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Einleitung

v

Die Creutzfeldt-Jakob-Krankheit (CJK) ist eine
weltweit vorkommende neurodegenerative Er-
krankung, die durch eine charakteristische Symp-
tomatik und typische laborchemische Merkmale
gekennzeichnet ist. Sie wurde als erste der huma-
nen Transmissiblen Spongiformen Enzephalopa-
thien (TSE) in den frithen 20er Jahren von den
deutschen Neurologen Hans Creutzfeldt und Al-
fons Jakob unabhdngig voneinander beschrieben
[10,20]. Die TSE, auch Prionerkrankungen genannt,
zeichnen sich aus durch spongiforme Degenerati-
on, die Akkumulation des pathologisch verander-
ten Prionproteins im zentralen Nervensystem
(ZNS) und ihre potentielle Ubertragbarkeit.

Prionerkrankungen wurden beim Menschen, aber
auch als Scrapie bei Schafen und Ziegen, Bovine
Spongiforme Enzephalopathie (BSE) bei Rindern,
,Chronic Wasting Disease” (CWD) bei Hirschen,
LIransmissible Mink Encephalopathy* (TME) bei
Nerzen, Feline Spongiforme Enzephalopathy (FSE)
bei Katzen und ,Exotic Ungulate Encephalopathy*
(EUE) bei exotischen Huftieren beschrieben.

Humane Prionerkrankungen sind sporadischer,
erworbener oder genetischer Ursache. Zu den
sporadischen Prionerkrankungen gehéren die
Creutzfeldt-Jakob-Krankheit (sCJK, ca. 84% der
Fdlle) und die Sporadische Letale Insomnie (SFI).
Kuru, iatrogene (iCJK, ca. 3% der Fdlle) und vari-
ante Creutzfeldt-Jakob-Krankheit (vCJK, ca. 3%
der Fille) sind erworbene Prionerkrankungen.
Genetische Ursachen (ca. 10% der Fille) liegen
bei genetischer CJK (gCJK), Gerstmann-Strauss-
ler-Scheinker-Krankheit (GSS) und Letaler Fami-
lidrer Insomnie (FFI) vor [22, 24].

Pathogenese der Prionerkrankungen

v

Das auslésende Agens der TSE wurde von Prusiner
als Prion (proteinartiges infektidses Partikel) be-
zeichnet [38]. Das Prionprotein wird durch das Pri-
on-Protein-Gen (PRNP) auf Chromosom 20 ko-
diert.

Von entscheidender pathomechanistischer Bedeu-
tung ist die posttranslationale Konformationsdn-
derung des physiologischen Prionproteins PrPC
(C=zelluldr) in die krankheitsverursachende Iso-
form PrPSc (Sc=Scrapie-assoziiert) und deren Ak-
kumulation im ZNS. Eine Nukleinsdure ldsst sich in
diesen Aggregaten nicht nachweisen [30]. Im PrPSc
ist die typische Tertidrstruktur des Proteins verdn-
dert mit geringeren o-helikalen Anteilen zuguns-
ten von B-Faltblatt-Strukturen [31]. Dadurch ent-
stehen wesentliche biochemische Unterschiede:
Im Gegensatz zu PrPC ist PrPS¢ Proteinase-resistent
und unldslich in denaturierenden Losungsmitteln
[28,30]. Aufgrund dieser Eigenschaften ist PrPSc
weitgehend resistent gegeniiber den tiblichen Ste-
rilisationsmafnahmen. Inwieweit daher invasive
medizinische Eingriffe wie Operationen, Endosko-
pien, aber auch diagnostische Punktionen mit
mehrfach verwendetem Instrumentarium eine po-
tentielle Infektionsquelle darstellen, ist nicht end-
giiltig geklart. Infektionsversuche im Tiermodell
mit peripheren Geweben zeigten keine eindeutige
Infektiositdt. Daneben kénnen Risikofaktoranaly-
sen in Form von Fall-Kontroll-Studien mdglicher-
weise Aufschluss geben.

Die CJK ist eine neurodegenerative Erkran-
kung, bei der pathologisch verdandertes, ge-
geniiber den iiblichen SterilisationsmaRnah-
men weitgehend resistentes Prionprotein
im ZNS akkumuliert. Humane Prionerkran-
kungen konnen sporadischer, erworbener
oder genetischer Natur sein.
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Die sporadische Creutzfeldt-Jakob-

Krankheit (sCJK)

v

Die Inzidenz und Sterberate der sCJK gleicht sich weltweit auf-
grund der geringen mittleren Krankheitsdauer von durch-
schnittlich 6 Monaten und betrdgt ~ 1,4 pro Mio. Einwohner
[24]. Die Symptome manifestieren sich im Mittel mit 66 Jahren
(19-91 Jahre). Es sind mit einem Verhdltnis von 1,4:1 mehr
Frauen als Mdnner betroffen [18].

Die Verteilung der genetischen Polymorphismen am Codon 129
des PRNP, an dem die Aminosduren Methionin (M) und Valin
(V) in homo- oder heterozygoter Auspragung vorliegen kénnen,
unterscheidet sich bei sCJK-Patienten signifikant von der Nor-
malbevolkerung [32]: 70% der sCJK-Patienten, aber nur 39% der
Normalbevélkerung sind MM-homozygot [1]. Als familidrer Ri-
sikofaktor fiir die sCJK ist das Vorkommen einer Demenz bei
Verwandten anzunehmen [23].

Die iatrogene Creutzfeldt-Jakob-Krankheit (iCJK)

v

Eine Ubertragung des Krankheits-verursachenden Agens von
Mensch zu Mensch ist bei Kuru durch den Kontakt mit infiziertem
Hirngewebe bekannt. Der erste Fall einer iatrogenen Ubertragung
der CJK wurde 1974 durch ein Korneatransplantat beschrieben
[12]. Seither wurden weitere iCJK-Fille durch menschliche
Wachstumshormone [37] und Gonadotropine aus Leichenhypo-
physen [7] sowie durch Dura-Mater- [5], Korneatransplantate
[17,39] und intrazerebrale EEG-Elektroden bekannt [2,46]. Nevin
und Kollegen vermuteten des Weiteren eine potentielle Ubertra-
gung durch neurochirurgische Operationen [29].

Die Ubertragung der CJK durch die periphere Applikation
menschlicher Wachstumshormone (hGH) und Gonadotropine
deutet darauf hin, dass das Agens das ZNS tiber den Blutweg er-
reichen kann. Epidemiologische und Beobachtungsstudien ha-
ben bisher allerdings keine Ubertragung durch Blut und Blut-
produkte subklinischer sCJK- oder iCJK-Spender aufgedeckt.

Die Inkubationszeiten der iatrogenen CJK-Fdlle unterscheiden
sich je nach Ubertragungsweg erheblich voneinander. Bei Uber-
tragung durch infizierte neurochirurgische Instrumente wird
die Inkubationszeit auf rund 20 Monate, bei Dura-Mater-Trans-
plantaten auf 5-6 Jahre und bei Behandlung mit infektiosen
hGH auf 9-12 Jahre geschatzt [3].

Weitere Formen

v

Die erstmals 1996 beschriebene vCJK konnte mit der 1986 in
Grofbritannien aufgetretenen BSE-Epidemie durch umfangrei-
che Experimentalstudien in Verbindung gebracht werden
[8,47]. Seit der Erstbeschreibung wurden weltweit bislang rund
200 v(JK-Patienten registriert, vorwiegend in GroRbritannien
(www.cjd.ed.ac.uk). In Deutschland wurde die Erkrankung bis-
lang nicht beobachtet (www.cjd-goettingen.de).

Genetische TSE werden durch verschiedene Mutationen im
PRNP verursacht und autosomal-dominant vererbt [36]. Sie ma-
chen, je nach Land, einen Anteil von 1% in der Schweiz bis 70%
in der Slowakei an den humanen TSE aus [22, 24].

Tab. 1 Charakteristika der unterschiedlichen molekularen Subtypen der
sporadischen Creutzfeld-Jakob-Krankheit [27, 32, 50].

Codon-129- PrP-  Anteil der Krankheits- Fiihrende klinische
Genotyp Typ Fillein % dauer Symptome
[Monate]

MM 1 70 4 Rasch progrediente De-

mv 1 menz, Myoklonien

MM 2 4 16 Kortikale Form: Pro-
grediente Demenz
Thalamische Form:
Dysautonome Stérungen

MV 2 9 17 Demenz, Ataxie, extra-
pyramidale Stérungen,
psychiatrische Symptome

w 1 1 15 Personlichkeitsveran-
derungen, langsam
progrediente Demenz,
fokale neurologische
Defizite

w 2 16 7 Ataxie, Demenz im spa-

teren Krankheitsverlauf
PrP: Prionprotein, M: Methionin, V: Valin

Klinische Heterogenitét der Prionerkrankungen

v

Die Symptomatik der Prionerkrankungen ist heterogen und
wird zudem stark durch den jeweiligen Codon-129-Genotyp
und PrP-Typ beeinflusst [27,32,50]. Einen Uberblick iiber die
fiihrenden klinischen Symptome, Krankheitsdauer und Haufig-
keit der verschiedenen Phdnotypen der sCJK gibt Tab. 1.

Die hdufigste humane Prionerkrankung ist die sporadische
CJK. Daneben sind iatrogene Formen (Dura-Mater-Trans-
plantate, Gonadotropine, Korneatransplantate), geneti-
sche Formen und die Variante der CJK (durch BSE-konta-
miniertes Material) bekannt.

Medizinische Einflussfaktoren

v

PrPS¢ wurde bei sCJK-Patienten im ZNS und in einem Teil der
Fdlle, besonders bei langer Krankheitsdauer, in sehr geringen
Mengen in Milz und Skelettmuskel nachgewiesen [14,35]. Ne-
ben den bekannten iatrogenen Formen wurde die Ubertragung
der CJK auf Versuchstiere durch extraneurale Gewebe wie Lun-
ge, Leber, Niere und lymphatische Gewebe, jedoch nicht durch
Skelettmuskel oder periphere Nerven, experimentell bestdtigt
[4]. Frithere Studien tiber Risikofaktoren der sCJK brachten wi-
derspriichliche Ergebnisse (Tab. 2, 3). Dabei scheint die Wahl
der Kontrollpopulation sowie die Art des Interviews einen Ein-
fluss zu haben.
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Tab. 2 Studiendesigns und potentielle Bias bisheriger Studien.

CJK=Creutzfeldt-Jakob-Krankheit.

Kondo und Davanipour Harries-Jones  Van Duijn Collins Zerr Ward Ward Mahillo-
Kuroiwa 1982 et al. 1985 et al. 1988 etal. 1998 etal. 1999 et al. 2000a etal. 2002 etal. 2008 Fernandez
[21] [11] [15] [40] [9] [49] [43] [42] et al. 2008
[26]
Studien- 60 CJK 26 CJK 92 sCJK 405 CJK 241 sCJK 405 sCJK 326 sCJK 431sCK 167 sCK
population 56 Nachbarn 40 Verwandte& 92 ,neurolo- 405 Kranken- 784 Popula- 405 Kranken- 326 Popula- 454 Popula- 3059 Popula-
47 Ehepartner  Krankenhauskont- gische” Kontrol- hauskontrollen  tionskontrollen  haus-& Popula-  tionskontrollen  tionskontrol- tionskontr.
rollen len tionskontrollen len (835 ge-
92 Kranken- matcht,
hauskontrollen 2224 nicht ge-
matcht)
Potentielle  Recall-Bias; Recall-Bias; Recall-Bias; Recall-Bias; Recall-Bias; Recall-Bias; Recall-Bias; Recall-Bias;
Bias | multiples kleine relativ kleine multiples multiples Testen; multiples Testen; multiples multiples multiples
Besonder-  Testen; StudiengroRe; StudiengroRe;  Testen; sehrlanger Zeit-  genetische CJK-  Testen; Testen Testen;
heiten kleine genetische CJK-  ,neurologische* genetische raum der CJK- Patienten einge-  zeitlich verzoger- keine Inter-
StudiengroRe;  Patienten einge- & Kranken- CJK-Patienten  Patienten- schlossen; te Befragung der views, Daten
mogliche CJK-  schlossen; hauskontrollen  eingeschlossen; rekrutierung Krankenhaus- Kontrollen; aus Kranken-
Patienten Verwandte als Krankenhaus-  (1970-1997); kontrollen; indirekte vs. akten;
eingeschlossen; Kontrollen; kontrollen; indirekte vs. indirekte vs. direkte GroRteil der
Ehepartnerals indirekte vs. direk- indirekte vs. direkte direkte +indirekte Interviews; Kontrollen
Kontrollen; te Interviews; direkte + indirek- Interviews; Interviews telefonische sind nicht
indirekte vs. telefonische Befra- te Interviews telefonische Befragung der gematcht
direkte gung der Kontrol- Befragung der Kontrollen
Interviews len Kontrollen;
kein Matching
nach Ort
und Zeit
Tab. 3 Ergebnisse bisheriger Studien.
Kondo und Davanipour Harries-Jones Van Duijn  Collins Zerr Ward Ward Mahillo-
Kuroiwa 1982 et al. 1985 et al. 1988 etal. 1998 etal. 1999 etal. 2000a etal. 2002 etal. 2008 Fernandez
[21] [11] [15] [40] [9] [49] [43] [42] et al. 2008
[26]
Operationen OP und Fam: ns OR=0,6 ns OR=1,7 OR=0,68 OR=1,8 OR=2,0 gematchte
Verletzung 5a KH: OR=3,7 Risiko steigt Unabhdn-  Unabhan- Kontr.
vor Krank- Ges: OR=2,9 mit OP-Anzahl gigvonder gigvonder OR=2,44
heitsbeginn OP-Anzahl ~ OP-Anzahl  nicht gematch-
RR=3,5 te Kontr.
OR=2,25
Bluttransfusion ns KH: OR=0,6 ns OR=0,56 ns OR=0,56 ns ns n.e.
Tierkontakt, ns n.e. Katzen ns Leben/ Arbeit  n.e. n.e. n.e. n.e.
Wohnort, OR=2,0 auf Bauernhof
Bissverletzung OR=2,6
Berufliche ns n.e. n.e. ns ns n.e. n.e. n.e. n.e.
Anamnese

Fam = Familenkontrollen; Ges = Gesamtkontrollen; KH = Krankenhauskontrollen; OR = Odds Ratio; RR = Relatives Risiko; n.e. = nicht erhoben; ns = nicht signifikant;

a=Jahr/e

Operationen

v

Widerspriichlicher Ergebnisse wurden hinsichtlich des Risikos
durch Operationen beschrieben. Auffallend ist dabei, dass Studi-
en mit Populationskontrollen vorwiegend ein erhdhtes Risiko
feststellten:

» Kondo [21] relatives Risiko = 3,5

» Collins [9] Odds Ratio (OR)=1,71

» Ward 2002 [43] OR=1,8

» Ward 2008 [42] OR=2,0

» Mahillo-Fernandez [26] OR = 2,44

Studien mit Krankenhauskontrollen dagegen zeigten eher eine
negative Assoziation (Harries-Jones [15] OR=0,6, Zerr [47]
OR=0,68. Moglicherweise unterliegen diese Ergebnisse einer
Verzerrung.

Als weiterer Einflussfaktor wurde die Form des Interviews iden-
tifiziert. Aufgrund der Natur der Erkrankung ist ein direktes In-
terview mit sCJK-Patienten in der Regel nicht méglich. Daher ist
die Form des Interviews mit den Kontrollen ein potentieller
Verzerrungsfaktor. Einige Studien fiihrten ein direktes Interview
durch [9,11,21,43]. Spdtere Studien versuchten eine solche
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Verzerrung zu vermeiden und fiihrten ein sogenanntes proxy-
Interview [15,40,42,49]. In Bezug auf den Faktor ,Operationen
generell” konnte jedoch keine eindeutige Tendenz fiir eine Ver-
zerrung gezeigt werden (Tab. 3). Weitere zu bertiicksichtigende
Faktoren bei der Interpretation der publizierten Studien sind in
Tab.2 dargestellt (GroRe der untersuchten Population, zeitlich
versetztes Interview, Einschluss familidrer Fille).

Die Betrachtung einzelner Operationsgebiete gestaltet sich
schwierig, da nicht in jeder Studie die einzelnen Faktoren unter-
sucht wurden. Aufgrund eines vermuteten hohen Risikos durch
Hirnoperationen fand dieser Faktor jedoch Eingang in viele Stu-
dien. Dennoch fanden sich konsistent keine signifikanten Ergeb-
nisse. Da die Ubertragung der CJK durch neurochirurgische Ein-
griffe (insbesondere Hirnhaut-Transplantationen) bekannt ist,
werden Patienten mit einer CJK und entsprechender Anamnese
jedoch meist als ,iatrogener Falle* gewertet.

Fiir weitere Operationsgebiete zeigten sich gleichldufige oder

nicht-signifikante Ergebnisse, jedoch keine deutlich wider-

spriichlichen Daten. Mdéglicherweise ldsst sich daraus jeweils
ein Trend ableiten. Ein tendenziell erhéhtes Risiko wurde gefun-
den fiir:

» Gyndkologische Operationen (Collins [9] OR=2,96, Ward
2002 [43] OR=1,5, Mahillo-Fernandez [26] OR = 2,17, nicht-
signifikante Ergebnisse bei Ward 2008 [42], Zerr [49]

» Herzoperationen (Collins [9] OR = 3,55, Mahillo-Fernandez
[26] OR=2,61, nicht-signifikante Ergebnisse bei Ward
2008[42])

» Gastrointestinale Eingriffe (Collins [9] OR=2,16-4,46,
Mabhillo-Fernandez [26] 2,59; nicht-signifikante Ergebnisse
bei Ward 2002 [43] und 2008 [42], Zerr [49]

» Augenoperationen (Collins [9] OR =6,13; nicht-signifikante
Ergebnisse bei Ward 2002 [43] und 2008 [42], Harries-
Jones[15], van Duijn [40], Zerr [49]

» Operationen an Gefdaf3en (Collins [9] OR =4,09, Mahillo-
Fernandez [26] OR=4,54)

» Andere Operationen (Collins [9] OR = 2,69, Ward 2002 [43]
OR=1,5, Ward 2008 [42] OR =1,7; nicht-signifikante Ergeb-
nisse bei Zerr [49]

Eine tendenziell negative Assoziation fand sich fiir:

» Operationen der Wirbelsdule (van Duijn [40] OR=0,53, Zerr
[49] OR =0,54; nicht-signifikante Ergebnisse bei Ward 2002
[43], Davanipour [11])

» Tonsillektomie (Ward 2002 [43] OR =0,3; nicht-signifikante
Ergebnisse bei Collins [9], Ward 2008 [42], Zerr [49]

» Appendektomie (Ward 2002 [43] OR = 0,6, nicht-signifikante
Ergebnisse bei Collins [9], Ward 2008 [42], Zerr [49]

Zusammenfassend scheinen Operationen moglicherweise mit
einem erhohten Risiko verbunden zu sein, ohne das Risiko je-
doch auf eine spezifische Region eingrenzen zu kénnen. Diese
Daten fiihren zu der Diskussion, inwieweit der Umgang mit chi-
rurgischen Instrumenten allgemein eine Rolle spielt.

Bluttransfusionen und Blutspenden

v

Derzeit bereiten Befunde, dass die v(JK, im Gegensatz zu ande-
ren CJK Formen, iiber Blut {ibertragen werden kann, erhebliche
Sorge: seit 2003 wurden 3 vCJK-Patienten und ein weiterer sub-

klinischer Fall beschrieben, die wahrscheinlich {iber Transfusio-
nen von Blutprodukten subklinischer vCJK-Spender infiziert
wurden [25, 34,48]. AuBerdem wurden bei einem Patienten mit
Hdamophilie postmortal vCJK-Prionen in der Milz nachgewiesen.
Dieser hatte ein Faktor-VIII-Konzentrat von einem Spender er-
halten, bei dem sich 6 Monate spéter eine vCJK entwickelte [19].

Ein besonderes Problem ist, dass die Blutspender offensichtlich
bereits einige Jahre vor Ausbruch der Erkrankung, also in einer
komplett asymptomatischen Phase, den Erreger in sich tragen.
Deshalb ist die Untersuchung dieses Risikofaktors bei sporadi-
scher CJK von besonderer Bedeutung. In bisherigen Studien
wurden entweder nicht signifikante Ergebnisse oder vermin-
derte Risiken fiir den Zusammenhang einer Bluttransfusion mit
der sCJK publiziert [9, 11, 15,21, 40, 42,43, 49].

Weitere medizinische Einflussfaktoren

v

In der Studie von Davanipour et al. ist die Messung des intrao-
kularen Drucks als potentieller Ubertragungsweg der sCJK dar-
gestellt [11]. Augeninnendruck-Messungen wurden hingegen in
der Studie von Harries-Jones und Mitarbeitern nicht als Risiko-
faktor der sCJK gewertet [15]. Augendrztliche Untersuchungen
ergaben auch in der EuroCJD-Studie keine signifikanten Unter-
schiede im Vergleich von CJK-Patienten und Kontrollen [40, 49].
Da Fille einer iatrogenen Ubertragung der CJK iiber Kornea-
Transplantate beschrieben sind [12,17,39] und pathologisches
Prionprotein in der Retina und im Nervus opticus in dhnlich ho-
hen Konzentrationen wie im Gehirn nachgewiesen werden
konnte [16,41], scheinen detaillierte Analysen zu augendrztli-
chen Behandlungen indiziert zu sein.

Die Studie der EuroCJD verzeichnete EMGs und Lumbalpunktio-
nen signifikant hdufiger bei Krankenhauskontrollen als bei sCJK-
Patienten. Die Untersuchungen von aufergewdhnlichen Imp-
fungen und Allergien zeigten keine krankheitsbeeinflussenden
Hinweise [40,49].

PrPS¢ wurde bei sCJK-Patienten im ZNS und in einem Teil
der Félle in sehr geringen Mengen in Milz und Skelettmus-
kel nachgewiesen. Die Ubertragung der CJK wurde durch
extraneurale Gewebe auf Versuchstiere demonstriert. Bis-
herige Fall-Kontroll-Studien zeigten fiir Operationen wider-
spriichliche Ergebnisse, fiir Bluttransfusionen wurden ent-
weder nicht signifikante Ergebnisse oder negative Assozia-
tionen fiir den Zusammenhang mit der sCJK publiziert.

Beruf und Tierkontakt

v

Eine zoonotische Entstehung der humanen TSE wurde in der
Vergangenheit immer wieder diskutiert, insbesondere im Zu-
sammenhang mit Scrapie bei Schafen. Begrenzend fiir die Uber-
tragung von Prionerkrankungen ist die Speziesbarriere, bei der
Prionen mit einer héheren Effizienz innerhalb einer Spezies
oder auf nah verwandte Spezies {ibertragen werden kénnen
[33]. Dennoch hat die Ubertragbarkeit der BSE auf den Men-
schen gezeigt, dass die Uberschreitung der Speziesbarriere
moglich ist.
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Verschiedene Fall-Kontroll-Studien fanden {iberwiegend nicht-
signifikante Ergebnisse in Bezug auf Berufe oder Tierkontakte
als Risikofaktor fiir die sCJK [21,40,45]. Ausnahmen zeigten
sich fiir Metzger (Cocco [6] OR=6,8, Collins [9] OR=4) und in
nur einer Studie bei Mitarbeitern in Arztpraxen (Cocco [6]
OR=4,6). Auch eine retrospektive Studie bei gesicherten CJK-Pa-
tienten zeigte keine Assoziationen mit Berufen mit Tierkontak-
ten. Ergianzend zeigten Collins et al. eine erhohte OR fiir das Le-
ben auf dem Bauernhof bzw. Arbeiten in einer Gartnerei [9].

Zusammenfassend zeigen nur wenige Studien signifikante Er-
gebnisse, die allerdings meist methodisch limitiert sind (z.B.
Fallzahl). Fiir eine Assoziation gibt es epidemiologisch keinen
klaren Hinweis. Interessant in diesem Zusammenhang sind Me-
dienberichte iiber einen CJK-Patienten in Spanien, der als Neu-
ropathologe mit Prionerkrankungen in Kontakt stand. Inwie-
weit dieser Fall Ausdruck eines wirklichen Risikos ist oder doch
eher der statistischen Wahrscheinlichkeit entspricht, miissen
weitere Studien zeigen.

Bisherige Fall-Kontroll-Studien fanden keine Hinweise auf
eine Ubertragung von Prionen iiber die Speziesbarriere
hinweg, obwohl dies am Beispiel von BSE und vCJK nicht
auRer Acht gelassen werden darf.

Pravention

v

Bisherige MaRnahmen konnten das potentielle Ubertragungsrisiko
der (JK minimieren. So sollen bei Patienten mit Verdacht auf eine
Prionerkrankung bei invasiven Eingriffen, soweit moglich, Einmal-
Bestecke verwendet werden. Bei MaBnahmen, bei denen das nicht
moglich ist, z.B. Endoskopien im Rahmen einer PEG-Anlage oder
Abkldrung einer paraneoplastischen Erkrankung als Differentialdi-
agnose, besteht ein besonderes Problem. Konnte der klinische Ver-
dacht erhdrtet werden und erfolgte iiber das Nationale Referenz-
zentrum fiir Prionerkrankungen in Gottingen (www.cjd-goettin-
gen.de) eine Klassifikation, konnen entsprechende Gerdte auf An-
forderung dem jeweils behandelnden Krankenhaus zur Verfiigung
gestellt werden. Andernfalls ist eine spezielle Aufbereitung der Ge-
rite entsprechend den Leitlinien des Robert-Koch-Instituts
(www.rki.de) notwendig, um das Risiko einer Ubertragung zu mi-
nimieren.

Konsequenz fiir Klinik und Praxis

»Der Ausbreitungsweg sowie der Mechanismus der Neuent-
stehung der hdufigsten Form der CJK, der sporadischen Form,
sind noch immer unbekannt oder hypothetisch.

» Aufgrund der bemerkenswerten Resistenz der Prionen ge-
geniiber konventionellen Sterilisationsverfahren muss eine
sorgfiltige Uberwachung und Analyse von potentiellen Risi-
kofaktoren erfolgen.

»Bislang konnten in zahlreichen Studien keine eindeutigen
Hinweise fiir medizinische Eingriffe und andere potentielle
Risikofaktoren identifiziert werden, die mit einem erhéhten
Auftreten der sCJK einhergehen, wobei wiederholt Operatio-
nen mit einem erhdhten Risiko assoziiert wurden.
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Autorenerklarung: Die Autoren erkldren, dass sie keine finanzi-
ellen Verbindungen mit einer Firma haben, deren Produkt in
dem Artikel eine wichtige Rolle spielt (oder mit einer Firma, die
ein Konkurrenzprodukt vertreibt).

BSE = bovine spongiforme Enzephalopathie

CJK = Creutzfeld-Jakob-Krankheit

gCJK = genetische CJK

idJK = jatrogene CJK

sCJK = sporadische CJK

v(CJK = variante CJK

PrpC = zelluldres Prionprotein

PrpSC = Scrapie-assoziiertes Prionprotein

TSE = transmissible spongiforme Enzephalopahtie
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