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Hintergrund

Die variante Creutzfeldt-Jakob-Krankheit
(vCJK) wurde erstmals 1995 im Vereini-
gten Konigreich beobachtet und im Jahr
1996 als neue Form einer transmissiblen
spongiformen Enzephalopathie (TSE) bei
Menschen beschrieben [1, 2]. Es handelt
sich dabei um eine neurodegenerative Er-
krankung des zentralen Nervensystems,
die bisher nicht kausal behandelt werden
kann und stets todlich verlauft.

Ursichlich fiir vCJK und andere TSE
ist ein unkonventionelles tibertragbares
Agens, das der Erregerklasse der Prionen
zugerechnet wird. Daher werden trans-
missible spongiforme Enzephalopathien
héufig auch als Prionkrankheiten bezeich-
net. Nach dem aktuellen Stand der For-
schung sind Prionen infektiose Eiweif3-
partikel, die hauptsdchlich - wenn nicht
ausschliefllich - aus einer fehlgefalteten
und pathologisch aggregierten Isoform
des wirtseigenen Prionproteins (PrP) be-
stehen [3]. Das zelluldre Prionprotein
wird als PrP® und seine krankheitsasso-
ziierte Isoform als PrP5¢ [3] oder PrPTSE
[4] bezeichnet. Die Replikation von Pri-
onen erfolgt mutmaf3lich durch ,,keimin-
duzierte Polymerisation“ des Prionprote-
ins (B8 Abb.1).

Weltweit wurden bisher insgesamt
219 vCJK-Fille aus sieben europdischen
und vier aufereuropéischen Landern ge-
meldet, davon 172 aus dem Vereinigten
Konigreich und 25 aus Frankreich [5]. Fiir
die Mehrzahl dieser Fille und die initia-
le Entstehung der vCJK sind nach Maf3-
gabe des heutigen Kenntnisstandes zo-
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onotische Infektionen mit Erregern der
bovinen spongiformen Enzephalopathie
(BSE) aus dem Rind verantwortlich [1, 2,
6, 7]. Nach Abschitzungen sind allein im
Vereinigten Konigreich, das zuerst — und
mit Uiber 180.000 Klinisch erkrankten [8]
beziehungsweise zirka 9oo.000 infizierten
Tieren [9] auch am weitaus starksten — von
der BSE-Epidemie betroffen war, mehr als
700.000 infizierte Rinder in die mensch-
liche Nahrungskette gelangt [9]. Als Vehi-
kel fiir die Erregeriibertragung auf Men-
schen kommen unter anderem Risikoma-
terialen wie Hirn und Riickenmark sowie
Separatorenfleisch aus der Verarbeitung
von Wirbelséulen in Betracht.

Gegen die BSE und ihre Ubertragung
auf den Menschen sind umfangreiche
Vorsorge- und Schutzmafinahmen ergrif-
fen worden [7, 10]. Dies hat zu einem star-
ken Riickgang der BSE-Fallzahlen gefiihrt,
und das von BSE ausgehende Infektionsri-
siko fiir Menschen erscheint nach Unter-
brechung der Infektionsketten zwischen
Rindern beziehungsweise vom Rind auf
Menschen inzwischen als sehr gering. Un-
geachtet dessen ist es gegenwirtig weiter-
hin nicht moglich, sicher vorherzusagen,
wie viele bereits mit BSE infizierte Men-
schen noch an vCJK erkranken werden.

Unsicherheit besteht, nicht zuletzt we-
gen der unbekannten Zahl asymptoma-
tischer Trager, auch im Hinblick auf das
mégliche Risiko sekundirer Ubertra-
gungen der vCJK zwischen Menschen -
etwa iiber Blut und Blutprodukte, Organe
und Gewebe oder iiber kontaminierte
chirurgische Instrumente und Medizin-
produkte. Bisher wurden aus dem Verei-
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nigten Konigreich vier Fille einer wahr-
scheinlichen vCJK-Ubertragung durch
Blut in Transfusionsempfanger [11, 12, 13,
14] und ein Fall einer mutmafilichen In-
fektion durch ein Plasmapréparat berich-
tet [15, 16].

Obwohl die vCJK bisher nur in relativ
geringen Fallzahlen aufgetreten ist, stellt
sie aufgrund spezifischer Besonderheiten
und Risikomerkmale komplexe Heraus-
forderungen an das Gesundheits- und
insbesondere Blutspendewesen. Vor die-
sem Hintergrund beleuchtet der folgende
Beitrag die epidemiologische Situation
bei der vCJK sowie deren Uberwachung,
Gefahrdungsabschitzung und Risikoma-
nagement.

Surveillance menschlicher
Prionkrankheiten

Nach dem Auftreten der BSE unterliegen
im Vereinigten Konigreich seit 1990 auch
die menschlichen Prionkrankheiten einer
systematischen epidemiologischen Uber-
wachung, um eventuelle Verdnderungen
ihres Vorkommens und ihrer Erschei-
nungsformen maéglichst frithzeitig erken-
nen zu koénnen [1]. 1993 wurde ein inter-
nationales CJK-Uberwachungsprogramm
(- EUROCJD teilnehmende Linder:
Australien, Deutschland, Italien, Kana-
da, Frankreich, Niederlande, Osterreich,
Schweiz, Slowakei, Spanien, Vereinigtes
Konigreich) initiiert, das 1998 auf weitere
Lander (Belgien, Ddnemark, Finnland,
Griechenland, Island, Israel, Irland, Nor-
wegen und Portugal) ausgedehnt wur-
de (,NEUROC]D) (http://www.eurocjd.
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Abb. 1 A Postulierter Mechanismus der Prion-Replikation durch keiminduzierte Polymerisation des
Prionproteins. Das Prionprotein (PrP) kann verschiedene Raumstrukturen einnehmen. Normales Prion-
protein (PrPC) hat einen relativ groBen Anteile an a-Helix-Struktur, steht aber in einem Konversions-
gleichgewicht mit PrP-Konformationen, die stark erhdhte Anteile von (-Faltblattern aufweisen [61]. B-
Faltblattreiche PrP-Monomere kdnnen sich potenziell zu groeren intermolekularen B-Faltblattstruk-
turen zusammenlagern (primare Nukleation). Entstehen solche PrP-Aggregate spontan (wie zum Bei-
spiel mutmaflich bei sporadischen Formen menschlicher TSE) oder erblich bedingt (etwa infolge von
Mutationen im humanen Prionprotein-Gen) beziehungsweise werden sie von auBen in den Korper
eingebracht (Infektion), wirken sie wie Keime fiir die weitere, nunmehr relativ schnell ablaufende An-
lagerung von B-faltblattreichen PrP-Monomeren (Elongation). Bei Erreichen einer kritischen GroR3e
fragmentieren die ,gewachsenen” PrP-Aggregate und bilden neue Tochterkeime (sekundére Nukleati-
on). Die Strukturen von PrP€ und fehlgefaltetem PrP wurden reproduziert aus: [61]
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ed.ac.uk). EUROCJD and NEUROCJD
werden ebenso wie die CJK-Uberwa-
chung im Vereinigten Konigreich von der
National CJD Surveillance Unit in Edin-
burgh koordiniert. Auch in anderen Lan-
dern, wie etwa den USA und Japan, er-
folgt in unterschiedlicher Form seit Lan-
gerem eine systematische Uberwachung
humaner TSE.

In Deutschland sind der Krankheits-
verdacht, die Erkrankung sowie der Tod
an humaner spongiformer Enzephalo-
pathie (aufler familidr-hereditdrer For-
men) nach dem Infektionsschutzgesetzt

2010(21])

(IfSG) dem zustdndigen Gesundheits-
amt zu melden. Das Robert Koch-Insti-
tut (RKI) iiberwacht auf Grundlage der
iibermittelten Meldungen aus den Ge-
sundheitsdmtern die Erkrankungssituati-
on. Daneben erfolgt durch das Nationale
Referenzzentrum (NRZ) fiir die Surveil-
lance Transmissibler Spongiformer Enze-
phalopathien an der Neurologischen Kli-
nik der Universititsmedizin Gottingen
und am Zentrum fiir Neuropathologie
und Prionforschung der Ludwig-Maxi-
milians-Universitdt Miinchen eine ak-
tive Fallerfassung. Die CJD Surveillance
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Unit Géttingen untersucht Verdachtsfal-
le der Creutzfeldt-Jakob-Krankheit (CJK)
und anderer humaner Prionkrankheiten
im Hinblick auf klinische und laborche-
mische Parameter der betreffenden Pati-
enten. Sie kontaktiert bundesweit regel-
miflig neurologische und psychiatrische
Kliniken mit der Bitte um die Meldung
von TSE-Verdachtsfallen. Anhand der er-
hobenen klinisch-laborchemischen Be-
funde (und gegebenenfalls unter Einbe-
ziehung bildgebender Verfahren) wird
schlief3lich beurteilt, ob es sich bei einem
Verdachtsfall um eine mdogliche oder
wahrscheinliche Prionkrankheit oder
um eine andere (das heif3t nicht TSE-as-
soziierte) Erkrankung handelt. Die neu-
ropathologische Untersuchung von Ver-
dachtsfillen wird am Zentrum fiir Neuro-
pathologie und Prionforschung in Miin-
chen anhand von bioptischen oder aut-
optischen Gewebeproben durchgefiihrt.
Erginzend dazu erfolgen gegebenenfalls
der biochemische Nachweis des patholo-
gischen Prionproteins PrP™SE und Unter-
suchungen zur Genetik des Prionprote-
ins. Auf Grundlage der resultierenden la-
bordiagnostischen Befunde erfolgt dann
gegebenenfalls die Bestitigung eines Ver-
dachtsfalls als definitive TSE. Identifizierte
Verdachts- oder bestitigte Falle (Falldefi-
nition siehe: [17]) werden zum Teil einer
weitergehenden Fein- beziehungsweise
Subtypisierung unterzogen, um unter an-
derem untypische Krankheitsbilder ab-
zukldren oder das eventuelle Auftreten
neuer Formen menschlicher Prionkrank-
heiten zu erkennen.

Epidemiologische
Situation bei vCJK

Die vCJK wurde erstmals 1995 im Verei-
nigten Konigreich diagnostiziert. Sie un-
terscheidet sich mit ihrer distinkten Ati-
ologie, Pathophysiologie und Symptoma-
tik klar von der klassischen CJK und stellt
eine neuartige, eigenstandige Erkrankung
innerhalb des Formenkreises der TSE dar
[1, 2, 6, 7]. Die Krankheit betrifft vorwie-
gend jiingere Menschen und fithrt in der
Regel innerhalb von zwei Jahren nach
Ausbruch zum Tode. Der Median des Al-
ters bei Erkrankung liegt bei 26 Jahren,
derjenige des Sterbealters bei 28 Jahren.
Der jiingste Patient war bei Krankheits-
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beginn zwolf Jahre alt, der élteste 74 Jah-
re (die entsprechenden Sterbealter betru-
gen 14 beziehungsweise 75 Jahre [18, 19].
Die Ursache fiir das gehdufte Vorkom-
men der vCJK in relativ jungen Patienten
ist unbekannt, doch der anhaltend rela-
tiv konstante Median des Erkrankungs-
alters sowie mathematische Modellab-
schitzungen weisen auf eine altersabhén-
gige BSE-Exposition oder -Suszeptibilitit
vor allem von Teenagern oder jungen Er-
wachsenen hin.

Vorkommen der vCJK
im Vereinigten Konigreich
und anderen Landern

Weltweit wurden bisher insgesamt 219 Fal-
le, in denen Menschen an vCJK erkrankt
oder verstorben sind, gemeldet: neben 172
Fillen aus dem Vereinigten Konigreich, 25
weitere Flle aus Frankreich, fiinf aus Spa-
nien, vier aus Irland, je drei aus den USA
und den Niederlanden, je zwei aus Portu-
gal und Italien sowie je ein Fall aus Kana-
da, Saudi-Arabien und Japan [5]. Aus
Deutschland ist bisher kein vCJK-Fall be-
kannt. Bei je zwei Fillen aus Irland und
den USA sowie bei den beiden Fillen aus
Kanada und Japan wird eine BSE-Exposi-
tion der betroffenen Patienten im Vereini-
gten Konigreich in den 198oer- oder frii-
hen 1990er-Jahren angenommen. Der
dritte Patient aus den USA soll sich als
Kind in Saudi-Arabien infiziert haben
[20].

Im Vereinigten Konigreich wurde ei-
ne weitrdumige Verteilung der vCJK-Fl-
le beobachtet mit einem statistisch signifi-
kant hoheren Vorkommen im Norden als
im Siiden des Landes. Bis auf einen Clus-
ter von fiinf Féllen in Leicestershire konn-
te jedoch kein geografischer Zusammen-
hang zwischen weiteren vCJK-Fillen ge-
funden werden [18].

In @ Abb. 2 ist die Anzahl der jahr-
lichen Todesfille aufgrund varianter CJK
im Vereinigten Konigreich seit 1995 wie-
dergegeben. Die Anzahl der Todesfil-
le pro Jahr erreichte im Jahr 2000 ihren
hochsten Wert mit 28 Féllen und hat da-
nach tendenziell kontinuierlich abgenom-
men. In den Jahren 2008 und 2009 wur-
den noch ein Todesfall beziehungsweise
drei Todesfille aufgrund von vCJD beob-
achtet [21].
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Die variante Creutzfeldt-Jakob-Krankheit (vCJK). Epidemiologie und
SchutzmaBnahmen gegen eine Ubertragung von Mensch zu Mensch

Zusammenfassung

Die variante Creutzfeldt-Jakob-Krankheit
(vCJK) geht als zuvor unbekannte Prionkrank-
heit des Menschen auf zoonotische Ubertra-
gungen von Erregern der bovinen spongi-
formen Enzephalopathie (BSE) aus dem Rind
zuriick. Sie trat erstmals 1995/96 im Vereini-
gten Konigreich auf. Bis heute wurden welt-
weit insgesamt 219 vCJK-Félle aus sieben eu-
ropdischen und vier aullereuropaischen Lan-
dern gemeldet. Die genaue Pravalenz sub-
beziehungsweise praklinischer vCJK-Infekti-
onen ist unklar. Ungeachtet der wirksamen
Bekampfung von BSE und der erfolgreichen
Unterbrechung zoonotischer Ubertragungs-
wege besteht nunmehr ein theoretisches Ri-
siko fiir sekundare Ubertragungen der vCJK
zwischen Menschen, beispielsweise tiber Blut
und Blutprodukte, Organe und Gewebe oder

liber kontaminierte chirurgische Instrumente
und Medizinprodukte. Eine wahrscheinliche
vCJK-Ubertragung durch Blut wurde bisher
in vier Féllen berichtet, in einem weiteren Fall
ist die Krankheit mutma@lich durch ein Plas-
mapraparat tibertragen worden. Der vorlie-
gende Beitrag gibt einen Uberblick iiber die
epidemiologische Situation bei der vCJK und
beleuchtet die Uberwachung, Gefihrdungs-
abschdtzung sowie das Risikomanagement
dieser neuartigen, BSE-assoziierten Prion-
krankheit des Menschen.

Schliisselworter

Variante Creutzfeldt-Jakob-Krankheit (vCJK) -
Prionen - Epidemiologie - Ubertragung -
Prévention/Prophylaxe

Variant Creutzfeld-Jakob disease (vCJD): Epidemiology and
prevention of secondary transmission from human to human

Abstract

In the wake of the bovine spongiform
encephalopathy (BSE) epidemic, vari-

ant Creutzfeldt-Jakob disease (vCJD) has
emerged as a previously unknown prion dis-
ease of humans. The initial occurrence of
vCJD was observed in 1995/1996, and, so far,
a total of 219 vCJD cases have been report-
ed worldwide from seven European and four
non-European countries. Of these, 172 cas-
es were observed in the United Kingdom.
The exact prevalence of sub- or pre-clini-

cal vCJD infections is unclear. Despite effec-
tive measures that have been implemented
against both BSE in ruminants and its trans-
mission to humans, there is now a theoreti-
cal risk of secondary vCJD transmissions from
human to human, for example via blood and
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blood products, organs and tissues, or con-
taminated surgical instruments and medical
devices. Four cases of probable vCJD trans-
missions via blood have been described, as
well as one case of secondary infection via a
plasma product. This article provides an over-
view of the surveillance and epidemiolo-

gy of vCJD and outlines public health strate-
gies for the risk assessment and risk manage-
ment of this novel BSE-associated prion dis-
ease in humans.

Keywords

Variant Creutzfeldt-Jakob disease (vCJD) -
Prions - Epidemiology - Transmission - Preven-
tion/prophylaxis
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Polymorphismus am Kodon 129
des Prionproteingens (PRNP)

Die CJD Surveillance Unit in Edinburgh
weist in ihrem Bericht 2008 allerdings dar-
auf hin, dass es zukiinftig moglicherweise
wieder zu einem Anstieg der Fallzahlen
kommen kann, etwa bei Personen mit an-
deren PrP-Genotypen [18]. Bis zum De-
zember 2009 wiesen alle an vCJK erkrank-
ten Patienten, von denen genetische Daten
verfiigbar waren, einen bestimmten Poly-
morphismus am Kodon 129 des Prionpro-
teingens (PRNP) auf, ndmlich den Genotyp
Methionin/Methionin (M/M). Dieser Ge-
notyp kommt bei 39% der Normalbevélke-
rung des Vereinigten Konigreiches vor,
wihrend 50% der Bevolkerung am PRNP-
Kodon 129 den Genotyp Methionin/Valin
(M/V) und 1% den Genotyp Valin/Valin
(V/V) tragen. Mutmaf3lich beeinflusst der
Polymorphismus am PRNP-Kodon 129 die
Suszeptibilitét fir vCJK-Infektionen und/
oder die Inkubationszeit bis zur klinischen
Manifestation der Krankheit [2, 22]. Kiirz-
lich wurde nun erstmals ein Fall von kli-
nisch manifester vCJK bei einem Patienten
mit M/V-heterozygotem PRNP-Kodon 129
berichtet [23]. Die Frage, ob und gegebe-
nenfalls wie viele Félle von vCJK zukiinftig
bei Menschen mit diesem oder einem V/V-
homozygoten Genotyp am PRNP-Kodon
129 auftreten, ist gegenwirtig ebenso wenig
sicher zu beantworten wie die Frage, ob be-
ziehungsweise wie konsistent diese dem
Kklinisch-pathologischen Bild der bisheri-
gen Fille entsprechen wiirden. Dass vCJK-
Infektionen auch bei Menschen mit der ge-
netischen Konstellation V/V am PRNP-
Kodon 129 vorkommen konnen, legt ein
Survey zur Prévalenz asymptomatischer
vCJK-Tréger aus dem Jahr 2004 nahe: Bei
der Untersuchung von 11.109 archivierten
Appendixproben wurde in Préparaten aus
drei klinisch unauffélligen Spendern eine
abnormale Akkumulation von Prionprote-
in in lymphoiden Follikeln gefunden [24].
Zwei dieser Spender waren homozygot fiir
Valin am PRNP-Kodon 129, was als Hin-
weis fiir eine vCJK-Suszeptibilitit auch
dieses Genotyps gewertet wurde [25].

Sekundare vCJK-Infektionen

Zusitzliche Unsicherheit iiber die zukiinf-
tige epidemiologische Entwicklung resul-

tiert nicht nur aus der Ungewissheit {iber
die Anzahl an pri- beziehungsweise sub-
klinischen vCJK-Infektionen, sondern
auch aus der Moglichkeit einer sekundér-
en Erregeriibertragung zwischen Men-
schen. Bisher wurden aus dem Vereinig-
ten Konigreich vier Fille einer sekundar-
en Infektion durch Blut und ein mutmaf3-
licher Fall einer sekundiren Ubertragung
durch ein Plasmaprodukt berichtet. Drei
der betroffenen Transfusionsempfinger
sind an vCJK erkrankt [12, 13, 14], in den
beiden anderen Fillen sind der Empfan-
ger der Transfusion [11] beziehungsweise
des Plasmaproduktes (eines Faktor VIII-
Konzentrates) [15, 16] ohne vCJK-Symp-
tome an einer anderen Ursache verstor-
ben.

Risiko'parameter fiir die
vCJK-Ubertragung von
Mensch zu Mensch

Wichtige Risikoparameter fiir eine Uber-
tragung von vCJK zwischen Menschen
sind die Infektionskraft und Dosis des Er-
regers, die Inkubationszeit und das Zeit-
fenster, in dem asymptomatische Trager
die Infektion weitergeben konnen, die
moglichen Arten und Wege einer Erre-
geriibertragung sowie die Pravalenz pra-
beziehungsweise subklinisch infizierter
Tréger.

Das vCJK-Agens

BSE beim Rind und vCJK beim Men-
schen werden vom gleichen, zuvor nicht
beobachteten TSE-Erregerstamm, dem
BSE-/vCJK-Agens verursacht [6, 7].
Dieses Agens hat allein in der Rinderpo-
pulation des Vereinigten Konigreiches ei-
ne BSE-Epidemie mit insgesamt mehr als
180.000 Fillen klinisch erkrankter Tiere
ausgelost, und das, obwohl es vermutlich
vorwiegend iiber eine sehr ineffiziente In-
fektionsroute, namlich peroral weiterge-
geben wurde. Das Ausbreitungspotenzi-
al dieses neuen Prionstammes wird durch
seinen Ubergang vom Rind auf den Men-
schen unterstrichen, bei dem das Agens
eine prinzipiell schiitzende Speziesbarri-
ere (die bei sekundidren Transmissionen
nicht mehr zum Tragen kommt) offen-
bar ebenfalls per os tiberwinden konn-
te. Demgemif ist die Ubertragung von
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vCJK-Erregern zwischen Menschen er-
sichtlich mit einem Infektionsrisiko fiir
den Empfinger verbunden [6].

Erregerverteilung im Korper

In Patienten mit klinisch manifester vCJK
finden sich die hochsten Infektiositétsti-
ter beziehungsweise Konzentrationen an
PrPTSE, dem biochemischen Marker fiir
das infektiose Agens, im Hirn, Riicken-
mark und Auge. Weniger konsistent und in
geringeren Mengen weisen Tonsillen- und
Milzgewebe sowie anderen Komponenten
des lymphatischen Systems (Lymphkno-
ten, Thymus, darmassoziiertes lympha-
tisches Gewebe) Infektiositit und PrPTSE
auf [4]. Daneben konnte PrPTSE auch in
Teilen des peripheren Nervensystems, in
Nebennieren und im Rektum nachgewie-
sen werden [26] sowie in der Skelettmus-
kulatur [4] und in weiteren Organen be-
ziehungsweise Geweben (Leber, Pankreas,
Niere, Uterus und Haut) [27]. Auch Blut
kann, wie schon ausgefiihrt, kritische Do-
sen an vCJK-Erregern enthalten und die
Krankheit tibertragen.

Inkubationszeit und
Ansteckungsfahigkeit

In welchem Zeitfenster konnen Erre-
ger von infizierten Trigern weitergege-
ben werden? Eine abschlieflende Antwort
auf diese Frage kann noch nicht gegeben
werden, da unter anderem die mittlere
Inkubationszeit von vCJK unbekannt ist.
Grundsitzlich hangt die Inkubationszeit
bei Prioninfektionen von verschiedenen
Faktoren wie dem Erregerstamm, der
Wirtsart, dem Weg der Erregeraufnahme,
dem PrP-Genotyp und der Erregerdosis
ab. In Analogie zur kiirzesten beobach-
teten Inkubationszeit bei iatrogener CJD
nach peripherer Infektion wird fiir prima-
re BSE-Infektionen von Menschen eine
Inkubationszeit von mindestens 4,5 Jah-
ren angenommen [2]. Mutmafllich diirf-
te die Inkubationszeit aber langer sein, da
primére vCJK-Infektionen anders als die
iatrogene CJK iiber eine Speziesgrenze
hinweg erfolgen. Mathematische Modell-
abschitzungen kamen unter bestimmten,
notwendigerweise zum Teil ungesicherten
Annahmen, zu dem Schluss, dass die mitt-
lere Inkubationszeit bei Tragern mit dem



Genotyp M/M am PRNP-Kodon 129 bei
priméren vCJK-Infektionen zirka 15 Jah-
re betrégt [28, 29]. In drei Fillen einer se-
kundiren Ubertragung durch Transfusi-
on nicht-leukodepletierter Erythrozyten
lagen die Inkubationszeiten, das heif3t die
Zeitraume zwischen der Transfusion und
dem Auftreten von vCJK-Symptomen, bei
den erkrankten Transfusionsempfangern,
die alle M/M homozygot am PRNP-Ko-
don 129 waren, bei sechs bis 8,5 Jahren [12,
13, 14]. Wie bereits oben ausgefiihrt, geht
dieser Genotyp - verglichen mit dem M/
V- beziehungsweise V/V-Genotyp - of-
fenbar mit einer hoheren Suszeptibilitét
und/oder kiirzeren Inkubationszeit fiir
vCJK-Infektionen einher.

Verschiedene Befunde zeigen, dass ei-
ne Erregerweitergabe durch infizierte Tra-
ger grundsitzlich offenbar bereits Monate
bis Jahre vor dem Auftreten von Symp-
tomen moglich ist. So konnte in archi-
vierten Appendixproben, die acht bezie-
hungsweise 24 Monate vor dem Auftreten
einer klinisch manifesten vCJK aus zwei
Patienten entnommen wurden, PrPTSE
nachgewiesen werden [30, 31]. Auflerdem
wurde vCJK in vier Fillen offenbar durch
Blut und in einem weiteren Fall mogli-
cherweise durch Plasma iibertragen, das
17 Monate bis 3,5 Jahre (Blut) [11, 12, 13, 14]
beziehungsweise sechs Monate (Plasma)
vor der Erkrankung der Spender gesam-
melt worden war [15].

Routen der Erregerweitergabe

Es gibt keine Anhaltspunkte dafiir, dass
vCJK bei tiblichen sozialen oder pflegeri-
schen Kontakten oder iiber die Luft iiber-
tragen werden kann. Vielmehr muss der
Erreger iatrogen oder akzidentiell in den
Empfanger eingebracht werden. Ob sich
im Empfinger anschlieflend tatsdchlich
eine Infektion etabliert und nach wel-
cher Zeit diese zur Entwicklung einer kli-
nischen vCJK fiihrt, hdngt unter ande-
rem aufler von der iibertragenen Erre-
germenge auch von der Expositionsrou-
te ab. Der effizienteste Ubertragungsweg
fir Prionen ist die intrazerebrale Inokula-
tion. Nach Befunden aus Tiermodellen ist
die intravenose, intraperitoneale, subkuta-
ne oder perorale Erregereinbringung im
Vergleich dazu zirka 10'-, 102-, 10%- bzw.
10°-fach weniger effektiv [6, 7].

Pravalenz sub- oder praklinischer
vCJK-Infektionen

Um die Prévalenz klinisch unauffilliger
vCJK-infizierter Trager im Vereinigten
Konigreich als weiteren Risikoparameter
genauer abschitzen zu kénnen, wurden
in einem umfangreichen anonymisierten
Survey 11.109 Appendixproben aus rou-
tineméflig durchgefithrten Appendekto-
mien auf pathologische Ablagerungen des
Prionproteins untersucht [24, 32]. Diesem
Vorgehen liegt die Erfahrung zugrunde,
dass bei allen untersuchten Féllen einer
Kklinisch manifesten vCJK eine ausgeprigte
abnormale PrP-Akkumulation in lympho-
retikuldrem Gewebe vorlag. Bei der Un-
tersuchung der Appendixproben, die im
Zeitraum von 1995 bis 2000 gesammelt
worden waren, fand sich fiir drei Spender
aus der Geburtskohorte 1961-1985 eine
abnormale Ablagerung von Prionprotein.
Falls die nachgewiesene abnormale PrP-
Akkumulation in diesen Fllen ein zuver-
ldssiger Indikator fiir das Vorliegen einer
pra- oder subklinischen vCJK-Infektion
ist, hitte die vCJK-Privalenz in der Bevol-
kerung des Vereinigten Konigreichs nach
Berechnungen der Studienautoren zwi-
schen 1995 und 2000 bei 237 Infektionen
pro 1 Million Einwohner (95%-Konfiden-
zintervall: 49-692 pro 1 Million) gelegen.
Schitzt man aus den Studienergebnissen
die Haufigkeit préa-/subklinischer vCJK-
Infektionen in der Altersgruppe der 10-
bis 30-Jahrigen (die zirka 83% der Stich-
probe ausmachten) ab, wire zu erwar-
ten, dass in dieser Gruppe 3808 Personen
(95%-Konfidenzintervall: 785-11.128)
vCJK inkubierten. Eine weitere Untersu-
chung von bisher 63.007 Tonsillenproben
(aus elektiven, in England und Schottland
wahrend des Zeitraums von Januar 2004
bis September 2008 durchgefiihrten Ton-
sillektomien) ergab jedoch keine bestitig-
ten positiven Befunde [33]. Bei der Inter-
pretation dieser Studienergebnisse muss
beriicksichtigt werden, dass die Wahr-
scheinlichkeit beziehungsweise der Zeit-
punkt des Befalls von Appendix- bezie-
hungsweise Tonsillengewebe im sub- oder
praklinischen Stadium einer vCJK-Infek-
tion fiir unterschiedliche Infektionsrouten
und PRNP-Kodon-129-Polymorphismen,
wie auch die Sensitivitdt der verwendeten
Tests fiir den Nachweis solcher asympto-
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matischer Infektionen, unklar sind. Be-
merkenswerterweise fanden sich bei allen
bisher berichteten Fillen pré- oder sub-
klinischer vCJK-Infektionen abnormale
PrP-Ablagerungen im Appendix oder in
der Milz (B Tab. 1), nicht jedoch durch-
gehend in der Tonsille. Im Februar 2008
hat das Spongiform Encephalopathy Ad-
visory Committee (SEAC) eine Stellung-
nahme zu den augenscheinlich kontrastie-
renden (wenn auch innerhalb der Konfi-
denzintervalle formal noch konsistenten)
Ergebnissen der Appendix- beziehungs-
weise Tonsillenstudie abgegeben. Dem-
nach sieht das SEAC die Ergebnisse der
Appendixuntersuchung von Hilton et al.
[24] als gegenwirtig robustesten Indikator
fiir die vCJK-Privalenz an [32, 34].

Modellbasierte
Risikoabschatzungen

In den vergangenen Jahren wurden meh-
rere Modellabschatzungen zum Risiko se-
kundarer Ubertragungen von vCJK durch
Blut und Blutprodukte oder Operationen
publiziert. Dabei gelangten Clarke et al.
[35] zu der Schlussfolgerung, dass ein epi-
demisches Auftreten von vCJK infolge der
Krankheitsiibertragung durch Blut zwar
moglich, aber nach Mafigabe verschie-
dener Annahmen unwahrscheinlich sei.
Dietz et al. [36] schlossen auf Grundlage
ihrer Modellbetrachtung, dass eine Infek-
tionskrankheit wie vCJK, die alimentér in
die Bevolkerung eingetragen wurde, al-
lein durch Bluttransfusionen nicht ende-
misch werden kénnte. Mit Blick auf chir-
urgische Instrumente stellten die Haufig-
keit der Wiederverwendung, die Infekti-
ositdt anhaftender Kontaminationen so-
wie die Wirksamkeit der Reinigung noch
erhebliche Unsicherheitsfaktoren fiir ei-
ne detailliertere Risikomodellierung dar
(37].

MaBnahmen zur Vermeidung
der vCJK-Ubertragung von
Mensch zu Mensch

Aufgrund der relativ frithen und weitrau-
migen Verteilung des vCJK-Erregers im
Korper klinisch unauffalliger Tréger be-
steht ein potenzielles Risiko, dieses infek-
tidse Agens bei drztlichen Mafinahmen
durch Blut- und Blutprodukte, Trans-
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Tab.1 Weltweit berichtete vCJK-Félle und fallassoziierte Genotypen am PRNP-Kodon 129

Fallkategorie Félle Davon am PRNP-Kodon 129 geno-
typisiert als:
M/M M/ VIV

Klinisch manifeste vCJK
Bestatigte oder wahrscheinliche 219  [5,21] 147 [19] 1 [23] -
vCJKe
- Davon mutmaBlich infolge 3 [12,13,14] 3 [12,13,14]

einer Ubertragung durch Blut®
Pra- oder subklinische vCJK-Infektion
Abnormale PrP-Ablagerung in 2 [11,15,16] 2 [11,16]
der Milz
- Davon mutmaBlich infolge ei- 1 [11] 1 1]

ner Ubertragung durch Blut®
- Davon mutmaBlich infolge 1 [15,16] 1 [16]

einer Ubertragung durch

Plasmaprodukt®
Abnormale PrP-Ablagerung 4 [24,30,31] - - 2 [25]
im Appendix
2Falldefinition: [17]; PTransfusion von nicht-leukozytendepletierten Erythrozyten; Faktor-Vill-Konzentrat (BPL
8Y); — Nicht berichtet; M/M Genotyp Methionin/Methionin; M/V Genotyp Methionin/Valin; V/V Genotyp
Valin/Valin.

plantate, Arzneimittel oder andere Ma-
terialien menschlichen Ursprungs so-
wie durch chirurgische (oder zahnarzt-
liche) Instrumente und Medizinprodukte
zu libertragen. Des Weiteren kann ein hy-
pothetisches Infektionsrisiko im Rahmen
beruflicher Titigkeiten etwa in Kranken-
haus und Praxis, Forschungslaboratorien,
der Anatomie, Pathologie und Rechtsme-
dizin sowie im Bestattungswesen beste-
hen. Entsprechend wurden auf interna-
tionaler und nationaler Ebene zum Teil
umfangreiche Empfehlungen und Richt-
linien zur Pravention akzidentieller und
iatrogener Ubertragungen der vCJK er-
arbeitet [38, 39]. Es versteht sich, dass die
empfohlenen Sicherheitsmafinahmen
nicht statischer Natur sind, sondern mit
fortschreitenden wissenschaftlichen Er-
kenntnissen oder einer Veranderung von
Rahmenbedingungen aktualisiert und der
jeweiligen neuen Situation angepasst wer-
den miissen. Dabei ist stets sorgfaltig zu
priifen, inwieweit Schutzmafinahmen ge-
gen vCJK zu Problemen in anderen Berei-
chen des Gesundheitswesens fithren kon-
nen und der erwartete Nutzen mogliche
oder vorhersagbare nachteilige Auswir-
kungen und Kosten rechtfertigt. Hierzu
leistet die TSE-Forschung als Grundlage
fiir eine evidenzbasierte Entscheidungs-
findung einen wichtigen Beitrag.

Im Folgenden werden Grundprin-
zipien und zentrale Bausteine der prophy-

laktischen Mafinahmen gegen iatrogene
Ubertragungen der vCJK durch chirur-
gische Instrumente und Medizinprodukte
sowie in der Transplantations- und Trans-
fusionsmedizin genauer vorgestellt. Die-
se Darstellung erhebt keinen Anspruch
auf Vollstandigkeit. Weitergehende Ein-
zelheiten sind der angegebenen Literatur
und zusitzlichen Informationsquellen (et-
wa im Internet) zu entnehmen.

Chirurgische Instrumente
und Medizinprodukte

Aufgrund ihrer ungewdhnlichen Toleranz
gegeniiber konventionellen Inaktivie-
rungs- und Reinigungsverfahren stellen
Prionen, und somit auch vCJK-Erreger,
eine besondere Herausforderung fiir die
Aufbereitung von chirurgischen Instru-
menten und Medizinprodukten dar [4o0,
41]. Die Praventivmafinahmen zur dies-
beziiglichen Risikominimierung beruhen
unter anderem auf einer Risikostratifika-
tion von Patienten, Geweben/Organen
und der Art medizinischer Interventi-
on. Sie umfassen differenzierte Leitlinien
zum Risikomanagement und konkrete,
je nach Risiko abgestufte Anleitungen
zur Dekontamination und Aufbereitung
chirurgischer Instrumente und Medizin-
produkte. Fiir das Vereinigte Konigreich
sind in diesem Zusammenhang insbeson-
dere die ,Guidance from the ACDP TSE
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Working Group“ (Fokus: Patienten mit
erkennbarem vCJK-Risiko) [42] und die
Leitlinie ,,Patient safety and reduction of
risk of transmission of Creutzfeldt-Jakob
diseases (CJD) via interventional proce-
dures® (Fokus: Allgemeinbevolkerung)
[43] sowie der Bericht 2006 des Enginee-
ring & Science Advisory Committee ,,The
decontamination of surgical instruments
with special attention to the removal of
proteins and inactivation of any contami-
nating human prions“ [44] zu nennen.

In Deutschland (wo bisher kein vCJK-
Fall aufgetreten ist) hat die ,,Task Force
vCJK® im Jahr 2002 vorsorglich Empfeh-
lungen zur Minimierung des Risikos einer
Ubertragung der vCJK durch chirurgische
Instrumente und Medizinprodukte her-
ausgegeben [45]. Darin wurden frithere
Richtlinien zur ,Desinfektion und Steri-
lisation von chirurgischen Instrumenten
bei Verdacht auf Creutzfeldt-Jakob-Er-
krankungen® [46] und zur , Krankenver-
sorgung und Instrumentensterilisation bei
CJK-Patienten und CJK-Verdachtsfillen
[47] dahingehend verschirft, dass Instru-
mente und Medizinprodukte, die an Pati-
enten mit einem erkennbaren Risiko fiir
vCJK (klinischer Verdacht auf wahrschein-
liche beziehungsweise mogliche vCJK)
angewandt wurden, soweit praktikabel
grundsitzlich sicher zu entsorgen sind.
Bei unklarer neurologischer Diagnose
sollen Instrumente und Medizinprodukte
zundchst sicher in Quarantine genommen
werden. Sofern eine Entsorgung in tech-
nischer und/oder 6konomischer Hinsicht,
wie etwa bei flexiblen Endoskopen, ein be-
sonderes Problem darstellt, wurde vorge-
schlagen, fiir spezielle Eingriffe an vCJK-
Patienten an geeigneten Zentren Gerite-
pools zu schaffen. Als zentrale Anlaufsta-
tion wurde in diesem Zusammenhang der
bereits existierende Gerétepool am Insti-
tut fiir Neuropathologie der Universitits-
medizin Géttingen benannt.

Mit Blick auf das Problem moglicher-
weise unerkannter vCJK-Infektionen wur-
de von der Task Force vCJK angestrebt, ein
generell anwendbares Dekontaminations-
procedere zu empfehlen, das dem theore-
tischen Risiko einer Ubertragung durch
pré- oder subklinisch infizierte Tréger ent-
gegenwirkt, ohne den iiblichen Ablauf der
Aufbereitung von chirurgischen Instru-
menten und Medizinprodukten wesent-



lich zu verdndern. Dariiber hinaus sollte
das empfohlene Verfahren die potenzielle
Kreuzkontamination von Instrumenten
wihrend der Reinigung berticksichtigen
und auch bei thermolabilen Medizinpro-
dukten Anwendung finden kénnen. Nach
den Empfehlungen der Task Force vCJK
soll die Aufbereitung von chirurgischen
Instrumenten und Medizinprodukten
dementsprechend grundsitzlich gemaf3
der gemeinsamen Empfehlung der Kom-
mission fiir Krankenhaushygiene und In-
fektionspravention und des Bundesins-
tituts fiir Arzneimittel und Medizinpro-
dukte vom November 2001 erfolgen [48]
und zumindest zwei auch fiir die Dekon-
tamination/Inaktivierung von TSE-Erre-
gern wenigstens partiell geeignete Verfah-
ren kombinieren. Hierzu gehoren insbe-
sondere die Reinigung in alkalischem Mi-
lieu und eine nachfolgende Dampfsterili-
sation bei 134°C. Fiir weitere Einzelheiten
wird auf den Bericht der Task Force vCJK
verwiesen.

In den vergangenen Jahren wurden
unterschiedliche Ansétze zur Entwick-
lung neuer Verfahren beziehungsweise
Formulierungen fiir die Priondesinfekti-
on mit verbesserter Materialvertraglich-
keit, gesteigerter Reinigungsleistung (zur
moglichst weitgehenden Entfernung von
Proteinkontaminationen) und gleichzei-
tiger Aktivitat gegen Bakterien, Viren,
Pilze und Prionen verfolgt. Letztere Stu-
dien [49, 50] belegen, dass Prionen nicht
nur ein Problem, sondern auch ein ex-
zellentes Paradigma fiir die Aufbereitung
von chirurgischen Instrumenten und Me-
dizinprodukten darstellen.

Transplantationsmedizin

In Deutschland sind Patienten mit besta-
tigter vCJK oder klinischem Verdacht auf
vCJK sowie an unklaren, nicht diagnos-
tizierbaren Erkrankungen des ZNS (ein-
schliefllich Demenz unklarer Atiologie)
oder in psychiatrischen Anstalten Ver-
storbene grundsitzlich von Organ- und
Gewebespenden auszuschlieflen [39]. Im
Vereinigten Konigreich werden eine besté-
tigte vCJK oder ein starker Krankheitsver-
dacht (,,high suspicion of any TSE®) glei-
chermafien als Kontraindikation fiir Or-
gan- und Gewebespenden (sowie fiir Zell-
spenden) angesehen. Personen mit einer

progressiven Demenz oder degenerativen
neurologischen Erkrankung (einschlief3-
lich solcher unbekannter Atiologie) wer-
den dort ebenfalls von der Organspen-
de ausgeschlossen [20, 51, 52]. Weitere
Vorsorgemafinahmen, die im Hinblick
auf bereits etablierte iatrogene Ubertra-
gungswege fiir vCJK (Blut) beziehungs-
weise klassische CJK (etwa Dura-mater-
oder Cornea-Priparate) ergriffen worden
sind (39, 51, 52], wirken ebenfalls dem Ri-
siko sekunddrer Ubertragungen von vCJK
in der Transplantationsmedizin entgegen.
So sollte beispielsweise im Vereinigten
Konigreich Dura mater nicht mehr trans-
plantiert werden [51]. Dort berét unter an-
derem das ,,Advisory Committee on the
Microbiological Safety of Blood and Tis-
sues for Transplantation“ (MSBT) das De-
partment of Health bei der Abschitzung
und dem Management von Risiken der
vCJK-Ubertragung durch Organe, Gewe-
be und Blut [53]. Auf seine Empfehlung
hin wurden im April 2005 auch Spenden
von Hiiftgelenkskopfen (,,femoral heads®)
aus lebenden Personen ausgeschlossen,
die seit 1980 im Vereinigten Konigreich
definitiv eine Transfusion von Blut oder
Blutkomponenten (einschlieSlich Plas-
ma) erhalten haben [54]. Letztere Maf3-
nahme ist vor dem Hintergrund zu seh-
en, dass im Rahmen von Hiiftoperationen
entnommene Hiiftgelenkskopfe hiufig als
Quelle fiir allogene Knochentransplantate
dienen. Sie enthalten Blut und Knochen-
mark, von dem im Falle sub- oder prakli-
nisch infizierter Spender ein potenzielles
Ubertragungsrisiko ausgehen kénnte. Seit
Februar 2008 wird ferner Haut zur Be-
handlung von Patienten im Vereinigten
Konigreich, die nach dem Januar 1996 ge-
boren wurden, importiert [20].

Transfusionsmedizin

Die Spenderauswahl sowie die Testung auf
und die Elimination von Pathogenen sind
klassische Schutzmafinahmen zur Ver-
meidung von Krankheitsiibertragungen
durch Blut oder Blutprodukte. Vor dem
Hintergrund, dass es bisher keine Testver-
fahren zur Untersuchung von Blutspen-
dern oder Blutspenden auf vCJK-Erreger
gibt, werden in Deutschland Patienten
mit bestatigter vCJK oder klinischem Ver-
dacht auf vCJK sowie Personen, die sich
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im Zeitraum zwischen 1980 und 1996 ins-
gesamt ldnger als sechs Monate im Ver-
einigten Konigreich aufgehalten haben,
von der Blutspende ausgeschlossen. Das-
selbe gilt fiir Personen, die dort nach dem
1. Januar 1980 operiert wurden oder eine
Transfusion erhalten haben. Gleichzeitig
diirfen nur leukozytendepletierte Blut-
komponenten in Verkehr gebracht wer-
den. Die Leukozytendepletion wird als ei-
ne geeignete Mafinahme zur teilweisen
Entfernung von zellgebundenen Prionen
angesehen, die gleichzeitig auch die Qua-
litat und immunologische Vertraglichkeit
von Blutkomponenten erhoht (55, 56].
Vorsorglich sind vom Arbeitskreis Blut
im Jahr 2006 auflerdem Mafinahmen for-
muliert worden, die bei einem Auftreten
von vCJK in Deutschland im Zusammen-
hang mit Blut, Plasma und Blutprodukten
zu befolgen sind [57].

Im Vereinigten Konigreich wurden
entsprechend dem grofleren Infektions-
risiko verschiedene, zum Teil weiterge-
hende Schutzmafinahmen implementiert
[20, 58]:
== Patienten mit bestitigter vCJK oder

klinischem Verdacht auf vCJK so-

wie Personen, die seit dem 1. Janu-

ar 1980 im Vereinigten Konigreich ei-

ne Transfusion von Blutkomponenten

erhalten haben, werden von der Blut-
spende (oder Apharesespende) ausge-
schlossen.

== Seit 1997 werden alle Fille von wahr-
scheinlicher oder bestitigter vCJK,
die der National CJD Surveillance

Unit gemeldet wurden, mit den er-

fassten Blutspendern abgeglichen.

Falls ein vCJK-Patient Blut gespendet

hat, werden davon noch ungenutzte

Teile sofort aus dem Verkehr gezogen.

Der Verbleib aller verwendeten Kom-

ponenten wird nachvollzogen. Noch

lebende Transfusionsempfinger die-
ser Komponenten werden iiber ihren

Risikostatus (,At risk of vCJD for pu-

blic health purposes®) informiert und

sollen ihrerseits zukiinftig unter an-
derem kein Blut spenden.

Bisher wurden 18 Blutspender identifi-
ziert, die nach der Spende vCJK entwi-
ckelt haben. 66 Empfinger haben Trans-
fusionen von Blutkomponenten dieser
Spender erhalten. Im Mirz 2009 lebten
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noch 23 dieser Empfinger (davon 21 be-

reits ldnger als fiinf Jahre seit der Transfu-

sion). Ferner haben elf spéter an vCJK er-

krankte Personen zu 25 Plasmapools bei-

getragen, aus denen 191 Plasmaprodukt-

Batches hergestellt wurden [20].

== Seit Herbst 1999 werden nur noch
leukozytendepletierte Blutkomponen-
ten in Verkehr gebracht.

== 1998 gab das Department of Health
bekannt, dass Plasma zur Herstellung
von Blutprodukten zukiinftig aus dem
Ausland importiert wird (vollstindige
Umsetzung seit Oktober 1999).

== Flr Patienten, die nach dem Januar
1996 geboren worden sind, wird Ge-
frierfrischplasma (,,fresh forzen plas-
ma“) importiert. Diese MafSnahme
wurde nach ihrer Einfithrung auf alle
Patienten, die im Juli 2005 jiinger als
16 Jahre alt waren, ausgedehnt.

== Die angemessen indizierte Anwen-
dung von Blut- und Blutprodukten
sowie jeweils moglicher Alternativen
wird gezielt gefordert.

Verschiedene Forschungsgruppen und Fir-
men arbeiten an der Entwicklung von Ver-
fahren und Filtern, die mogliche Prionkon-
taminationen in Blutkomponenten selektiv
abreichern beziehungsweise entfernen sol-
len [58]. Vor dem Einsatz dieser neuen Ver-
fahren zur Erregereliminierung miissen sie
allerdings auf ihre Wirksamkeit und Sicher-
heit validiert werden. Unabhéngig davon
legen in Deutschland alle Hersteller von
Plasmaprodukten dem Paul-Ehrlich-Insti-
tut Untersuchungen und Berechnungen
zum Ausmafl der Abreicherung von Prio-
nen mit dem jeweils verwendeten Herstel-
lungsverfahren zur Bewertung vor [59].
Bisher gibt es keinen Bluttest auf vCJK
beziehungsweise keinen praxisfahigen Test
zur Identifizierung sub- oder praklinisch
infizierter vCJK-Trager. Allerdings befin-
den sich verschiedene Testtypen in der
Entwicklung [58], die zum Teil bereits in
unabhingigen Validierungsstudien rela-
tiv weit fortgeschritten sind [20]. Es ist vor
diesem Hintergrund gut vorstellbar, dass
in absehbarer Zeit Tests zur gezielten Un-
tersuchung oder sogar zum Screening von
Blutproben oder Blutspendern verfiigbar
sein werden. Zur Verhinderung der Uber-
tragung von vCJK iiber Bluttransfusionen
wire ein geeigneter vCJK-Screeningtest

fiir Blutspender und/oder fiir Blutproben
von groflem Wert, und zur genaueren Be-
stimmung der Prévalenz sub- oder prakli-
nischer vCJK-Tréager konnte er ebenfalls
einen erheblichen Beitrag leisten. Auf der
anderen Seite wiirde ein solcher Test je-
doch auch komplexe ethische, rechtliche
und 6konomische Fragen sowie verschie-
dene grundsatzliche und praktische Pro-
bleme aufwerfen [34, 60]. Im Hinblick auf
diese Fragen und Probleme und die bis-
herige epidemiologische Situation in der
Bundesrepublik erscheint der Arbeits-
gruppe ,Gesamtstrategie Blutversorgung
angesichts vCJK“ die Einfithrung von
vCJK-Tests in Deutschland derzeit nicht
geboten [60]. Im Vereinigten Konigreich,
wo sich die Situation anders darstellt, wur-
de diesbeziiglich noch keine Empfehlung
abgegeben. Das Department of Health hat
jedoch bereits einen Plan fiir die zukiinf-
tige Entscheidungsfindung zu vCJK-Scree-
ning-Tests veréffentlicht [34].

Fazit

Infolge der BSE-Epidemie haben BSE-
Prionen als zuvor unbekannte Krank-
heitserreger die Artengrenze zum Men-
schen iibersprungen und bisher welt-
weit 219 Falle der varianten CJK verur-
sacht sowie eine nicht bekannte Zahl
asymptomatischer Trager vor allem im
Vereinigten Konigreich pra- oder subkli-
nisch infiziert. Daraus ergibt sich ein the-
oretisches Risiko fiir sekundire Ubertra-
gungen der vCJK zwischen Menschen,
insbesondere iiber Blut und Blutpra-
parate, Organe und Gewebe oder iiber
kontaminierte chirurgische Instrumen-
te und Medizinprodukte. Vier Fille ei-
ner wahrscheinlichen vCJK-Ubertra-
gung durch Blut in Transfusionsempfan-
ger und ein Fall einer mutmaglichen In-
fektion durch ein Plasmapraparat haben
das grundsatzliche Gefahrdungspotenzi-
al durch sekundire vCJK-Ubertragungen
in den vergangenen Jahren erhartet. An-
dererseits ist vCJK im Vergleich zu an-
deren iibertragbaren Krankheiten des
Menschen insgesamt bisher nur in rela-
tiv geringen Fallzahlen aufgetreten. Die
in diesem gesundheitspolitischen Span-
nungsfeld inzwischen ergriffenen Vor-
sorgemafnahmen sollten nach dem ge-
genwartigen Kenntnisstand einer uner-
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wiinschten und unvorhersehbaren Aus-
breitung der vCJK effektiv entgegenwir-
ken. Erkenntnisfortschritte aus der Uber-
wachung humaner Prionkrankheiten
und der TSE-Forschung werden zukiinf-
tig zur weiteren Austarierung bezie-
hungsweise Absicherung des evidenzba-
sierten Risikomanagements beitragen.
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