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Die Herausgabe dieser Reihe durch das Robert Koch-Institut (RKI) erfolgt auf der
Grundlage des 8 4 Infektionsschutzgesetz (IfSG). Praktisch bedeutsame Angaben zu
wichtigen Infektionskrankheiten sollen aktuell und konzentriert der Orientierung
dienen. Die Beitrage werden in Zusammenarbeit mit den Nationalen
Referenzzentren, Konsiliarlaboratorien sowie weiteren Experten erarbeitet. Die
Erstpublikation erfolgt im Epidemiologischen Bulletin und die Publikation von
Aktualisierungen im Internet (http://www.rki.de). Eine Aktualisierung erfolgt nach den
Erfordernissen, aktualisierte Fassungen ersetzen die &lteren.
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Echinokokkose

Im vorliegenden Ratgeber werden zunéchst grundsatzliche Angaben zum Erreger
und zum Vorkommen gemeinsam abgehandelt, danach werden die beiden
wesentlichen Krankheitsbilder zystische Echinokokkose und alveolare
Echinokokkose getrennt dargestellt. In den Kapiteln zu Praventiv- und
Bekampfungsmal3inahmen und zur Meldepflicht werden beide Krankheitsbilder
gemeinsam abgehandelt.

Die Echinokokkose wird durch Vertreter der Gattung Echinococcus (E.)
hervorgerufen — die zystische Echinokokkose durch den Kleinen Hundebandwurm
(E. granulosus) und die alveolare Echinokokkose durch den Kleinen
Fuchsbandwurm (E. multilocularis). E. vogeli kommt nur in Zentral- und Stidamerika
vor, Infektionen beim Menschen sind sehr selten.

Die Gattung Echinococcus ist durch einen obligaten Wirtswechsel charakterisiert,
bei dem die geschlechtsreifen, sehr kleinen Bandwirmer im Dinndarm von
Endwirten (Fleischfresser, in Europa vor allem Hundeartige, selten Katzen)
parasitieren, wahrend sich das Larvenstadium in Organen von Zwischenwirten (meist
Nagetiere und Schafe sowie Tiere, die den Endwirten als Nahrung dienen)
entwickelt. Der Mensch kann als Fehlwirt von dem Larvenstadium befallen werden.

In Deutschland wurden beispielsweise fir das Jahr 2004 an das Robert Koch-Institut
66 Erkrankungsfélle an zystischer Echinokokkose und 16 Erkrankungen an
alveoléarer Echinokokkose gemeldet. In 15 Féllen wurde eine Echinokokkose ohne
Differenzierung gemeldet (Datenstand: 01.03.2005). Generell ist bei der
Echinokokkose von einer bisher nicht quantifizierbaren Untererfassung auszugehen.
Weitere Informationen zu Erkrankungszahlen finden sich im Internet unter
www.rki.de > Infektionsschutz > Jahrbuch bzw. > SurvStat (aktueller
Datenstand).

Zystische Echinokokkose
Erreger

E. granulosus ist ein 4—-7 mm langer Bandwurm (Cestoda) mit hakchenbesetztem
Skolex, er besteht typischerweise aus 3 (2—6) Gliedern (Proglottiden). Diese
enthalten einen mit seitlichen Aussackungen versehenen Uterus, der in reifem
Zustand bis zu 1.500 Eier beherbergt. Die eigefiillten reifen Endglieder 16sen sich
vom Wurm ab und werden mit dem Kot ausgeschieden. Nach oraler Aufnahme der
Eier durch den Zwischenwirt bilden sich Larven, die in der Regel hAmatogen in die
Leber, aber auch in die Lunge und sehr selten in andere Organe gelangen und dort
verbleiben. Es bildet sich eine Zyste (Hydatide), die einen Durchmesser von einigen
Dezimetern erreichen kann. Im Gegensatz zur alveoldren Echinokokkose induziert
die zystische Echinokokkose die Bildung einer wirtsseitigen Bindegewebskapsel. Die
Zystenwand besteht aus mehreren Schichten — einer &uf3eren Bindegewebsschicht,
die vom Wirt gebildet wird, einer laminierten Membran (Cuticula) und einer
Keimschicht. Aus der Keimschicht entwickeln sich Knospen (Brutkapseln), in denen
sich die Protoscolices (Kopfanlagen) entwickeln.



Vorkommen

E. granulosus ist weltweit verbreitet. In Europa kommt der Parasit vor allem in
Mittelmeerlandern und auf dem Balkan vor, wo die Schafhaltung von grol3er
Bedeutung ist.

In Deutschland gibt es wahrscheinlich kaum mehr autochthone Infektionen, die
Uberwiegende Zahl der hier beobachteten Erkrankungen tritt vermutlich bei
Migranten auf, die sich in ihren Herkunftslandern infiziert haben. Auch Infektionen
durch importierte Hunde sind méglich. Erkrankungen von Touristen, die sich auf
Reisen in endemischen Gebieten infiziert haben, sind eine Seltenheit.

Reservoir

Hauptendwirt von E. granulosus ist der Hund, selten die Katze. Nach Fressen von
rohen larvenhaltigen Innereien entwickeln sich beim Hund die adulten Bandwurmer.
Wiederkéauer (v.a. Schafe, Rinder) dienen als Zwischenwirt. Sie nehmen die Eier
beim Grasen auf kontaminierten Weiden auf. In Polen ist der Zwischenwirt fur E.
granulosus das Schwein (besonderer Stamm).

Der Mensch kann als Fehlwirt mit dem Larvenstadium befallen werden.

Infektionsweg

Als Ubertragungswege des Parasiten (iber die mit dem Kot des Hauptwirtes
ausgeschiedenen Eier kommen fir den Menschen direkte Kontakte (Fell des
Hauptwirtes), Schmierinfektionen, der Umgang mit kontaminierter Erde oder die
Aufnahme kontaminierter Nahrungsmittel in Betracht. Infektionsgefahr besteht vor
allem in Hochendemiegebieten dort, wo unter schlechten hygienischen Bedingungen
enge Kontakte mit dem Hauptwirt (Hund) bestehen.

Im Darm schlipfen die Larven und erreichen tber die Pfortader die Leber und von
dort auch andere Organe wie z.B. die Lunge.

Inkubationszeit

Die Inkubationszeit ist variabel und kann einen Zeitraum von mehreren Monaten bis
zu vielen Jahren umfassen.

Ansteckungsfahigkeit

Eine Ansteckungsfahigkeit von Mensch zu Mensch besteht nicht. Operationsmaterial
ist nicht infektios.



Klinische Symptomatik

Von der zystischen Echinokokkose sind alle Altersgruppen betroffen, auch
Kleinkinder, Kinder und Jugendliche. Der klinische Verlauf ist sehr variabel und hangt
von der Lokalisation der Zysten, ihrer Grof3e und der Wirtsreaktion ab. Das
Krankheitsbild ist durch langsam gréf3er werdende Zysten (insbesondere in Leber
und Lunge) gekennzeichnet, die Uber mehrere Jahre symptomlos bleiben kénnen
und erst durch ihre Raum fordernde Wirkung, sekundare bakterielle Infektion der
Zysten, zystobiliare bzw. -bronchiale Fisteln oder anaphylaktische Reaktionen nach
Ruptur symptomatisch werden. Bei den meisten Patienten ist nur ein Organ
betroffen. Am haufigsten finden sich Zysten der Leber (70 %) und der Lunge (20 %).
GrolRRere Leberzysten kénnen als Resistenz im rechten Oberbauch getastet werden.
Bauchschmerzen treten haufig als erste Symptome auf. Die Kompression von
Gallengangen und der Ubertritt von Zysteninhalt tiber zystobiliare Fisteln in die
Gallenwege fuihren zur Gallenwegsobstruktion, evtl. begleitet von einer Cholangitis.
Austritt von Hydatidenfllissigkeit aus einer Zyste kann von leichten allergischen
Reaktionen bis hin zum anaphylaktischen Schock fiihren.

Sekundare Echinokokkosen kénnen beispielsweise durch den Austritt von
Hydatidenflussigkeit in die Pleura- oder Peritonealhdhle entstehen. Die klinische
Symptomatik der seltenen Zystenlokalisationen (u.a. zerebral, spinal, kardial, ossar)
ist organbezogen und vielfaltig.

Remissionen ohne Therapie werden haufig beobachtet und zeigen die Gutartigkeit
dieser Erkrankung, solange keine der oben aufgeflihrten Risikokonstellationen
vorliegen. Die Differenzialdiagnosen sind vielfaltig und umfassen dysontogenetische
Zysten, benigne und maligne Tumoren, Abszesse, die Tuberkulose und die alveolare
Echinokokkose.

Diagnostik

Im Frihstadium der Erkrankung ist eine Diagnosestellung sehr schwierig. Die
Diagnostik beruht auf bildgebenden Verfahren (in erster Linie Ultraschall, fur
bestimmte Fragestellungen Computer- und Magnetresonanztomographie). Die
ultraschallbasierte Stadieneinteilung ist ein auR3erordentlich hilfreiches Instrument fir
die Diagnose, die Therapieentscheidung und die Verlaufsbeurteilung. Als
serologische diagnostische Methoden finden IHA, ELISA, IFT und Western Blot zum
Nachweis von Antikdrpern Verwendung. Die serologische Unterscheidung von

E. granulosus und E. multilocularis ist mit spezifischen Banden im Western Blot und
in einem spezifischen ELISA-Test moglich. Ein negatives Ergebnis der Serologie
schlie3t eine Erkrankung nicht aus.

Aus Operationsmaterial kann die Diagnose histologisch gestellt werden, aus
Punktionsmaterial mikroskopisch (Protoscolices, Hakchen). Diagnostische
Punktionen sollten nur unter Berticksichtigung von besonderen Vorsichtsmalinahmen
durchgefuihrt werden (s.a. unter Therapie).



Therapie

Prinzipiell sollten Patienten nur in ausgewiesenen Zentren behandelt werden, in
denen eine interdisziplinare Betreuung gewahrleistet ist.

In Abhangigkeit vom Erkrankungsbild und Zystenstadium existieren mehrere
therapeutische Optionen:

e Watch-and-wait-Strategie bei inaktiven Zysten, die keine funktionellen
Probleme verursachen.

« Alleinige medikamentdse Behandlung mit Albendazol (unter begleitenden
Kontrolluntersuchungen).

« Operative Therapie, z.B. bei der haufigsten Manifestation, den Leberzysten,
entweder mit einer Endozystektomie und Omentoplastik oder mit
resezierenden Verfahren. Perioperativ wird mit Albendazol behandelt. Eine
intraoperative Sterilisierung mit 20%iger Kochsalzlésung erfolgt wegen der
Gefahr einer chemischen sklerosierenden Cholangitis nur nach sicherem
Ausschluss zystobiliarer Fisteln.

« Punktion-Aspiration-Injektion-Reaspiration (PAIR), wobei die Injektion der
sterilisierenden Substanz (95%iger Alkohol) nur nach sicherem Ausschluss
zystobiliarer Fisteln (s.0.) durchgefihrt wird. Periinterventionell wird mit
Albendazol behandelt.

Alveolare Echinokokkose
Erreger

Der adulte E. multilocularis ist ein 2—4 mm langer Bandwurm (Cestoda), der
typischerweise 5 (2—6) Glieder (Proglottiden) aufweist und einen sackférmigen
Uterus, der ca. 200 Eier enthélt, besitzt. Zwischen- und Fehlwirte infizieren sich durch
orale Aufnahme der Eier. Fast stets ist ausschlie3lich die Leber von der Larve
befallen. Im Gegensatz zu E. granulosus bildet sich jedoch keine geschlossene
Zyste, sondern es kommt zu einem infiltrativen Wachstum der Larve, vergleichbar mit
dem Wachstum eines malignen Tumors. Das Keimepithel bildet Sprossen, die das
Lebergewebe durchsetzen. Im natirlichen Zwischenwirt bilden sich zahlreiche
Protoscolices (Kopfanlagen) aus, beim Menschen (Fehlwirt) kommt dies nur in
Ausnahmefaéllen vor.

Vorkommen

E. multilocularis ist nur auf der nérdlichen Hemisphére verbreitet. In Europa gilt
insbesondere das Gebiet als hochendemisch, das Studdeutschland (Baden-
Wirttemberg, Bayern), die Nordschweiz, Westosterreich und Ostfrankreich umfasst.
Der Grol3teil der in Deutschland bekannt gewordenen Falle stammt aus landlichen
Regionen der sudlichen Bundeslander, einzelne Erkrankungen wurden aber auch
aus anderen Bundeslandern gemeldet.



Als Folge der zunehmenden Besiedlung von Stadten und bewohnten Gebieten durch
Fuchse, aber auch durch Infektionen bei Hunden oder Katzen kénnen Eier des
Kleinen Fuchsbandwurms auch in das stadtische Umfeld des Menschen gelangen.

Aul3erhalb Europas befinden sich hochendemische Gebiete in Nordchina und
Sibirien. Des Weiteren gibt es einen Focus in Nordjapan (Hokkaido).

Reservoir

Hauptendwirt fur E. multilocularis ist der Fuchs. Die epidemiologische Rolle der vor
allem in Ostdeutschland neu etablierten, fir den Erreger empfanglichen
Marderhundpopulation ist noch offen. Infektionen bei Hunden sind méglich, Katzen
scheinen als Wirt eine untergeordnete Bedeutung zu haben, da der Parasit sich in
ihrem Darm nur langsam entwickelt und nur wenige Eier produziert.

Das Larvenstadium (Metazestode) befallt Nagetiere als Zwischenwirt (z.B. Feld-,
Wihlmause, Bisamratten) oder auch den Menschen als Fehlwirt. Die Infektion der
Endwirte erfolgt durch den Verzehr infizierter Nagetiere. Eine Infektion des Menschen
durch Kontakt mit infizierten Nagetieren ist jedoch nicht moglich.

Infektionsweg

Der Mensch nimmt die Wurmeier durch kontaminierte Hande entweder nach
direktem Kontakt mit infizierten Endwirten (Fuchs, Hund, Katze), an deren Fell die
Eier haften kdnnen, oder durch Umgang mit kontaminierter Erde auf. Die Méglichkeit
der Ubertragung durch kontaminierte Nahrungsmittel (Waldbeeren, Pilze) bzw.
kontaminiertes Wasser ist nicht geklart.

Inkubationszeit

Die Inkubationszeit ist nicht bekannt, man geht aber von einem Zeitraum von 10-15
Jahren aus.

Ansteckungsfahigkeit

Eine Ansteckungsfahigkeit von Mensch zu Mensch besteht nicht. Operationsmaterial
ist nicht infektios.

Klinische Symptomatik

Das mittlere Erkrankungsalter liegt zwischen 50 und 60 Jahren. Erkrankungen bei
Kindern und Jugendlichen sind sehr selten und wurden tberwiegend bei
Immunschwéache beobachtet. Der klinische Verlauf bei der alveolaren Echinokokkose
kann sehr variabel sein. Nach einer peroralen Aufnahme von Eiern des Kleinen
Fuchsbandwurms kommt es zu einer meist Uber viele Jahre unbemerkten Infektion
der Leber. Die Larve wuchert im Lebergewebe und bildet einen alveolaren Tumor.



Meist treten lediglich unspezifische Oberbauchbeschwerden auf. Im weiteren Verlauf
kann das befallene Organgebiet nekrotisch zerfallen. Es bilden sich Pseudozysten,
die aber auf Grund der fehlenden Zystenwand bildgebend von der zystischen
Echinokokkose unterschieden werden kénnen. Die Kompression wichtiger Gefale
fuhrt zu einer Reihe von Komplikationen, wie Cholestase, portale Hypertension,
sekundéare Leberzirrhose. Durch infiltratives Wachstum oder durch lymphogene bzw.
hamatogene Streuung kann es zu einem Befall anderer Organe (Peritoneum, Lunge,
Gehirn) kommen. Die wichtigste Differenzialdiagnose ist das Leberzellkarzinom.

Insgesamt weist der Krankheitsverlauf eine stetige Progredienz auf. Unbehandelt
fuhrt die Erkrankung zum Tod.

Diagnostik

Fur den Nachweis der tumorartigen Prozesse spielen bildgebende Verfahren (v.a.
Ultraschall) eine bedeutende Rolle. Serologische Verfahren zum Nachweis von
Antikopern (ELISA, IHA, Western Blot) sind ebenfalls moglich, negative Ergebnisse
schlieBen jedoch eine Erkrankung nicht aus. Bei Verwendung von Echinococcus-
Rohantigen kann eine Echinokokkose in ELISA-Verfahren mit einer Sensitivitat von
ca. 95 % nachgewiesen werden. Eine Differenzierung zwischen zystischer und
alveolarer Echinokokkose ist tiber serologische Verfahren relativ schwierig. Bei
hohen Antikorper-Titern ist jedoch auch hier eine Spezifitat von 80-90 % unter
Verwendung rekombinanter Antigene zu erzielen. Aus Operationsmaterial kann die
Diagnose histologisch gestellt werden. Zu beachten ist jedoch, dass Protoscolizes
von E. multilocularis, anders als bei E. granulosus, im Fehlwirt Mensch nur sehr
selten gebildet werden. Der Nachweis von Echinococcus-spezifischer DNA und
MRNA aus Operationsmaterialien ist zwar moglich, bislang sind jedoch keine
entsprechenden Verfahren validiert.

Therapie

Wie bei der zystischen Echinokokkose wird dringend empfohlen, Patienten in einem
ausgewiesenen Zentrum zu behandeln.

Viele Patienten sind zum Zeitpunkt der Diagnose nicht mehr radikal operabel. Die
medikamentdse Therapie mit Benzimidazolen (Mebendazol, Albendazol) ist daher
Therapie der Wahl und wird bei diesen inoperablen Fallen lebenslang eingesetzt. Bei
kurativ resezierbaren Befunden wird die Benzimidazoltherapie Uber mindestens 2
Jahre verabreicht.



Zystische und Alveolare Echinokokkose
Praventiv- und Bek&dmpfungsmalinahmen
1. Praventive Mal3nahmen

Als Basis effektiver Verhttungs- und Bekampfungsmal3nahmen ist eine eingehende
Surveillance von Erkrankungsféllen und Infektionen sowohl beim Menschen als auch
bei Tieren unabdingbar. Im Fall der Erkrankungen beim Menschen bietet das IfSG
ein wirksames Instrumentarium, dessen Méglichkeiten umfassend ausgeschopft
werden sollten.

Die Bevdlkerung sollte generell Gber das Infektionsrisiko aufgeklart und dariber
informiert werden, dass Infektionen durch die Einhaltung allgemeiner
Hygienemal3nahmen (insbesondere Hande- und Nahrungsmittelhygiene) vermieden
werden kdnnen.

Eier, die von infizierten Tieren ausgeschiedenen werden, haben eine sehr hohe
Widerstandsfahigkeit gegeniber Umwelteinflissen und Desinfektionsmitteln. Sie
kdnnen unter gunstigen klimatischen Bedingungen tiber mehrere Monate infektits
bleiben. Dagegen Uberleben die Eier kurzzeitiges Aufkochen nicht und auch gegen
Austrocknung sind sie sehr empfindlich. Zur Abtotung durch tiefe Temperaturen sind
bei der alveolaren Echinokokkose — 80 °C tiber mehrere Tage erforderlich, bei der
zystischen Echinokokkose ist dies nicht durch Studien gesichert.

Die regelméfige Entwurmung von Hunden mit Praziquantel, Fleischbeschau und die
sachgerechte Entsorgung von Schlachtabfallen sind die wichtigsten Mal3hahmen, um
die zystische Echinokokkose in Endemiegebieten unter Kontrolle zu bekommen bzw.
die erreichte Kontrolle bzw. Eradikation aufrechtzuerhalten. Die Méglichkeiten und
Grenzen einer Bekdderung der regionalen Fuchspopulationen mit Praziquantel
mussen weiter wissenschaftlich geprift werden.

Alle bodennah wachsenden Nahrungsmittel, die méglicherweise mit dem Kot
infizierter Endwirte kontaminiert sind, z.B. Beeren, Pilze, Gemuse, Salat und Fallobst,
sollten vor dem Verzehr grindlich gewaschen und insbesondere in Gebieten mit
erhohtem Infektionsrisiko moéglichst gekocht oder getrocknet werden. Nach
Arbeiten, bei denen Kontakt zu Erde bestanden hat, missen die Hande griindlich
gewaschen werden.

Zusatzliche erregerspezifische MalBnahmen kdnnen sein:
E. granulosus
Aus sudlichen Landern sollten keine Hunde nach Deutschland mitgebracht werden

bzw. wenn dies doch geschieht, sollten sie unbedingt entwurmt werden. Unabhangig
davon muss das Tier tUber einen Tollwut-Impfschutz verfugen.



E. multilocularis

Tot aufgefundene oder bei der Jagd erlegte Fiichse und Marderhunde dirfen nur mit
Schutzhandschuhen angefasst und mussen fur den Transport in Plastiksacke
verpackt werden. Hunde, die von Jagern in Fuchsbauten eingesetzt wurden, sollen
anschlieend zur Minimierung des Risikos grundlich abgeduscht werden. Hunde
sollten von maoglicherweise infizierten Beutetieren ferngehalten werden. Kot von
Hunden, bei dem nicht ausgeschlossen werden kann, dass sich darin Bandwurmeier
befinden, sollte vergraben oder verbrannt werden. Das gilt prinzipiell fir den Kot von
Nager verzehrenden Hunden, der nach Bandwurmbehandlungen abgesetzt wird,
insbesondere in Hochendemiegebieten.

Der Zugang von Fuchsen und Marderhunden zu bodennah wachsenden Obst- und
Gemusekulturen sollte durch eine entsprechende Umzaunung eingeschrankt oder
vermieden werden.

2. Malinahmen fir Patienten und Kontaktpersonen

Fur erkrankte Personen sind neben der friihzeitigen Diagnostik und ggf. Einleitung
einer Therapie keine spezifischen Malinahmen erforderlich.

Kontaktpersonen von infizierten Tieren (z.B. Hund, Fuchs, Katze) sollten nach 4
Wochen sowie 6, 12 und 24 Monate nach dem wahrscheinlichen Kontakt serologisch
untersucht werden, da so im Falle einer Infektion eine friihzeitige Uberwachung und
ggf. rechtzeitige Therapieeinleitung moglich wird. Bei anhaltendem Infektionsrisiko
sollten die Kontrollen zweimal jahrlich weitergefiuhrt werden. Positive Testergebnisse
mussen mit bildgebenden Verfahren verifiziert werden.

3. MalRnahmen bei Ausbrichen

Ausbruche durch eine Mensch-zu-Mensch-Ubertragung kommen nicht vor, da eine
Ubertragung von Mensch zu Mensch nicht erfolgt. Es ist jedoch méglich, dass durch
infizierte Tiere u.U. regional vermehrt Erkrankungsfalle auftreten kénnten.

Meldepflicht

Nach 8 7 Abs. 3 IfSG ist der direkte oder indirekte Nachweis von Echinococcus sp.
nichtnamentlich direkt an das Robert Koch-Institut zu melden. Eindeutige
Ultraschallbefunde oder eindeutige Befunde mit anderen bildgebenden Verfahren
sind auch ohne serologische Bestatigung meldepflichtig. Zur Meldung verpflichtet
sind die Leiter der Einrichtungen, an denen die Erregerdiagnostik durchgefuhrt
wurde.
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Hinweise zur Reihe ,Ratgeber Infektionskrankheiten“ bitten wir an das RKI, Abt.
Infektionsepidemiologie (Tel.: +49 (0)30 - 18754-3312, Fax: +49 (0)30 - 18754-3533)
oder an die Redaktion des Epidemiologischen Bulletins zu richten.

Stand: 25.11.2005


http://www.cdc.gov/ncidod/EID/vol10no12/03-0773.htm
http://www.rki.de/cln_178/nn_196878/DE/Content/Infekt/EpidBull/Archiv/2005/28__05.html
http://www.rki.de/cln_178/nn_196878/DE/Content/Infekt/EpidBull/Archiv/2005/38__05.html
http://whqlibdoc.who.int/hq/2001/WHO_CDS_CSR_APH_2001.6.pdf
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