU-Bestimmungen sind im Falle
des Auftretens von Scrapie zwei alternative
Vorgehensweisen vorgesehen:

1. Der gesamte betroffene Bestand wird ge-
keult oder

2. der betroffene Bestand wird genotypisiert
um spezifisch Tiere mit einem nicht-resis-
tenten PrP-Genotyp fir die Keulung auszu-
sondern. Beim zweiten Verfahren dirfen
resistente Tiere dann weiter gehalten wer-
den.Im Hinblick auf Zucht- und Selektions-
programme ist allerdings zu berlcksichti-
gen, dass atypische Formen der Scrapie
auch in Schafen mit gegen die klassische
Scrapie resistenten Genotypen (ein-
schlieB3lich des hoch-resistenten Genotyps
ARR/ARR) auftreten kénnen (s.0.).

Besonderes Augenmerk ist bei Krankheitsaus-
brichen auf eine sorgfaltige Desinfektion von
Gegenstanden, Gerdten, oder Gebduden zu
legen, die mit Scrapie-Infektiositdt in Kontakt
gekommen sind. Kontaminierte Weiden soll-
ten abgezaunt und fur langere Zeit (mehrere
Jahre) nicht mehr zur Schafs- oder Ziegenhal-
tung genutzt werden. Unter anderem im Zu-
sammenhang mit der BSE ergriffene Schutz-
malnahmen, wie z.B. die in der EU vorge-
schriebene Aussonderung von spezifizierten
Risikomaterialien bei geschlachteten Schafen
und Ziegen, wirken ebenfalls grundsatzlich
einer Ubertragung von Scrapie-Erregern aus
diesen Nutztieren entgegen.

ProphylaxemalBnahmen gegen Scrapie kon-
nen die Krankheit zwar einddmmen, aber
méglicherweise nicht eradizieren. Uberwa-
chungsmaBnahmen zur Erfassung der Ver-
breitung und Pravalenz von Scrapie wie sie
u.a. in Europa durchgefiihrt werden, und zu
denen verbesserte Testverfahren einen wich-
tigen Beitrag liefern konnen, sind daher ein
zentraler Bestandteil der Krankheitskontrolle
und -bekdmpfung. Sie dienen nicht zuletzt
auch der potenziellen Erkennung BSE-asso-
ziierter Prionkrankheiten in kleinen Wieder-
kauern.
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Fallberichte Ry
Fall 1: Klassische Scrapie [42]

Bei einem drei Jahre alten weiblichen Texelschaf mit einem flr Scrapie hochempfanglichen PrP-Genotyp
fielen beim Scheren sehr trockene Wolle und Juckreizam ganzen Korper auf. Im Rahmen der klinischen Un-
tersuchung wurden folgende Auffélligkeiten beobachtet: Aufgezogenes Abdomen, Treten der Hinterextre-
mitdten gegen den Unterbauch, minderguter Erndhrungszustand, kontinuierliches Zahneknirschen, gene-
ralisierter Juckreiz (aufgrund dessen sich das Tier die Wolle in Fetzen vom Leib riss). Im weiteren Krankheits-
verlauf war ein aggressives Verhalten auffdllig (bestandiges Aufstampfen mit den Vorderbeinen, wenn sich
eine Person dem Tier ndherte) sowie ein hypermetrisches Gangbild und hochgradiger generalisierter Juck-
reiz mit massiver Selbstbeschadigung des Fells.

Die histologische Untersuchung des Gehirns zeigte Vakuolisierungen im Zytoplasma einzelner Neuronen
sowie herdférmige spongiforme Verédnderungen des Neuropils. Immunhistochemische Untersuchungen
ergaben eine deutliche Astrogliose und den Nachweis von Ablagerungen des pathologischen Prionpro-
teins PrP™E im Stamm- und Mittelhirn. Western-Blot-Untersuchungen von Gehirngewebe auf PrPT>E besta-
tigten den Nachweis der Scrapie bei dem betroffenen Schaf.

Fall 2: Atypische Scrapie [43]

Ein funf Jahre altes weibliches Welsh Mountain Schaf mit dem PrP-Genotyp AHQ/ARQ fiel dem Halter durch
Gangabnomalitaten, Veranderung der Korperhaltung und Verschlechterung des korperlichen Allgemein-
zustands auf. Bei der klinischen Untersuchung wurden ein feiner Tremor des Kopfes sowie eine Ataxie der
Hintergliedmalen jedoch kein Fellverlust beobachtet. Das Tier zeigte wahrend einer 15-minltigen passi-
ven Beobachtungsphase gelegentliches Wiederkduen. Es erschien im Vergleich zu anderen Tieren matt
bzw. dumpf (herunterhangender Kopf mit zeitweisem Ablegen des Kopfes auf dem Boden) und blieb auch
bei Betreten des Geheges liegen.

Bei der histopathologischen Untersuchung des Gehirns zeigten sich keine Vakuolisierungen und spongifor-
men Veranderungen im Bereich des Obex. Immunohistochemisch lieBen sich Ablagerungen von PrP™E im
Nucleus spinalis des Trigeminusnerven, im Kern des Tractus solitarius sowie im Kleinhirn, nicht jedoch im
dorsalen motorischen Kern des Vagusnerven (einem bei klassischer Scrapie typischerweise befallenen Hirn-
areal), nachweisen. Bei der Western-Blot-Untersuchung fand sich im kaudalen Hirnstamm ein positiver Be-
fund fur PrP™E, Das beobachtete elektrophoretische Profil des pathologischen Prionproteins dhnelte dem-
jenigen von Nor98 und zeigte eine auffallige Bande mit einem Molekulargewicht von weniger als 15 kDa.
Auf Grundlage der labordiagnostischen Ergebnisse wurde die Diagnose atypische Scrapie gestellt.
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DIE SCRAPIE (TRABERKRANKHEIT) BEI KLEINEN

WIEDERKAUERN - UBERBLICK

lo
22

Erreger: Prionen.

Einstufung des Erregers nach der Bio-
stoffverordnung: 3** (Schutzstufe 2).
Vektor: Keiner nachgewiesen.
Epidemiologie: Scrapie ist eine trans-
missible spongiforme Enzephalopathie
der Schafe und Ziegen. Als klassische
Scrapie kommt die Krankheit in gro3en
Teilen Europas und anderen Teilen der
Welt vor, so in Nordamerika (USA, Kana-
da), Stidamerika (Brasilien), Afrika (Athi-
opien), und Asien (Japan). Australien
und Neuseeland gelten als frei von
Scrapie. Seit 1998 wurde in verschiede-
nen europdischen Landern eine zuneh-
mende Zahl atypischer Scrapiefélle ge-
funden; 2007 wurde der erste Fall atypi-
scher Scrapie in den USA diagnostiziert.
Ubertragungsmodus: Klassische Scra-
pie ist eine kontagiose Krankheit mit
ausgepragter genetischer Komponen-
te. Die Ubertragung erfolgt von Mutter-
tieren auf Lammer aber auch horizon-
tal. Infektionen kdnnen durch direkten
Kontakt zwischen Tieren oder auch in-
direkt iber Umweltkontaminationen
erfolgen. Perorale Erregeraufnahme
spielt bei der natiirlichen Ubertragung
ein wichtige Rolle. Mégliche Vehikel der
Erregerfreisetzung: Amnion, Frucht-
wasser, Planzenta, Milch, Speichel,
Fazes, Urin oder zerfallende Kadaver.
Inkubationszeit und Ansteckungsfa-
higkeit: Die Inkubationszeit der klassi-
schen Scrapie betragt mutmaflich in
den meisten Féllen 2-5 Jahre. Eine Erre-
gerlibertragung scheint unter be-
stimmten Voraussetzungen bereits vor
Beginn der klinischen Symptomatik
moglich. Die Inkubationszeit und An-
steckungsfahigkeit atypischer Formen
der Scrapie sind bisher unklar.

7/s

10.
11.

Krankheitsbilder: Scrapie verlauft als
degenerative Hirnerkrankung stets
todlich. Klassische Formen gehen mit
Verhaltensstorungen (z.B. Schreckhaf-
tigkeit, Aggresivitat, Nervositat), Bewe-
gungsstérungen (trabartiger Gang der
Vordergliedmalen, Ataxie), Muskelzit-
tern, Juckreiz (mit resultierenden Woll-
schaden und Hautwunden) und/oder
Verschlechterung des Allgemeinzu-
standes (einschlielich Abmagerung)
einher. Bei Schafen mit atypischer Scra-
pie scheinen haufig Koordinationssto-
rungen und Ataxie Hauptsymptome
darzustellen.

Differenzialdiagnosen: Bei klinischem
Verdacht auf Scrapie ist ein breites
Spektrum von Differenzialdiagnosen in
Betracht zu ziehen, u.a. ein Befall mit
Ektoparasiten, Listeriose, Tollwut, die
Aujeszkysche Krankheit oder Vergiftun-
gen. Ferner kénnten sich Infektionen
mit Erregern der bovinen spongifor-
men Enzephalopathie (BSE) in kleinen
Wiederkauern klinisch wie Scrapie ma-
nifestieren.

Labordiagnostik: Direkter Erreger-
nachweis im Bioassay, mikroskopischer
Nachweis spongiformer Veranderun-
gen im Gehirn, biochemischer oder im-
munhistochemischer Nachweis des
krankheistassoziierten Prionproteins
PrpTE,

Behandlung: Nicht moglich.
Gesetzliche Regelungen: EU: Epide-
miologische Uberwachung der trans-
missiblen spongiformen Enzephalopa-
thien (98/272/EG, gedndert durch
2000/374/EG); Vorschriften zur Verhi-
tung, Kontrolle und Tilgung bestimm-
ter transmissibler spongiformer Enze-
phalopathien (2001/999/EG); Festle-
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gung von Mindestanforderungen an

Formen von transmissiblen spongifor-

eine Erhebung der Prionprotein-Geno-
typen bei Schafsrassen (2002/1003/EG);
Festlegung von Mindestanforderun-
gen an die Aufstellung von Program-
men zur Zichtung von Schafen auf Re- fungsmalnahmen gegen Scrapie als
sistenz gegen Ubertragbare spongifor- auszurottende Tierseuche).

mer Enzephalopathien (2003/100/EG).  12. Bedeutung als Berufskrankheit: Keine.
D: Verordnung tiber anzeigepflichtige ~ 13. Schutzimpfung: Nicht méglich.
Tierseuchen; Gesetz zur Neuordnung 14. Amtliche Impfempfehlungen: Keine.
des Lebensmittel- und Futtermittel- 15. Weitere ProphylaxemafBnahmen: Pas-

men Enzephalopathien (TSE) bei Tieren
(BGBI. Nr. 72 /1999). CH: Tierseuchen-
verordnung vom 27. Juni 1995 (Rege-
lungen zur Meldepflicht und Bekdamp-

rechtes; TSE-Resistenzzuchtverord-
nung. A: Tierseuchengesetz (Anzeige
des Seuchenverdachtes); Kundma-

wachung bestimmter transmissibler
spongiformer Enzephalopathien (GZ.:
39.605/85-1V/B/8/2003). Verordnung

heit bei Schafen und Ziegen (Scrapie-
verordnung, BGBI. Nr. 165 /1995); Ver-
ordnung Uber die Bekampfung aller

chung vom 18. Februar 2003 zur Uber-

Uber die Bekampfung der Traberkrank-

sive und aktive epidemiologische Uber-
wachung der Krankheit. Vorbeugung
der Ausbreitung klassischer Scrapie z.B.
durch Quarantane-, Hygiene- und Des-
infektionsmalBnahmen, Keulung befal-
lener Tiere bzw. Herden und von Risiko-
tieren, Import- und Transportbeschran-
kungen fur lebende Tiere sowie Ziich-
tung und bevorzugte Nutzung von
Schafen mit resistenten PrP-Genoty-
pen.

14

Praktische Hinweise

Weitere Auskiinfte sind bei folgenden Stellen erhaltlich:
Deutschland

Friedrich-Loeffler-Institut, Bundesinstitut fir Tiergesundheit, Stidufer 10,
D-17493 Greifswald; Tel.: 38351 7-0; Ansprechpartner: Prof. Dr. Martin Groschup.

Bundesinstitut fur Risikobewertung, Diedersdorfer Weg 1, D-12277 Berlin;
Tel.: 30/84 12-0; Ansprechpartner: Dr. Wolfgang Mields

Robert Koch-Institut, Nordufer 20, D-13353 Berlin; Tel.: 030/45 47-0; Ansprechpartner:
PD Dr. Michael Beekes

Osterreich

Klinisches Institut fur Neurologie, Medizinische Universitat Wien, Wahringer Gurtel 18-20,
A-1097 Wien; Tel.: +431/40 400-5500; Ansprechpartner: Prof. Dr. Herbert Budka

Schweiz

Institut fir Neuropathologie, Universitatsspital Zurich, Schmelzbergstr. 12, CH-8091 Zurich;
Tel.: +4144/255 2107; Ansprechpartner: Prof. Dr. Adriano Aguzzi
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Informationsquellen im Internet:

World Organization for Animal Health (OIE): http://www.oie.int

Bundesministerium fir Erndhrung, Landwirtschaft und Verbraucherschutz (BMELV):
http://www.bmelv.de

Bundesamt fur Veterindrwesen: http://www.bvet.admin.ch

Department for Environment Food and Rural Affairs (DEFRA): http://www.defra.gov.uk
United States Department of Agriculture Animal and Plant Health Inspection Service (USDA
APHIS): http://www.aphis.usda.gov
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