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Der Ar beits kreis Blut des Bun des mi nis-

te ri ums für Ge sund heit und So zia le Si che-

rung gibt als na tio na les Be ra tungs gre mi-

um Stel lung nah men zu neu ar ti gen Er re-

gern ab, be wer tet neue Er kennt nis se zu be-

kann ten Er re gern und er ar bei tet ent spre-

chen de Emp feh lun gen für die Fachöf fent-

lich keit. Die se Se rie von Stel lung nah men 

zu ein zel nen Er re gern wird als Zu sam men-

fas sung des ak tu el len Wis sens stan des ver-

öf fent licht, spe zi ell un ter trans fu si ons me-

di zi nisch re le van ten Aspek ten (Bun des ge-

sund heits bl., 41, 53, 1998).

Frü he re Bei trä ge be fass ten sich mit der 

Creutz feldt-Ja kob-Er kran kung, dem Par-

vo vi rus B19 und dem GB-Vi rus Typ C 

 (He pa ti tis-G-Vi rus) (alle Bun des ge sund-

heits bl. 41, 78-90, 1998), HTLV-I/-II (Bun-

des ge sund heits bl. 41, 512-517, 1998), Yer-

si nia en tero co li ti ca (Bun des ge sund heits-

bl. 42, 613-621, 1999), TT-Vi rus (Bun des-

ge sund heits bl. 43, 154-156, 2000), He pa ti-

tis-B-Vi rus (HBV) (Bun des ge sund heits bl. 

43, 240-248, 2000) und Hu ma nes Cy to me-

ga lo vi rus (HCMV) (Bun des ge sund heits-

bl. 43, 653-659, 2000), He pa ti tis-A-Vi rus 

(Bun des ge sund heits bl. 44, 844-850, 2001), 

Tre po ne ma pal li dum (Bun des ge sund heits-

bl. 45, 818-826, 2002), He pa ti tis-C-Vi rus 

(Bun des ge sund heits bl. 46, 712-722, 2003), 

Hu ma nes Im mun schwä che vi rus (HIV) 

(Bun des ge sund heits bl. 47, 83-95, 2004), 

Ar bo vi ren – durch Ar thro po den über trag-

ba re Vi ren (Bun des ge sund heits bl. 47, 910-

918, 2004) und Co xi el la bur ne tii – Er re ger 

des Q-(que ry) Fie bers (Bun des ge sund-

heits bl. 48, 814-821, 2005).

1 Wis sens stand über die Er re ger

Im Jahr 1996 wur den im Ver ei nig ten Kö-

nig reich erst mals Fäl le von Creutz feldt-Ja-

kob-Krank heit (CJK) be schrie ben, wel che 

sich von den bis her be kann ten For men der 

CJK, die zu den über trag ba ren (trans mis si-

blen) spon gi for men En ze pha lo pa thi en ge-

hört (. Ta bel le 1), ab gren zen lie ßen [1, 2]. 

Die Pa ti en ten wa ren im Durch schnitt we-

sent lich jün ger (16–53 Jah re) als die je ni gen, 

die an den bis da hin be kann ten CJK-For-

men er krank ten. Der Krank heits ver lauf so-

wie das hi sto pa tho lo gi sche Mus ter (Ab la ge-

run gen des Prion pro te ins in sog. Plaques, 

um ge ben von spon gi for men Ver än de run-

gen, zu sam men auch „flo ri de Plaques“ ge-

nannt), und die Zell zer stö rung im Ge hirn 

wa ren eben falls von der klas si schen CJK un-

ter scheid bar. Die se Form der CJK wur de 

da her als neue Va ri an te CJK (nv CJK) und 

spä ter als Va ri an te CJK (vCJK) be zeich net. 

Trans mis si ble spon gi for me En ze pha lo pa-

thi en (TSE) sind de ge ne ra ti ve Hirn er kran-

kun gen, die bei ver schie de nen Säu ge tie ren 

und beim Men schen be ob ach tet wer den 

(. Ta bel le 1, 2). Scra pie, in Deutsch land 

auch un ter dem Na men Tra b er krank heit 

der Scha fe be kannt, wur de be reits vor mehr 

als 200 Jah ren be schrie ben, wo hin ge gen die 

bo vi ne spon gi for me En ze pha lo pa thie (BSE) 

der Rin der erst mals 1986 im Ver ei nig ten Kö-

nig reich be ob ach tet wur de. Ne ben der CJK 

wur den beim Men schen TSE be schrie ben, 

die ver erb bar sind: etwa das Gerst mann-

Sträuss ler-Schein ker-Syn drom (GSS) oder 

die le ta le fa mi li äre In som nie (FFI). Kuru 

hin ge gen trat aus schließ lich bei den Ein ge-

bo re nen Pa pua-Neu gui ne as auf. Als Über-

tra gungs weg für Kuru wur den Ende der 

1950er-Jah re kan ni ba lis ti sche Ri ten iden ti-

fi ziert, die auf Druck der aus tra li schen Pro-

tek to rats be hör den auf ge ge ben wur den. Die 

In zi denz von Kuru sank da rauf hin be stän-

dig in ner halb von 10 Jah ren. Ver ein zel te Er-

kran kungs fäl le wer den auch heu te noch be-

ob ach tet, je doch aus schließ lich bei Per so-

nen, die äl ter als 50 Jah re sind. 

1.1 Er re ge rei gen schaf ten

Ex pe ri men tell lässt sich die Er kran kung 

durch In jek ti on von Sus pen sio nen aus Ge-

hir n en er krank ter Tie re oder Men schen auf 

La b or tie re über tra gen. Die In ku ba ti ons zeit 

ist ab hän gig von der In fek ti ons do sis und 

dem In fek ti ons weg. Der ef fek tivs te Weg ist 

die in tra ze re bra le (i.c.) In jek ti on. Als eine 

infektiöse Ein heit (in tra ze re bra le infektiö-

se Do sis 50, ID50i.c.) wird die Do sis an ge-

ge ben, die bei 50 der i.c.-in oku lier ten Tie-

re eine Er kran kung her vor ruft. Bei pa ren-

te r a ler oder ora ler In fek ti on wer den hö he-

re Do sen be nö tigt, wo bei sich bei glei cher 

Do sis die In ku ba ti ons zeit ge gen über der 

i.c.-In fek ti on in Ab hän gig keit vom In fek -

tions weg (in tra ze re bral < in tra ve nös < in-

tra pe ri to  neal < sub ku tan < oral) ver län gert. 

Bei Trans s pe zies über tra gun gen be ob ach tet 

man  Ad ap ta ti onsphä no me ne, die zu ei ner 

Ver län ge rung der In ku ba ti ons zeit füh ren 

bzw. hö he re Do sen be nö ti gen.

Das in fek ti öse Agens zeich net sich 

durch un ge wöhn li che Ei gen schaf ten aus. 
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präg te den Be griff Pri on (eng lisch pro te in-

aceous in fec tious par tic les) und nann te die 

Krank hei ten Prio ner kran kun gen [6]. Nach 

der jet zi gen De fi ni ti on sind Prio nen über-

trag ba re Krank heits er re ger, die kei ne Nuk-

le in säu re ent hal ten und aus schließ lich aus 

ei nem fal tungs mo di fi zier ten Pro te in PrPSc 

be ste hen (Sc=Scra pie). Brown und Cer ven-

a ko va schlu gen 2005 vor, den kla ren Be-

griff PrPTSE ein zu füh ren [7]. Da die ser sich 

je doch noch nicht ein ge bür gert hat, wird in 

die sem Text wei ter hin die Ab kür zung PrPSc 

verwendet. Das nor ma le zel lu lä re Prion pro-

te in (PrPc; ko diert vom PRNP-Gen auf 

Chro mo som 20 des Men schen) wird durch 

post trans la tio na le Pro zes se in das Pro tease-

re sis ten te PrPSc um ge wan delt. Die ses zeich-

net sich durch einen ho hen An teil an beta-

Falt blatt struk tu ren aus, d. h. PrPSc hat die 

glei che Pri mär struk tur wie das zel lu lä re Pro-

tease-sen si ti ve PrPc, je doch eine ver än der te 

Se kun där- und Ter ti är struk tur. PrPc ist ein 

Gly ko pro te in, das auf der Ober flä che, ins be-

son de re von Ner ven zel len und Zel len des 

Im mun sys tems, ver an kert ist. Die phy sio-

lo gi sche Funk ti on von PrPc ist bis her nicht 

aus rei chend ver stan den. PrPc ist Vo raus set-

zung für die Ent wick lung ei ner TSE, da 

PrPc-knock-out-Mäu se nach In fek ti on kei-

ne Symp to me ent wi ckeln. Das Fort schrei-

ten der In fek ti on und das Auf tre ten von 

Krank heits sym pto men ist mit der Ak ku mu-

la ti on von PrPSc in Ner ven ge we be (Ge hirn) 

as so zi iert [8]. 

1.2 In fek ti on 
und In fek ti ons krank heit

Alle bis her be kann ten über trag ba ren spon-

gi for men En ze pha lo pa thi en bei Mensch 

und Tier las sen sich ex pe ri men tell auf Ver-

suchs tie re, so wohl durch in tra ze re bra le In-

fek ti on [9, 10, 11, 12] als auch häu fig auf 

ora lem Weg über tra gen, wo bei bei Spe zi-

es über schrei ten den In fek tio nen in der 

ers ten Pas sa ge hö he re In fek ti ons do sen 

be nö tigt wer den. Bei ver schie de nen TSE 

der Tie re wird an ge nom men, dass die ora-

le Auf nah me, z.B. von TSE-Er re ger-hal ti-

gem Fut ter, einen Haupt weg der Über tra-

gung dar ge stellt hat (. Ta bel le 2).

Die ver schie de nen For men der Creutz-

feldt-Ja kob-Krank heit wer den in spon ta-

ne (oder spo ra di sche) CJK (sCJK), fa mi li-

äre CJK (fCJK), ia tro gen über tra ge ne CJK 

(iCJK) und Va ri an te CJK (vCJK) un ter-

drei Pro te in ban den dar ge stellt, die im Be-

reich von 27–30 kD lie gen (PrP27–30). Die 

3 Ban den des PrP27–30 stel len un ter schied-

lich gly ko sy lier te For men des Pro te ins dar 

(. Abb. 2) [3]. 

In den zu rück lie gen den Jah ren wur den 

zu neh mend ex pe ri men tel le Da ten er ho ben, 

die da rauf hin wei sen, dass es sich bei dem 

Er re ger von TSE um ein in fek ti öses Pro te-

in par ti kel han delt [4, 5]. Stan ley Pru si ner 

Es ist un emp find lich ge gen über UV- und 

Gam ma be strah lung und weist eine hohe 

Hit ze sta bi li tät auf. In ge rei nig ten Prä pa ra-

tio nen aus Scra pie-in fi zier ten Ge hir n en 

lässt sich das Agens im Elek tro nen mi kro-

skop als Fi bril len dar stel len, die durch Ag-

gre ga ti on von PrPSc ent ste hen (. Abb. 1). 

In der Pro te in ana ly se sol cher Prä pa ra tio-

nen wer den in der Po ly acrylamid gel elek-

tro pho re se nach Ver dau mit Pro te in ase K 

Ta bel le 1

Über trag ba re (trans mis si ble) spon gi for me En ze pha lo pa thi en des Men schen 
(TSE) 

Krank heit Ab kür zung Ätio lo gie

Kuru  In fek ti on mit Ge hirn ma te ri al

Creutz feldt-Ja kob-Krank heit
spon tan
fa mi li är
ia tro gen

CJK
sCJK
fCJK
iCJK

so ma ti sche Mu ta ti on, spon ta ne Um fal tung?
ge ne tisch (PRNP-Mu ta tio nen)
In fek ti on, z. B. durch Prä pa ra te aus Hy po phy-
sen oder Im plan ta ti on von Dura ma ter, durch 
kon ta mi nier te neu ro chir ur gi sche In stru men te

Va ri an te CJK vCJK BSE-kon ta mi nier te Nah rungs mit tel

Gerst mann-Sträuss ler-
Schein ker-Krank heit (GSS)

GSS ge ne tisch (PRNP-Mu ta tio nen)

Letale familiäre Insomnie 
Fatal familial insomnia 
Sporadic familial insomnia

FFI
SFI

ge ne tisch (PRNP-Mu ta tio nen)
so ma ti sche Mu ta ti on, spon ta ne Um fal tung?

Quel le: John son und Gibbs [9]

Ta bel le 2

TSE bei Tie ren

Er kran kung Na tür li cher Wirt/
In fek ti ons quel le

Erst be schrei bung Über tra gungs-
weg

Scra pie (Tra b er krank heit) Schaf, Zie ge, Muff lon 15. Jhd., 1732, 1946 trans pla zen tar, 
oral?

Bo vi ne Spon gi for me 
En ze pha lo pa thie (BSE)

Rind 1986 oral

Chro nic Was ting Dis ease 
(CWD)

ame ri ka ni sche Hirsche 
(Odo coi leus he mio nus; 
Cer vus ela phus 
Ca na den sis; Odo coi leus 
vir gi nia nus)

1980 ?

Über trag ba re En ze pha lo-
pa thie der Ner ze (TME)

Nerz, kon ta mi nier tes 
Fut ter?

1947 oral

Fe line spongi forme 
En zephalopathie (FSE)

In fek ti on mit Pri on-
(BSE-)kon ta mi nier tem 
Fut ter

1990 oral

Exo ti sche Huf tier-
En ze pha lo pa thie 
(Kudu, Nya la, Oryx) 

In fek ti on mit Pri on-
(BSE-)kon ta mi nier tem 
Fut ter 

1990 oral

Quel le: Si gurd son und Mil ler [11]
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teilt (. Ta bel le 1). Wäh rend die Ur sa che 

der sCJK un ge klärt ist, wer den fCJK durch 

Mu ta tio nen im PRNP-Gen ver ur sacht und 

sind au to so mal-do mi nant ver erb bar. Ia tro-

ge ne Über tra gun gen sind über wie gend 

durch Dura-ma ter-Prä pa ra tio nen (z.B. 

Trans plan ta te) und durch Wachs tums hor-

mon prä pa ra te aus Hir nan hang drü sen Ver-

stor be ner er folgt (. Ta bel le 3). 

Die bis he ri gen Un ter su chungs er geb nis-

se le gen nahe, dass Kuru und BSE/vCJK 

auf dem ali men tä ren Weg er wor ben wer-

den. Ex pe ri men tel le Un ter su chun gen 

zum In fek ti ons ver lauf zei gen, dass lym-

pha ti sche Zel len bzw. Ge we be eine wich-

ti ge Rol le bei der Trans mis si on des Er re-

gers spie len [13]. Wäh rend die Er re ger der 

BSE und der sCJK im na tür li chen Wirt 

haupt säch lich im Ner ven ge we be lo ka li-

siert sind, fin det man PrPSc und In fek tio si-

tät so wohl bei Scra piein fi zier ten Scha fen 

als auch bei vCJK-Pa ti en ten auch in lym-

pha ti schen Ge we ben, vor al lem in fol li ku-

lär den dri ti schen Zel len, in Ton sil len, Milz 

und Lymph kno ten [13]. 

Neue re Un ter su chun gen zei gen, dass 

nicht nur lym pha ti sche Ge we be be trof fen 

sein kön nen, son dern – wenn auch nur in 

ge rin gen Men gen – PrPSc auch im Mus kel-

ge we be von ex pe ri men tell in fi zier ten Tie ren 

nach weis bar ist, eben so wie bei Pa ti en ten, 

die an vCJK ver stor ben wa ren [14, 15, 16]. 

1.2.1 sCJK

Nach Auf tre ten von Symp to men (. Ta-
bel le 4) ver läuft die sCJK als ra sche, pro-

gre dien te, in der Re gel neu ro psych ia tri-

sche Er kran kung, ge wöhn lich bei Per so-

nen über 60 Jah ren. Ers te Symp to me sind 

häu fig De menz und/oder Ata xie. Im mitt-

le ren Krank heits sta di um be ob ach tet man 

im EEG pe ri odi sche Sharp-wave-Kom ple-

xe. Der Li quor ist hin sicht lich der Stan-

dard pa ra me ter un auf fäl lig. Eine Ab gren-

zung der CJK ge gen über an de ren neu ro-

de ge ne ra ti ven Er kran kun gen ist über den 

Nach weis der 14-3-3-Pro te i ne mög lich mit 

ei ner Spe zi fi tät von we ni ger als 90 [17]. 

In der Kern spin to mo gra phie kön nen ty-

pi scher wei se hy per in ten se Ba sal gan gli en 

nach ge wie sen wer den [18]. Zur kli ni schen 

Di ag no se des Ver dachts auf eine CJK wer-

den min des tens 2 der fol gen den Symp to-

me her an ge zo gen: Myo klo ni en, vi su el le 

oder ze re bel lä re Krank heits zei chen, py ra-

mi da le oder ex tra py ra mi da le Krank heits-

zei chen und aki ne ti scher Mu tis mus [19]. 

Die Er kran kung führt in we ni gen Mo na-

ten bis zu 2 Jah ren zum Tod. 

Die In zi denz ist in Deutsch land mit 

1–1,5 pro 1 Mil li on Ein woh ner und Jahr 

über 20 Jah re kon stant ge blie ben [20]. Es 

be steht we der eine fa mi li äre Dis po si ti on 

noch ist eine Ex po si ti on zu in fek ti ösem 

Prion pro te in zu er ken nen. Man ver mu tet, 

dass so ma ti sche Mu ta tio nen des PRNP-

Gens in Zel len auf tre ten, die die Miss fal-

tung des PrPc be güns ti gen oder dass spon-

ta ne Um fal tungs pro zes se statt fin den, die 

zu PrPSc füh ren. Bei sCJK fin det man wie 

bei den an de ren hu ma nen TSE eine aus ge-

präg te As so zia ti on der Er kran kung mit ei-

ner Ho mo zy go tie (Me thio nin bzw. Va lin) 

am Co don 129 des PRNP-Gens, be vor zugt 

bei Per so nen, die ho mo zy got für Me thio-

nin an die ser Po si ti on sind (. Ta bel le 5).

1.2.2 Ge ne tisch be ding te CJK 

Etwa 10 al ler CJK-Fäl le sind ge ne tisch be-

dingt. Ge ne ti sche Un ter su chun gen ha ben 

ge zeigt, dass die Ver er bung au to so mal do-

mi nant ist; die Pa ti en ten wei sen min des-

tens ein Al lel ei nes mu tier ten PRNP-Gens 

auf. Die Anam ne se ei ner neu ro de ge ne ra ti-

ven Er kran kung in der Fa mi lie ist den An-

ge hö ri gen je doch häu fig nicht be kannt. 

Auch die Gerst mann-Sträuss ler-Schein-

ker-Er kran kung (GSS) ist ge ne tisch de ter-

mi niert mit Mu ta tio nen im PRNP-Gen 

(. Ta bel le 6). Auch hier fin det man be vor-

zugt eine As so zia ti on mit ei ner Ho mo zy go-

tie im Co don 129 (Met/Met). In Ver su chen 

konn te ge zeigt wer den, dass die Er kran-

kung mit Ge hirn ho mo ge na ten auf Schim-

pan sen und an de re Af fen ar ten so wie auf 

trans ge ne Mäu se über trag bar ist [12]. 

Die le ta le fa mi li äre In som nie (FFI) ist 

eine sehr sel te ne Er kran kung, die eben falls 

mit de fi nier ten Mu ta tio nen im PRNP-Gen 

as so zi iert ist (. Ta bel le 6). Zu dem fin det 

man im Co don 129 des PRNP-Gens bei Er-

krank ten ho mo zy got Me thio nin. Die Über-

tra gung der Er kran kung auf trans ge ne 

Mäu se be legt de ren in fek ti ösen Cha rak ter 

[6, 21]. 

1.2.3 Kuru

Kuru wur de in den 1950er-Jah ren als Er-

kran kung beim Fore-Stamm auf Pa pua-

Neu gui nea be schrie ben. Epi de mio lo gi-

sche Un ter su chun gen be leg ten, dass vor 

al lem der Ver zehr von, und mög li cher wei-

se auch das Ein rei ben mit Ge hirn ge we be 

ver stor be ner Stam mes mit glie der ur säch-

lich für die Über tra gung der Er kran kung 

war. Die Ende der 1950er-Jah re ein ge lei te-

ten Maß nah men, die zur Ein stel lung des 

Ver zehrs von Ge hirn führ ten, re sul tier ten 

län ger fris tig in ei nem Rück gang an Neu in-

Abb. 1 8 Scra pie-as so zi ier te Fi bril len (SAF), 
aus Ge hir n en ex pe ri men tell mit Scra pie infi-
zier  ter Hams ter iso liert und mit bio che mi-
schen Me tho den ge rei nigt (Prof. Dr. Di rin ger, 
RKI). Die Dar stel lung er folg te im Trans mis si-
ons elek tro nen mi kro skop (TEM) un ter An wen-
dung der Ne ga tiv-Kon tras tie rungs me tho de 
mit 1% Ura nyl-Ace tat. Mit SAF – be ste hend aus 
dem Prion pro te in PrPSc – ist die In fek tio si tät 
 as so zi iert. Die Auf nah me wur de von Herrn 
Dr. M. Özel, RKI, zur Ver fü gung ge stellt.

Abb. 2 8 Wes tern Blot – Nach weis von pa tho-
lo gi schem Prion pro te in aus Hirn ho mo ge-
nat von Hams tern, die mit drei ver schie de-
nen Hams ter-ad ap tier ten Scra pie-Stäm men 
(1=263K; 3=ME7-H; 4=22A-H) und ei nem 
Hams ter-ad ap tier ten BSE-Stamm (2=BSE-H) 
in tra ze re bral in fi ziert wor den wa ren. 
Nach Pro tease ver dau wur den die PrP-Pro te i-
ne im Po ly acrylamid gel auf ge trennt und mit 
ei nem mo no klo na len An ti kör per (3F4) mar-
kiert. Der Nach weis er folg te mit Hil fe ei nes en-
zym mar kier ten zwei ten An ti kör pers. Die un te-
re Ban de stellt die nicht gly ko sy lier te Form, die 
mitt le re Ban de die ein fach und die obe re Ban-
de die zwei fach gly ko sy lier te Form des Prion-
pro te ins dar. 
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fek tio nen. Der Be weis für die Über trag bar-

keit der Er kran kung wur de durch Über tra-

gungs ver su che auf Schim pan sen ge führt 

[12, 22, 23, 24]. 

1.2.4 Ia tro ge ne CJK

Der Krank heits ver lauf bei ia tro gen über-

tra ge nen CJK-In fek tio nen durch Dura ma-

ter ist ver gleich bar mit dem der sCJK. Ne-

ben In fek tio nen durch CJK-Er re ger-kon-

ta mi nier te Dura-ma ter-Prä pa ra te fan den 

In fek tio nen über wie gend durch mensch-

li che Wachs tums hor mon prä pa ra te statt, 

die aus Hy po phy sen Ver stor be ner ge won-

nen wor den wa ren (. Ta bel le 3). Bis her 

wur de von etwa 260-270 ia tro ge nen CJK-

Fäl len be rich tet [23]; http://www.invs.

san te.fr/dis play/?doc=pu bli ca ti ons/mcj/

don nees_mcj.html). Bei die sen Emp fän-

gern steht ein sub a ku tes ze re bel lä res Syn-

drom mit ei ner nur mil de aus ge präg ten 

De menz kli nisch im Vor der grund. In den 

1980er-Jah ren wur de die Pro duk ti on von 

mensch li chen Wachs tums hor mo nen auf 

gen tech nisch her ge stell te Prä pa ra te um-

ge stellt, so dass die In fek ti ons quel le, das 

aus Hy po phy sen Ver stor be ner her ge stell-

te Wachs tums hor mon (hGF), eli mi niert 

wur de. An de re In fek ti ons quel len bei ia-

tro ge nen Über tra gun gen be tra fen 3 Cor-

nea trans plan ta te und in 2 Fäl len Elek tro-

den, die in das Ge hirn im plan tiert wur-

den (. Ta bel le 3). In den ver gan ge nen 

Jah ren wur de die ia tro ge ne Über tra gung 

durch chi rur gi sche In stru men te in ten siv 

in Ex per ten gre mi en dis ku tiert und Emp-

feh lun gen für die Rei ni gung und Ste ri li sa-

ti on er ar bei tet, um das Ri si ko ei ner Über-

tra gung durch chi rur gi sche In stru men te 

zu mi ni mie ren [25, 26, 27, 28]. Für die An-

wen dung und Auf be rei tung von chi rur gi-

schen In stru men ten wur den Emp feh lun-

gen er ar bei tet, die das Ri si ko ei ner Über-

tra gung weit ge hend aus schlie ßen. 

1.2.5 vCJK

Etwa 10 Jah re nach Be ginn der BSE-Epi de-

mie bei den Rin dern im Ver ei nig ten Kö nig-

reich trat erst mals im Jahr 1996 die Va ri an-

te Creutz feldt-Ja kob-Krank heit (vCJK) 

beim Men schen auf. His to lo gi sche und 

bio che mi sche Un ter su chun gen wie sen auf 

ver gleich ba re Er re ge rei gen schaf ten (z.B. 

Lä si ons mus ter, PrPSc-Pro te in mus ter) wie 

bei BSE hin, was durch Tier ex pe ri men te 

wei ter er här tet wer den konn te [29]. Die se 

Be fun de und die Epi de mio lo gie der BSE 

leg ten nahe, dass Per so nen mit vCJK sich 

über den Ver zehr von mit BSE-Er re ger kon-

ta mi nier ten Nah rungs mit teln vom Rind in-

fi ziert hat ten. Die vCJK ver läuft als pro gres-

si ve neu ro psych ia tri sche Er kran kung. Sie 

ist lang sa mer pro gre dient als sCJK. Die 

Dau er der Er kran kung ist in der Re gel im 

Me di an 14 Mo na te. Kli ni sche Kenn zei chen 

sind früh auf tre ten de psy chi at ri sche Symp-

to me (De pres sio nen, Angst zu stän de, Apa-

thie, Zu rück ge zo gen heit, Wahn vor stel lun-

gen), per sis tie ren de schmerz haf te Dys äs-

the si en, Ata xie, Myo klo nus, Cho rea oder 

Dys to nie und De menz. 

1.3 Epi de mio lo gie

Die In zi denz der CJK be trägt welt weit 1–2 

Fäl le pro 1 Mil li on Ein woh ner pro Jahr. 85–

90 al ler CJK-Fäl le sind so ge nann te spon-

ta ne oder idio pa thi sche CJK-Fäl le, die sich 

in 6 Sub ty pen ein tei len las sen. Etwa 10 be-

tref fen ge ne tisch be ding te CJK. GSS und 

FFI sind sel te ne bzw. sehr sel te ne Er kran-

kun gen [20]. Über dia pla zen ta re Über tra-

gun gen wur de bis her nicht be rich tet. 

Ia tro ge ne Über tra gun gen der CJK 

(. Ta bel le 3) wur den be rich tet. Sie wur-

den durch hGF und Go na do tro pin ver ur-

Ta bel le 3

CJK durch Er re ger über tra gung

Er kran kung Fall zah len In ku ba ti ons zeita Co don 129 (Met/Met)

Ia tro ge ne CJK

hGH-as sozi iert > 114 12 Jah re 79%

Go na do tro pin 4 13 Jah re

Dura ma ter > 139 6 Jah re 81%

Cor nea 3 16–20 Mo na te

Ste reo tak ti sche Elek tro den 2 16, 40 Mo na te

neu ro chir ur gi sche In stru men te 5

vCJK 174 100%b

a Angegeben ist die mit tlere Inku ba tion szeit. b 100% der Erkrank ten, die auf die Var i anz im Co don 
129 un ter sucht wur den; in einem weit eren Fall wurde bei einem asymp toma tis chen, het erozy goten 
(Met/Val) Pa tien ten vCJK-Pri on pro tein nachgewiesen (Will [23]; http://www.invs.sante.fr/dis play/
?doc=pu bli ca tions/mcj/don nees_mcj.html).

Ta bel le 4

Cha rak te ris ti ka der ver schie de nen TSE-Er kran kun gen des Men schen

Er kran kung Cha rak te ris ti ka

sCJK (idio pa thi sche 
oder spo ra di sche 
bzw. spon ta ne CJK)

Krank heits be ginn 55 Jah re oder äl ter, De menz, Ata xie, Myo klo nus, Ko-
ma, Tod häu fig durch Lun gen ent zün dung. In der Re gel schnel ler Ver lauf 
in ner halb von 4–6 Mo na ten. Man geht da von aus, dass welt weit pro 
Jahr 1–1,5 CJK-Fäl le pro 1 Mil li on Ein woh ner auf tre ten.

GSS Krank heits be ginn zwi schen 50 und 60 Jah ren, fa mi li äre Häu fung, 
ze re bel lä re Ata xie, sel te ner De menz zu Be ginn, lang sa me Pro gres si on 
(5 Jah re bis Tod); Häu fig keit 1 in 18 Mil lio nen.

Ia tro ge ne CJK Krank heits be ginn ca. 10 Jah re nach Ex po si ti on, Ver lauf ver gleich bar 
zur spon ta nen CJK bei neu ro na lem In fek ti ons weg und ver gleich bar zu 
GSS bei in tra mus ku lä rer In fek ti on (z. B. durch Wachs tums hor mo ne).

Kuru Krank heits be ginn ca. 5–7 Jah re nach ora ler Auf nah me, ze re bel lä re 
Ata xie, Ver hal tens än de run gen, De menz im Spät sta di um, Myo klo nus.

vCJK Al ter bei Krank heits be ginn 11–72 (im Mit tel=28), psy chi at ri sche 
Auf fäl lig kei ten, Dys äs the si en, pro gres si ve ze re bel lä re Dys funk ti on, 
De menz, Myo klo nus, in der Re gel lang sa mer Krank heits ver lauf. 
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sacht, die aus Hir nan hang drü sen Ver stor-

be ner iso liert wur den, oder durch Trans-

plan ta tio nen von Dura ma ter und Cor-

nea so wie durch in tra ze re bral an ge wen de-

te Elek tro den, die nicht aus rei chend ste ri-

li siert wor den wa ren. 

Das Ri si ko ei ner Über tra gung durch 

Wachs tums hor mo ne und Dura ma ter wur-

de durch Ein füh rung ge eig ne ter Maß nah-

men weit ge hend aus ge schlos sen. Wachs-

tums hor mo ne wer den seit Mit te der 1980er-

Jah re gen tech nisch her ge stellt und Dura-

ma ter-Prä pa ra tio nen ei nem spe zi el len Auf-

ar bei tungs ver fah ren (1 M NaOH, 24 h) un-

ter zo gen, das den Er re ger in ak ti viert. 

Der Po ly mor phis mus (Me thio nin bzw. 

Va lin) an Po si ti on 129 der Ami no säu re se-

quenz des PrP spielt mög li cher wei se eine 

Rol le so wohl bei der Emp fäng lich keit für 

die Er kran kung als auch beim Krank heits-

ver lauf. In ver schie de nen Un ter su chun gen 

konn te ge zeigt wer den, dass Pa ti en ten mit 

CJK häu fi ger ho mo zy got an die ser Po si ti-

on sind (im We sent li chen Met/Met). Wäh-

rend in der „All ge mein be völ ke rung“ zwi-

schen 40 und 50 he tero zy got sind (Met/

Val), sinkt der An teil der He tero zy go ten 

auf 10–15 bei Per so nen mit TSE-Er kran-

kun gen, vgl. Ta bel le 5 [30, 31, 32, 33, 34]. 

Die über wie gen de An zahl von vCJK-Er-

kran kun gen ist bis her im Ver ei nig ten Kö-

nig reich auf ge tre ten (. Ta bel le 7), wo bei 

die ers ten Fäl le 1996 be schrie ben wur den. 

Seit her wer den in ei ner Viel zahl von Län-

dern alle Ver dachts fäl le auf das Vor lie gen 

ei ner vCJK un ter sucht und durch na tio na-

le bzw. eu ro pä ische Netz wer ke er fasst (u.a. 

www.cjd.ed.ac.uk; www.invs.san te.fr). Ver-

gleich ba re Er fas sungs sys te me wur den auch 

für BSE-Fäl le bei Rin dern etab liert (http://

oie.int/eng/info/en_esbmon de.htm und 

http://oie.int/eng/info/en_es bru.htm). In 

Deutsch land wer den seit dem 1. Juni 1993 

CJK-Ver dachts fäl le nach ei nem ein heit li-

chen Un ter su chungs pro to koll er fasst [20, 

35]. In der EU hat man im Jah re 1993 da mit 

be gon nen, alle hu ma nen TSE-Fäl le zu er-

fas sen, um geo gra phi sche Ver brei tung und 

Häu fung zu er mit teln [20]. 

Re tro spek ti ve Un ter su chun gen an Ton-

sil len und Ap pen di ces im Ver ei nig ten Kö-

nig reich an über 16.000 fi xier ten Ge we be-

pro ben, von de nen etwa 13.000 aus wert-

bar wa ren, zeig ten bei 3 Ap pen dix pro ben 

in der Im mun hi sto che mie Ab la ge run gen 

von ab nor ma lem Prion pro te in [36, 37, 38]. 

In wie weit die Er geb nis se einen An halts-

punkt auf die Durch seu chung mit vCJK 

im Ver ei nig ten Kö nig reich ge ben, wird 

kont ro vers dis ku tiert, da die se Be fun de 

nicht durch wei te re Un ter su chungs me tho-

den be stä tigt wer den kön nen und sich bei 

2 der 3 po si ti ven Pro ben ein hin sicht lich 

der Mor pho lo gie und Ver tei lung des an ge-

färb ten Prion pro te ins für vCJK zu vor un-

be kann tes An rei che rungs bild zeig te. Un-

ter der An nah me, dass die se Er geb nis se 

die Präva lenz in der Grup pe der 10-bis 50-

Jäh ri gen in den Jah ren zwi schen 1995 und 

1999 wi der spie geln, wür de sich eine Präva-

lenz von 237 pro 1 Mil li on Ein woh ner (95 

Kon fi den z in ter vall 49–692) in die ser Per-

so nen grup pe er ge ben [37, 38]. 

Mel de pflicht bei Ver dacht auf bzw. bei 

Er kran kung und Tod be steht seit 1994 und 

wird im § 6 Abs. 1 Nr. 1 Buchst. d des IfSG 

ge re gelt. Nach § 11 Abs. 1 IfSG mel det das 

Ge sund heits amt der zu stän di gen Lan des-

be hör de Fäl le, die der Fall de fi ni ti on (§ 4 

Abs. 2 Nr. 2 Buchst. a IfSG) ent spre chen 

(http://www.rki.de). 

1.4 Nach weis me tho den und 
Aus sa ge kraft 

Bis her gibt es kei ne di ag nos ti schen Ver-

fah ren, die eine TSE zwei fels frei im Blut 

nach wei sen kön nen. Eine end gül ti ge Be-

stä ti gung der Di ag no se kann nur durch 

eine im mun hi sto pa tho lo gi sche Un ter su-

chung von Ge hirn ge we be er fol gen. Bei 

der vCJK hat sich ge zeigt, dass Prion pro te-

in auch im pe ri phe ren lym pha ti schen Ge-

we be wie Ton sil len und Ap pen dix nach-

weis bar ist [29, 37, 38, 39, 40, 41]. Wel che 

Be deu tung der Nach weis die ses Pro te ins 

bei noch nicht Er krank ten für den zeit li-

chen Ver lauf der In fek ti on hat, ist eben-

so un be kannt wie der Zeit punkt nach In-

fek ti on, ab wann der Nach weis von PrPSc 

in Ge we ben von vCJK-in fi zier ten Per so-

nen mög lich ist. Prin zi pi ell lässt sich der 

Ta bel le 5

Co don 129 Ge no ty p ver tei lung 

% der un ter such ten Per so nen

Met/Met Met/Val Val/Val

Nor mal be völ ke rung (n=544) 39–48 42–50 10–13

sCJK (n=265) 69–78 12–15 10–16

vCJK 100 0a 0

a Ein Fall ei ner asym pto ma ti schen vCJK-In fek ti on. Quel len: Di rin ger [30], Al péro vitch et al. [31], 
Kretz schmar [32], Iron si de und Head [33], Bran del et al. [34], Nur mi et al. [63]. Die Pro zent zah len va ri ie-
ren in den ver schie de nen Pub li ka ti o nen.

Ta bel le 6

As so zia ti on von Mu ta tio nen im PRNP-Gen mit Krank heits bil dern 

Spon ta ne/
ge ne ti sche CJK

In zi denz me dia nes Al ter (Jah re) 
bei Krank heits be ginn

durch schnitt li che 
Krank heits dau er (Mo na te)

Spon ta ne CJK 1–2/106 66 8 (2–24)

Familiäre CJK
Codon 178
Codon 183
Codon 200 E/K, Q

1–2/107

46
45
55

23
50
8

GSS
Co don 102
Co don 105
Co don 117
Co don 198

5/108

48
44
38
52

60
106
41
72

FFI 
Co don 178 49 13

Quel le: Gam bet ti et al. [64]
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Nach weis von pa tho lo gi schem Prion pro-

te in in Ton sil len bi op si en durch füh ren [8, 

37, 38] (http://wh q lib doc.who.int/hq/2002/

WHO_CDS_CSR_EPH_2001.5.pdf). 

In wie weit die Ent wick lung von An ti-

gen nach weis ver fah ren auf der Ba sis von 

kon for ma ti ons ab hän gi gen Epi to pen sich 

für eine brei te An wen dung eig net, muss 

wei ter un ter sucht wer den [21].

Im EEG las sen sich bei ei nem ho hen 

Pro zent satz von Pa ti en ten mit sCJK ty pi-

sche Ver än de run gen (Sharp-wave-Kom-

ple xe) nach wei sen. Ver gleich ba re Ver än de-

run gen fin det man je doch bei Pa ti en ten 

mit vCJK nicht [8, 42, 43]. Der di ag nos ti-

sche Wert des Nach wei ses von Sur rog at-

mar kern in der Ze re bro spi nal flüs sig keit 

von Ver dachts fäl len wie der Pro te i ne 14-

3-3, neu ro nen spe zi fi sche γ-Eno la se oder 

S100 als Hin weis auf eine Neu ro nen de ge-

ne ra ti on oder Astro zy ten ak ti vie rung wird 

wei ter hin un ter sucht. Bis her gibt es kei ne 

di ag nos ti schen Tes te, die eine CJK- bzw. 

vCJK-In fek ti on in Blut nach wei sen [8, 42]. 

In wie weit sich neue re Test ver fah ren wie 

der pro te in mis fol ding cy clic am pli fi ca ti-

on- (PMCA-)Test als Such test für PrPSc 

eig nen, muss über prüft wer den [44]. 

2 Blut- und Plas mas pen der 

2.1 Präva lenz und In zi denz 
bei Spen der kol lek ti ven 

Bis her gibt es kei ne aus rei chend gut do ku-

men tier ten Un ter su chun gen zur Präva lenz 

von CJK-Fäl len un ter Blut- und Plas mas pen-

dern. Man geht da von aus, dass die Präva-

lenz von CJK un ter Blut spen dern zur Präva-

lenz in der Nor mal be völ ke rung ver gleich-

bar ist (s. 1.3). In ten si ve Un ter su chun gen zu 

Blut spen de ak ti vi tä ten der im Ver ei nig ten 

Kö nig reich er kann ten vCJK-Fäl le be le gen, 

dass bis her ins ge samt 15 Per so nen, die spä-

ter an ei ner vCJK er krank ten, Blut spen der 

wa ren und aus den Spen den ins ge samt 55 

Prä pa ra te ge won nen wur den [45, 46]. 

2.2 De fi ni ti on von 
Aus schluss kri te ri en

Nach den Richt li ni en zur Blut grup pen be-

stim mung und Blut trans fu si on (Hä mo the-

ra pie) (http://www.bun de sae rz te kam mer.

de/30/Richt li ni en/Rich ti dx/Blut pro duk te/

Hae mo.pdf) wer den in Deutsch land Per-

so nen von der Blut spen de aus ge schlos sen, 

die mit aus mensch li chem Ge we be iso lier-

ten Wachs tums hor mo nen oder an de ren 

Hor mon prä pa ra ten aus mensch li cher Hy-

po phy se (Be hand lung vor 1993) be han delt 

wur den, Dura-ma ter- oder Cornea-Trans-

plan ta te er hiel ten bzw. die aus Fa mi li en 

mit CJK-Er kran kun gen stam men. Des 

Wei te ren wer den sol che Per so nen aus ge-

schlos sen, die im Zeit raum zwi schen 1. Ja-

nu ar 1980 und 31. De zem ber 1996 ins ge-

samt mehr als 6 Mo na te im Ver ei nig ten Kö-

nig reich ge lebt ha ben, oder die dort nach 

dem 1. Ja nu ar 1980 ope riert wur den oder 

eine Trans fu si on er hal ten ha ben (http://eu-

ro pa.eu.int/comm/he alth/ph_risk/com mit-

tees/scmp/do cu ments/out40_en.pdf). 

2.3 Spen der tes tung und 
Aus sa ge kraft

Bis her gibt es kei ne Test sys te me zur Un ter-

su chung von Blut spen dern oder Blut spen-

den auf TSE.

2.4 Spen der be fra gung 

In der Spen der be fra gung soll ten die un-

ter 2.2 ge lis te ten Aus schluss kri te ri en ab-

ge klärt wer den. Dies bein hal tet ins be son-

de re die Ab klä rung, ob Bluts ver wand te 

an CJK er krank ten und ob we gen Wachs-

tums stö run gen (Zwerg wuchs) Wachs-

tums hor mo ne mensch li chen Ur sprungs 

ein ge setzt wur den (s. An ga ben zur Ver-

wen dung von hu man grow th hor mo ne 

(hGH) aus Hir nan hang drü sen). Eben so 

soll te nach Be hand lun gen mit Go na do tro-

pin bei Hor mon be hand lung (vor 1993) ge-

fragt wer den. Die Be fra gung, ob Cor nea-

trans plan ta tio nen statt ge fun den ha ben, 

lässt sich in der Re gel ein fach durch füh-

ren, wo hin ge gen sel ten die Fra ge nach Er-

halt von Dura-ma ter-Trans plan ta ten be-

ant wor tet wer den kann.

Be son de rer Wert soll te auf die Be fra gung 

nach Zeit raum und Auf ent halts dau er so wie 

nach ärzt li chen Be hand lun gen, ins be son de-

re ope ra ti ven Ein grif fen und Trans fu sio nen, 

im Ver ei nig ten Kö nig reich ge legt wer den. 

2.5 Spen de r in for ma ti on und 
-be ra tung 

Po ten zi el le Spen der soll ten in di vi du ell 

über die Grün de ei nes Spen deraus schlus-

ses auf ge klärt wer den.

Ta bel le 7

Zu sam men fas sung der vCJK-Fäl le (Stand August 2005)

Land Fall zah len

Ver ei nig tes Kö nig reicha(VK)
• Tod durch be stä tig te vCJK
• Tod durch wahr schein li che vCJK (nicht neu ro pa tho lo gisch be stä tigt)
• An zahl der be stä tig ten/wahr schein li chen vCJK-To des fäl le
• An zahl der noch le ben den be stä tig ten/wahr schein li chen vCJK-Fäl le
•  An zahl der noch le ben den und ver stor be nen be stä tig ten/

wahr schein li chen vCJK-Fäl le im Ver ei nig ten Kö nig reich

107
 43
150
  7
157

Frank reichb  13

Ita li en   2

Ir landc   2

Ka na dad   1

USAd   1

Japane   1

Hong kong d   1

Nie der lan de   1

Por tu gal   1

Ge samt zahl (be stä tig te/wahr schein li che vCJK) 180

a Quel le: http://www.cjd.ed.ac.uk/fi gu res.htm. b http://www.invs.san te.fr/dis play/?doc=pu bli ca ti ons/
mcj/don nees_mcj.html. c  Ein Pa ti ent hat län ge re Zeit in VK ge lebt. d Die Pa ti en ten ha ben ge rau me Zeit 
in VK ge lebt. e Pa ti ent hat sich einen Mo nat in VK auf ge hal ten.
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3 Emp fän ger

3.1 Präva lenz und In zi denz 
von blu t as so zi ier ten In fek tio nen 
und In fek ti ons krank hei ten 
bei Emp fän ger kol lek ti ven 

Die bis her vor lie gen den Da ten zu Präva-

lenz und In zi denz von mensch li chen 

TSE-Er kran kun gen le gen nahe, die se Er-

kran kun gen im Hin blick auf das Ri si ko 

ei ner Über tra gung durch Blut in 2 Grup-

pen ein zu tei len. Es gibt bis lang kei ne Hin-

wei se da rauf, dass ein er kenn ba res Ri si ko 

ei ner Über tra gung durch Blut oder Blut-

kom po nen ten von Per so nen mit spon ta-

ner oder ge ne tisch be ding ter (oder ia tro-

ge ner) CJK be steht [25]. Die ge trof fe nen 

Maß nah men zur Spen der be fra gung und 

zum Spen deraus schluss die ser Per so nen 

sind je doch an ge sichts ei ner stets töd lich 

ver lau fen den Er kran kung als Vor sor ge-

maß nah me ge recht fer tigt [47]. 

An ders ver hält es sich nach dem heu ti-

gen Kennt nis stand bei der vCJK. Im ver-

gan ge nen Jahr wur de über den ers ten 

Fall ei ner vCJK-Er kran kung bei ei nem 

Blu t emp fän ger [46] in Eng land be rich-

tet. Die ser Emp fän ger (ho mo zy got im Co-

don 129 Met/Met) hat te 6,5 Jah re vor Er-

kran kung eine Trans fu si on er hal ten. Der 

Spen der war 3,5 Jah re nach der iden ti fi-

zier ten Spen de an vCJK er krankt und ver-

stor ben. Der zwei te Fall des Nach wei ses 

ei ner vCJK-Er re ger über tra gung er folg te 

bei ei nem Mann, der an der Rup tur ei nes 

Aneu rys mas verstarb und bis da hin kei-

ne Zei chen ei ner vCJK ent wi ckelt hat te. 

Da in Eng land alle Emp fän ger von Blut 

oder Blut kom po nen ten, die von Spen-

dern stamm ten, die nach fol gend an ei-

ner vCJK er krank ten, iden ti fi ziert wor-

den wa ren [48], wur de in dem ge nann-

ten Fall eine Ob duk ti on durch ge führt 

und mit im mun his to lo gi schen und bio-

che mi schen Me tho den auf An we sen heit 

von vCJK-spe zi fi schem PrPSc un ter sucht. 

So wohl im Ge hirn als auch in den lym-

pha ti schen Ge we ben konn te PrPSc nach-

ge wie sen wer den. Die ser Pa ti ent wies 

zum Zeit punkt des To des kei ne neu ro lo-

gi schen Symp to me auf und war he tero zy-

got (Met/Val) für Co don 129 des PRNP-

Gens [49]. 

3.2 Ab wehr la ge (Re sis tenz, vor han-
de ne Im mu ni tät, Im mun re ak ti vi tät, 
Al ter, exo ge ne Fak to ren)

Die bis her vor lie gen den Er kennt nis se zu 

Emp fäng lich keit und Er kran kungs häu-

fig keit bei mensch li chen TSE le gen na-

he, dass es eine ge ne ti sche Prä dis po si ti on 

gibt, die vor al lem im Gen für PrP lo ka-

li siert ist. Für die Emp fäng lich keit spielt 

vor al lem der Po ly mor phis mus am Co-

don 129 die ses Gens eine wich ti ge Rol le 

(. Ta bel le 5). Da bei be ein flusst der Ge-

no typ am Co don 129 die Sus zep ti bi li tät 

und die In ku ba ti ons zeit. Me thio nin-Ho-

mo zy go te er kran ken frü her und häu fi ger 

als He tero zy go te. Für vCJK wur de nach-

ge wie sen, dass alle bis her an der vCJK 

Er krank ten ho mo zy got für Met/Met im 

Co don 129 sind. Ob auch Per so nen, die 

ho mo zy got (Val/Val) oder he tero zy got 

(Met/Val) sind, an vCJK er kran ken oder 

ver län ger te In ku ba ti ons zei ten auf wei sen, 

ist bis her un ge klärt [50]. 

3.3 Schwe re grad und Ver lauf 
der Er kran kung 

TSE-Er kran kun gen ver lau fen im mer töd-

lich. Für die ver schie de nen Er kran kungs-

for men lie gen Da ten zur mitt le ren Krank-

heits dau er vor (. Ta bel le 6). Für vCJK 

kön nen bis her nur Schät zun gen über die 

In ku ba ti ons zeit ge macht wer den. Die se 

be zie hen sich auf den Zeit punkt des mög-

li chen Ex po si ti ons ri si kos durch mit BSE-

Er re ger kon ta mi nier te Nah rungs mit tel, 

wo bei ein ho hes Ex po si ti ons ri si ko ins-

be son de re im Zeit raum zwi schen 1980 

und 1996 an ge nom men wird. Auch die 

bis her do ku men tier ten Fäl le der mög li-

chen Über tra gung durch Blut kom po nen-

ten kön nen nur einen ers ten Hin weis auf 

die In ku ba ti ons zeit (3–7 Jah re oder län-

ger) nach In fek ti on über eine Blut trans-

fu si on ge ben. 

3.4 The ra pie und Pro phy la xe 

Bis her gibt es kei ne kau sa le The ra pie. Auf-

grund von Tier ex pe ri men ten wird zur zeit 

an Be hand lun gen mit Quinacri ne bzw. 

Pentosan po ly sul phat ge ar bei tet [51]. 

3.5 Über trag bar keit 

Eine Über tra gung von TSE-Er re ger durch 

so zia le Kon tak te ist beim Men schen aus ge-

schlos sen. Über tra gun gen wur den für hu-

ma ne TSE-Er re ger vor al lem durch Wachs-

tums hor mo ne und Trans plan ta te (Dura 

ma ter, Cor nea) be ob ach tet. Die vor lie gen-

den Er kennt nis se zur Über tra gung durch 

Blut und Blut pro duk te er ge ben kei nen Hin-

weis da rauf, dass die Er re ger der spon ta nen 

CJK durch Blut über tra gen wer den, wo hin-

ge gen of fen bar vCJK über trag bar ist. Die 

Über tra gung der vCJK durch Blut ist in 

Über ein stim mung mit Er geb nis sen in Tier-

ver su chen, in de nen der Er re ger in lym pha-

ti schen Ge we ben wie bei der vCJK nach ge-

wie sen wer den kann. Als Bei spiel ist hier 

vor al lem die Über tra gung von TSE bei 

Scha fen durch Blut trans fu si on zu nen nen 

[52]; Über sicht bei Iron si de und Head [33]. 

Pa ti en ten mit sCJK ha ben über die Blut-

spen de kei ne Er kran kung über tra gen [53]. 

3.6 Häu fig keit der Ap pli ka ti on 
so wie Art und Men ge der Blut -
pro duk te

Bis her gibt es kei ne Er kennt nis se, ob eine 

häu fi ge An wen dung von Blut oder Plas ma-

de ri va ten das Ri si ko ei ner In fek ti on mit 

TSE-Er re gern ku mu la tiv be güns tigt. Epi-

de mio lo gi sche Un ter su chun gen von Hä-

mo phi len er ga ben kei ne Hin wei se auf ei-

ne Über tra gung durch Plas ma pro duk te 

[54]. Meh re re tau send Emp fän ger von po-

ten zi ell kon ta mi nier ten Plas ma pro duk ten, 

in die Spen den von Do no ren ein ge gan gen 

sind, die spä ter an vCJK er krank ten, ha-

ben bis her kei ne Symp to me ent wi ckelt.

4 Blut pro duk te 

4.1 Be las tung des Aus gangs -
ma te ri als und Test me tho den 

Bis her gibt es kei ne Test ver fah ren, die ei-

ne Über prü fung des In fek ti ons sta tus ei-

nes Spen ders er mög li chen und kei ne Ver-

fah ren, die einen Er re ger nach weis in Blut- 

oder Plas mas pen den füh ren kön nen. Im 

Zuge der Test ent wick lung wird auch zu 

klä ren sein, in wel cher Wei se Rück stell pro-

ben und Nach un ter su chungs pro ben ge-

won nen und auf be wahrt wer den sol len.
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4.2 Mög lich kei ten zur Ab tren nung 
und In ak ti vie rung von In fek ti ons-
 er re gern 

Auf Grund der Sta bi li tät des TSE-Er re gers 

[55] gibt es bis her kei ne Ver fah ren zur In ak-

ti vie rung des Er re gers in Blut und Blut- bzw. 

Plas ma pro duk ten. Da ge zeigt wer den konn-

te, dass fol li ku lär den dri ti sche Zel len und B-

Lym pho zy ten eine we sent li che Rol le bei der 

Eta blie rung der TSE spie len [56], wur de in 

ver schie de nen Län dern die Leu ko zy ten de-

ple ti on teil wei se mit der Be grün dung ein-

ge führt, das Ri si ko ei ner Über tra gung von 

hu ma nen TSE durch Blut kom po nen ten zu 

re du zie ren. Gleich zei tig wur den da mit die 

Qua li tät er höht und die im mu no lo gi sche 

Ver träg lich keit ver bes sert. Un ter su chun-

gen an Blut von mit TSE-Er re gern in fi zier-

ten Hams tern be le gen, dass durch Leu ko-

zy ten de ple ti on der TSE-Er re ger ti ter in Ery-

thro zy ten kon zen tra ten um etwa 40 ab ge-

senkt wer den kann [57]. Leu ko zy ten de ple ti-

on wird da her als ein Schritt zur teil wei sen 

Ent fer nung von zell ge bun de nen TSE-Er re-

gern an ge se hen, der je doch das Ri si ko ei ner 

Über tra gung nicht aus schließt. 

4.3 Prak ti ka bi li tät und Va li dier bar keit 
der Ver fah ren zur Eli mi nie rung/
In ak ti vie rung von In fek ti ons er re gern 

In den zu rück lie gen den Jah ren wur den zu-

dem um fang rei che Un ter su chun gen durch-

ge führt, um die ver schie de nen Pro duk ti-

ons schrit te im Hin blick auf eine Re duk ti on 

des TSE-Er re ger ti ters in Plas ma pro duk ten 

zu va li die ren [58, 59]. Dazu wur den so wohl 

Un ter su chun gen an Plas ma durch ge führt, 

das mit Ge hirn sus pen sio nen in fi zier ter Tie-

re bzw. mit TSE-Er re ger an ge rei cher ten 

Frak tio nen ge speikt wor den war, als auch 

an Ge hirn sus pen sio nen von Men schen, 

die an vCJK, sCJK bzw. GSS ver stor ben wa-

ren [60]. Zu dem wur den Un ter su chun gen 

mit dem Blut in fi zier ter Tie re durch ge führt 

[61]. Fos ter [62] fasst die bis he ri gen Un ter-

su chun gen mit en do gen vor han de nen TSE-

Er re gern und mit zu ge führ tem (exo ge nem) 

in fek ti ösem Ma te ri al zu sam men. Ins ge samt 

wird in den Mo dell ver su chen durch Frak tio-

nie rung, Chro ma to gra phie und Fil tra ti ons-

schrit te eine deut li che Re duk ti on des Ti ters 

der TSE-Er re ger um 104 -107 er reicht [62]. 

In Mo dell ver su chen zur Ent fer nung 

von ani ma len TSE-Er re gern mit tels Na no-

fil tra ti on wer den hohe Re duk ti ons ra ten be-

ob ach tet. Al ler dings hängt die Ka pa zi tät 

der Er re ger-Rück hal tung die ser Fil ter sehr 

stark vom Ag gre ga ti ons zu stand des im Ex-

pe ri ment ein ge setz ten Er re ger ma te ri als ab. 

In ei nem Ver such mit hoch di sper gier tem 

Er re ger ma te ri al fand eine Pas sa ge selbst 

durch die eng po ri gen 15 nm Fil ter statt. 

Da der Ag gre ga ti ons zu stand des vCJK-Er-

re gers in den Zwi schen pro duk ten bei der 

Ge win nung von Plas ma pro te i nen nicht be-

kannt ist, bleibt der tat säch li che Nut zen der 

Na no fil tra ti on im Hin blick auf die vCJK-Si-

cher heit mit ei ner ge wis sen Un si cher heit 

be haf tet. Dies trifft auch für die Un ter su-

chung der an de ren Pro duk ti ons schrit te 

mit ge speik tem Ma te ri al zu. Die Schlüs se, 

die aus den Un ter su chun gen zur Eli mi nie-

rung von TSE-Er re gern aus dem Blut in fi-

zier ter Tie re ge zo gen wer den kön nen, sind 

vor al lem durch die nied ri gen In fek ti ons ti-

ter li mi tiert, da nur ge rin ge Re duk ti ons fak-

to ren er rech net wer den kön nen.

5 Be wer tung

Eine Über tra gung von TSE-Er re gern durch 

Blut und Blut kom po nen ten oder de ren De ri-

va te konn te in Tier ex pe ri men ten nach ge wie-

sen wer den. Es gibt bis her kei ne Hin wei se 

da rauf, dass die spo ra di sche, fa mi li äre oder 

ia tro ge ne Creutz feldt-Ja kob-Krank heit 

(sCJK, fCJK, iCJK) durch Blut oder Blut kom-

po nen ten über tra gen wer den kann. In 2 Fäl-

len in Groß bri tan ni en le gen die epi de mio lo-

gi schen Un ter su chun gen je doch nahe, dass 

der Er re ger der Va ri an te Creutz feldt-Ja kob-

Krank heit (vCJK) durch Blut kom po nen ten 

über tra gen wur de. Grund sätz lich ist da her 

nicht aus zu schlie ßen, dass auch in Deutsch-

land eine vCJK-Über tra gung durch eine 

Trans fu si on er fol gen kann. 

Die bis her in Deutsch land und an de-

ren Län dern er grif fe nen Maß nah men zur 

Re du zie rung des ge rin gen Ri si kos ei ner 

TSE durch Trans fu sio nen be ru hen auf An-

nah men zur Präva lenz der In fek tio nen 

mit hu man pa tho ge nen TSE-Er re gern und 

zur Wahr schein lich keit ei ner Über tra gung 

durch Blut und Blut pro duk te. Als eine we-

sent li che Maß nah me wird da bei der Aus-

schluss von Spen dern ge se hen, die sich in 

den Jah ren 1980-1996 für ins ge samt län ger 

als 6 Mo na te in Groß bri tan ni en auf ge hal-

ten ha ben bzw. dort nach An fang 1980 eine 

Trans fu si on er hal ten hat ten oder ope riert 

wur den. Die im Ver gleich mit an de ren Län-

dern hohe Zahl von vCJK-Fäl len in Groß-

bri tan ni en legt den Schluss nahe, dass nach 

heu ti gem Kennt nis stand dort in den Jah-

ren 1980-1996 ein er höh tes In fek ti ons ri si ko 

durch den Ver zehr von BSE-kon ta mi nier-

ten Nah rungs mit teln be stand. Da die An-

zahl der BSE-in fi zier ten Rin der in Deutsch-

land um etwa 2 Grö ßen ord nun gen nied ri-

ger war als in Groß bri tan ni en, kann an ge-

nom men wer den, dass die Ex po si ti on der 

Be völ ke rung ent spre chend nied ri ger war. 

Da in na her Zu kunft kein Test für den TSE-

Er re ger nach weis im Blut des Men schen zur 

Ver fü gung ste hen wird, ist die Spen der aus-

wahl die der zeit ein zi ge Mög lich keit, das 

TSE-Über tra gungs ri si ko zu re du zie ren. 

Die Leu ko zy ten de ple ti on kann nach 

den Er geb nis sen in ex pe ri men tel len Sys te-

men nur einen Teil der In fek tio si tät durch 

Re duk ti on der wei ßen Blut kör per chen 

ent fer nen. In wie weit die ses Ver fah ren 

das vCJK-Über tra gungs ri si ko er nied rigt, 

bleibt auf grund der we ni gen bis her er folg-

ten Trans mis sio nen und der ge rin gen An-

zahl von er kann ten vCJK-in fi zier ten Spen-

dern of fen. Es müs sen Ver fah ren zur Ent-

fer nung von TSE-Er re gern aus zel lu lä ren 

Blut kom po nen ten und Plas ma zur Trans fu-

si on etab liert wer den, um das Ri si ko ei ner 

vCJK-Er re ger-Über tra gung zu sen ken. 

Die bis her er ho be nen Be fun de zur Eli-

mi nie rung von TSE-Er re gern in ver schie de-

nen Pro duk ti ons schrit ten zur Her stel lung 

von Plas ma de ri va ten le gen nahe, dass eine 

aus rei chend hohe Si cher heit der Pro duk te 

im Hin blick auf das Ri si ko ei ner Über tra-

gung durch Plas ma de ri va te vor han den ist. 

Da je doch nur durch Zu satz von Prä pa ra tio-

nen aus TSE-hal ti gen Ge hir n en ge nü gend 

hohe Ti ter für die se Un ter su chun gen er zielt 

wer den, wird dis ku tiert, ob die se Prä pa ra tio-

nen die im Blut vor lie gen den in fek ti ösen 

Agen ti en wi der spie geln. Im Blut von in fi-

zier ten Tie ren hin ge gen wer den nur nied ri-

ge Ti ter er reicht, so dass die tat säch li che Ka-

pa zi tät der Ver fah ren zur Ent fer nung des 

Er re gers nicht ab ge bil det wer den kann. Die 

Ent wick lung ver bes ser ter Nach weis me tho-

den soll te dazu füh ren, dass die Nach weis-

gren ze in den ex pe ri men tel len Sys te men er-

nied rigt und da mit der Er folg der Eli mi nie-

rung des TSE-Er re gers bes ser ver folgt wer-

den kann. 

For schungs be darf be steht für die Ent-

wick lung sowohl von Nach weis ver fah ren 
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hu man pa tho ge ner TSE-Er re ger bei asym-

pto ma ti schen Trä gern als auch von The-

ra peu ti ka zur Be hand lung von Per so nen, 

die mit die sen Er re gern in fi ziert sind.

Die ses Pa pier wur de fer tig ge stellt am 

3.5.2005 und vom Ar beits kreis Blut am 

8.6.2005 ver ab schie det. Es wur de er ar bei-

tet von den Mit glie dern der Un ter grup pe 

„Be wer tung Blut-as so zi ier ter Krank heits er-

re ger“ des Ar beits krei ses Blut:

Dr. Jo han nes Blü mel, Prof. Dr. Rein hard 

Bur ger, Prof. Dr. Wolf ram Ger lich, Prof. Dr. 

Lutz Gürt ler, Dr. Mar ga re the Hei den, Dr. 

Wal ter Hitz ler, Prof. Dr. Dr. Bernd Jan sen, 

Dr. Horst Klamm, Prof. Dr. Wolf-Die ter 

Lud wig, Dr. Tho mas Mon tag-Les sing, Dr. 

Ruth Of fer geld, Dr. Ar nold Paes sens, Prof. 

Dr. Ge org Pau li, Prof. Dr. Rai ner Seitz, Dr. 

Uwe Schlen krich, Dr. Volk mar Schotts tedt, 

Dr. Han ne lo re Will kom men, un ter Mit ar-

beit von Dr. Mi cha el Bee kes und Prof. Dr. 

Inga Zerr
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