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Zusammenfassung

Neben der BSE gibt es andere Krankheiten
beimTier, welche zur Gruppe der transmissiblen
spongiformen Enzephalopathien (TSE) geho-
ren. Experimentell sind zwar die meisten
Sdugetiere infizierbar, natiirlicherweise sind
jedoch nur einzelne Vertreter der Ordnungen
Artiodactyla (Paarhufer), Carnivora (Fleisch-
fresser) und Primates (Menschen und Affen) be-
troffen. Es wird ein Uberblick des derzeitigen
Wissens iiber die TSE bei diversen Spezies wie
exotischen Wiederkauern, Hirschen, Nerzen
und Katzen gegeben. Es werden itiologische,
klinische, anatomisch-pathologische sowie epi-
demiologische Aspekte beschrieben.

Schliisselworter: TSE — TME — FSE — CWD - exo-
tische Wiederkauer

Einleitung

Seit einigen Jahren sind die bovine spongiforme
Enzephalopathie (BSE) beim Rind sowie die
sporadische Form (CJD) und die neue Variante
der Creutzfeldt-Jakob-Krankheit (vCJD) beim
Menschen nicht nur den Spezialisten,sondern auch
der breiten Offentlichkeit bekannt. Zur Gruppe
der transmissiblen spongiformen Enzephalopathien
(TSE) gehoren jedoch neben BSE und CJD noch
einige andere Krankheiten, die teilweise schon vor
langer Zeit beschrieben wurden (Abb. 1). Alle
TSE sind sich in idtiologischer, klinischer und ana-
tomisch-pathologischer Sicht dhnlich. Sie haben
eine im Verhiltnis zur Lebenserwartung der
Wirtsspezies lange Inkubationszeit (Monate bis
Jahre) und zeichnen sich durch degenerative
Gehirnverinderungen, neurologische Ausfallser-
scheinungen und einen chronisch-progressiven,
stets letal endenden Verlauf aus. Auf der Grundlage
klinischer Symptome ist in allen Fillen nur eine
Verdachtsdiagnose méglich. Fiir die intra vitam
Diagnose der TSE stehen derzeit noch keine pra-
xiserprobten, validierten Tests zur Verfligung. Zur

Beyond BSE: Transmissible spongiform
encephalopathies in other species

There are several other diseases besides BSE
which belong to the group of transmissible
spongiform encephalopathies (TSE). Although
most mammals can be experimentally infected
with the agent of these diseases, generally only
single representatives of the orders Artiodactyla
(cloven-hoofed animals), Carnivora (carnivores)
and Primates (humans and monkeys) are natu-
rally infected in the field. An overview of the
current state of knowledge on TSE in several
species like exotic ruminants, deer, mink and
cats 1s presented. Etiological, clinical, anatomic-
pathological and epidemiological aspects are
described.

Key words: TSE — TME — FSE — CWD - exotic
ruminants

Sicherung der Verdachtsdiagnose muss daher im-
mer eine Untersuchung des Gehirns vorgenom-
men werden. Experimentell sind durch intraze-
rebrale Inokulation die meisten Siugetiere infi-
zierbar. Im Feld sind — soweit bisher bekannt — von
den 19 Ordnungen der Klasse Siugetiere (Mam-
malia) nur einzelne Vertreter der Ordnungen Ar-
tiodactyla (Paarhufer), Carnivora (Fleischfresser)
und Primates (Affen und Menschen) betroffen
(Tab. 1). Bei freilebenden Vertretern der tbrigen
16 Siugetierordnungen konnte bisher keine TSE
gefunden werden.

Nachfolgend soll ein Uberblick iiber die TSE bei
anderen Tierarten als dem Rind gegeben werden.
Dabei muss zwischen den Spezies unterschieden
werden, die mit grosster Wahrscheinlichkeit keinen
itiologischen Zusammenhang mit BSE haben, und
denen, wo die TSE hochstwahrscheinlich auf
Kontakt mit dem BSE-Erreger zurtickzuftihren ist.
Diese Unterscheidung ist allerdings derzeit nur
durch aufwindige Typisierung der TSE-Stimme
moglich (Bruce et al., 1994).
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Abbildung 1: Jahr der Erstbeschreibung einiger transmissibler spongiformer Enzephalopathien.

Tabelle 1: Uberblick iiber die natiitlicherweise von TSE betroffenen Spezies

Ordnung Familie
Artiodactyla
(Paarhufer)

Bovidae

(Rinder)

Cervidae

(Hirsche)

Carnivora

(Fleisch-

fresser)
Felidae
(Katzen)

Mustelidae
(Marder)
Primates
(Affen /
Mensch)
Hominidae
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Unterfamilie

Bovinae

Bovinae

Caprinae

Hippotraginae

Cervinae

Felinae

Felinae

Acinonychinae

Mustelinae

Homininae

Stamm

Bovini

Strepsicerotini

Caprini

Hippotragini

Cervini

Felini

Pantherini

Acinonychini

Mustelini

Hominini

Art (Spezies)

Rind (Bos taurus)
Amerikan. Bison (Bison bison)

Grosser Kudu
(Strepsiceros strepsiceros)
Elenantilope
(Taurotragus oryx)
Nyala (Tragelaphus angasi)

Hausziege (Capra hircus)

Hausschaf (Ovis domesticus)

Muftlon (europ. Wildschaf)
(Ovis musimon)

Sibelantilope (Oryx dammah)
Stidafrikanischer Spiessbock
(Oryx gazella)
Arabische Oryx
(Oryx leucoryx)
Wapiti
(Cervus elaphus nelsoni)
Maultierhirsch
(Odocoileus hemionus)
Weisswedelhirsch
(Odocoileus virginianus)

Hauskatzen (Felis catus)
Puma (Felis concolor)
Wildkatzen (Felis sylvestris)
Ozelot (Felis pardalis)
Lowe (Panthera leo)
Tiger (Panthera tigris)
Gepard (Acinonyx jubatus)
Amerikanischer Nerz
(Mustela vison)

Mensch (Homo sapiens)

Krankheit

BSE

BSE

Scrapie,
BSE?

BSE

CWD

FSE

TME

CJD u.a.
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TSE bei Paarhufern (Artiodactyla)

TSE gibt es nur bei zwei Paarhufer-Familien: bei
den Rinderartigen (Bovidae) und den Hirschar-
tigen (Cervidae). Was die Feststellungen bei der
Familie der Bovidae im Feld angeht, konnen
Rinder und Antilopen an BSE erkranken, Schafe,
Ziegen und ihre wilden Verwandten, die Mufflons,
an der Traberkrankheit (und vielleicht an BSE).
Allerdings gibt es innerhalb dieser Familien auch
zahlreiche Arten und Artengruppen, bei denen bis-
her nie eine TSE gefunden worden ist. Beispiels-
weise wurde bei den Bovini (eigentliche Rinder)
zwar die BSE beim Hausrind, das vom europii-
schen Auerochsen (Bos primigenius) abstammt
beschrieben, nicht aber bei den asiatischen Rinder-
arten (z.B. Zebu). Des weiteren ist zwar ein Fall
von BSE beim amerikanischen Bison (Bison bison)
bekannt, aber keine beim afrikanischen Biiffel
(Syncerus cafer), beim asiatischen Wasserbiiffel
(Bubalus arnee), beim Gaur (Bos gaurus), beim
Banteng (Bos banteng) und beim Yak (Bos mutus).
Dies mag sich allerdings in den nichsten Jahren auf
Grund der intensivierten Uberwachung der Rin-
derpopulation in asiatischen Lindern, in denen
diese Tiere vorkommen, noch indern.

Beziiglich der BSE beim Rind und TSE bei Scha-
fen und Ziegen verweisen wir auf die Publikatio-

nen in diesem Heft.

BSE bei exotischen Wiederkauern

Schon 1986 trat der erste Fall von BSE bei einer
Nyala-Antilope (Tragelaphus angasi) im Zoo auf
(Jeftrey und Wells, 1988). Seitdem wurden noch bei
einer Reihe anderer Zoo-Wiederkiuer der Fami-
lie Bovidae BSE diagnostiziert (Tab. 2) (DEFRA,
2002). Alle betroffenen Tiere sind in britischen
Zoos aufgewachsen. Die von BSE betroffenen
exotischen Wiederkiuer sind mit durchschnittlich
30 Monaten sehr jung. Das jlingste betroffene

Tier war ein Grosser Kudu (Strepsiceros strepsice-

Tabelle 2: BSE bei exotischen Wiederkiuern in britischen Zoos.

Art (Spezies) Anzahl Fille

Nyala
Sibelantilope
Elenantilope
Grosser Kudu

Stidafrikanischer
Spiessbock 1

N O = =

Arabischer Spiessbock oder
Arabische Oryx 1

Amerikanischer Bison
(«Amerikanischer Biiffel») 1

ros), er erkrankte mit 19 Monaten. Die Inkuba-
tionszeit scheint damit kiirzer zu sein als bei BSE
im Rind, dessen durchschnittliches Alter bei der
Feststellung von Symptomen bei 4—6 Jahren liegt.
Die betroffenen Spezies zeigen sehr variable
Symptome, die sich von der BSE beim Hausrind
und Scrapie bei Schaf und Ziege unterscheiden
(Wells und McGill, 1992). Typisch ist ein sehr
kurzer Verlauf der klinischen Phase, die teilweise
nur Tage dauert. Bei einigen dieser Spezies waren
mehrere Tiere in einer Herde betroffen. Diese
Faktoren — sehr jung bei Auftreten der Symptome,
kurzer klinischer Verlauf und teilweise hohe Her-
deninzidenz sind Hinweise darauf, dass die Emp-
finglichkeit bei diesen Spezies grosser zu sein
scheint als beim Hausrind. Moglicherweise war
aber auch die infektiose Dosis sehr hoch. Eine
Stamm-Typisierung zeigte praktisch vollstindige
Ubereinstimmung mit dem BSE-Erreger (Bruce et
al., 1994). Somit kann davon ausgegangen werde,
dass diese Tiere hochstwahrscheinlich durch Ver-
zehr von mit BSE kontaminiertem Futter infiziert
wurden. Bei den meisten Fillen konnte die Ver-
abreichung von Futter mit tierischen Proteinen
nachgewiesen oder zumindest nicht ausgeschlossen
werden. Eine Ausnahme gibt es bei einer Gruppe
von Grossen Kudus, bei denen der Verdacht auf
horizontale bzw. vertikale Ubertragung besteht,
da diesenTieren nachweislich keine tierischen Pro-
teine verabreicht wurden (Kirkwood et al., 1992
und 1993). Die Anzahl betroffener Tiere scheint
gering zu sein.Wenn jedoch die Anzahl von Tieren
der jeweiligen Spezies, die iiberhaupt in britischen
Zoos leben, in Betracht gezogen wird, ist die Rate
sehr hoch.

TSE bei Hirschen (Cervidae)

Eine weitere betroftene Paarhufer-Familie sind die
Hirsche, bei denen die sogenannte chronisch zeh-
rende Krankheit — auf englisch Chronic Wasting
Disease (CWD) — bekannt ist. Die CWD wurde

Diagnosejahr Anzahl der in englischen
Zoos lebenden Tiere

1986 26

1992 65

1989-1995 35

1989-1992 17

1987 29

1989 5

1996 unbekannt
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bisher ausschliesslich bei vier verschiedenen
Hirscharten in den USA und Kanada festgestellt,
niamlich beim Maultierhirsch (Odocoileus hemio-
nus hemionus), dem Schwarzwedelhirsch (O.
hemionus columbianus), dem Weisswedelhirsch
(Odocoileus virginianus) sowie beim Wapiti-
Hirsch (Cervus elaphus nelsoni). Dabei ist zu be-
achten, dass der in der amerikanischen Literatur
verwendete Begrift elk nicht mit dem deutschen
Begriff Elch gleichgesetzt werden darf; er bezeich-
net vielmehr den Wapiti, eine amerikanische
Unterart des Rothirsches. Sowohl in Gefangen-
schaft gehaltene Hirsche wie auch freilebende
Tiere konnen betroffen sein. In den letzten Jahren
hat die Bedeutung dieser Krankheit auf Grund der
Ausbreitung und der gestiegenen Fallzahlen in
Nordamerika stark zugenommen.

Die CWD ist keine neue Krankheit. Erste Fille
wurden bereits 1967 bei in Gefangenschaft gehal-
tenen Maultierhirschen in einer ernihrungswis-
senschaftlichen Forschungseinrichtung im Norden
von Colorado (USA) beschrieben. Nachdem zu-
nichst toxische oder stressbedingte Ursachen als
Erklirung fur den fortschreitenden Gewichtsver-
lust vermutet wurden, konnte der Zusammenhang
zwischen der CWD und der Gruppe der TSE 1978
durch histologische Untersuchungen aufgezeigt
werden (Williams et al., 1980). Die Klinik der
CWD ist vor allem charakterisiert durch Verhal-
tensstorungen und eine Verschlechterung des All-
gemeinzustands. Betroffen sind meistens adulte
Tiere. Experimentelle Studien belegen eine durch-
schnittliche Inkubationszeit von 20-30 Monaten.
So kann die CWD bereits in 1-2 jihrigen Tieren
auftreten, meist sind aber altere Hirsche betroften.
Die Liste der Symptome umfasst eine verminderte
Kontaktaufnahme mit anderen Tieren, Apathie,
Zwangsbewegungen, Tremor, Ataxie, zuweilen
Ubererregbarkeit und eine chronische Abmage-
rung trotz scheinbar normaler Futteraufnahme.
Vermehrtes Speicheln, ein abnormales Zungen-
spiel, Zihneknirschen, Polydipsie, Polyurie und
Schluckbeschwerden konnen auftreten. Es wird
beschrieben, dass die klinische Phase der CWD
von einigen Wochen bis zu einem Jahr andauern
kann. Der grosse Unterschied in dieser Zeitangabe
kann jedoch auch durch die unterschiedliche
Uberwachung der Wildtiere beeinflusst sein. Die
Krankheit endet immer todlich.

Zu Beginn der 80er Jahre wurde die CWD erst-
mals in freilebenden Hirschen beschrieben. Vor
allem in den Bundesstaaten Colorado und Wyo-
ming, aber auch in den angrenzenden Gebieten
von Nebraska wurden Fille gefunden. Ein weiteres
Endemiegebiet wurde vor wenigen Jahren in
Wisconsin entdeckt, und im Juni dieses Jahres

(2002) wurde ein positives Tier in New Mexico

gefunden. Bei in Gefangenschaft gehaltenen Hir-
schen wurde die CWD bereits in 5 verschiedenen
Bundesstaaten der USA (Colorado, Montana,
Nebraska, Oklahoma, and South Dakota) diagnos-
tiziert. Vereinzelte Fille sind in der kanadischen
Provinz Saskatchewan aufgetreten. Urspriinglich
war man davon ausgegangen, dass alle kanadischen
Fille auf einen im Jahre 1990 aus South Dakota
erfolgten Import von Zuchthirschen zuriickzu-
fithren sind. Ende 2001 wurden aber in dieser
Region die ersten wildlebenden Maultierhirsche
mit CWD diagnostiziert — ein Indiz dafiir, dass sich
die Krankheit auch dort in der Wildpopulation
etabliert hat. Grobe Schitzungen iiber die Prava-
lenz der CWD in den Endemiegebieten ergaben,
dass in Colorado und Wyoming im Durchschnitt
1-6%, in einem stark begrenzten Gebiet in
Wyoming sogar iiber 11% der freilebenden Weiss-
wedelhirsche von der Krankheit betroffen sind
(Williams, 2001). Vor allem in den beiden letzten
Jahren stieg die Zahl der diagnostizierten Fille stark
an und mit ihr die Beflirchtungen um eine weitere
Ausdehnung der Endemiegebiete.

Aufgrund der Ergebnisse von Feldstudien muss
davon ausgegangen werden, dass die CWD hori-
zontal tibertragen werden kann (Miller et al., 1998)
obwohl iiber die Art und Weise der Ubertragung
noch wenig bekannt ist. So bleibt bis heute unge-
klirt, ob auch eine maternale Ubertragung méoglich
ist. Die Fiitterung der Tiere mit Mehlen tierischer
Herkunft scheint nicht der einzige Risikofaktor
zu sein; da auch inWildgehegen gehaltene Hirsche,
die keine tierischen Mehle erhielten, betroffen
waren. Auch freilebende Hirsche haben kaum Zu-
gang zu diesen Futtermitteln. Hirnuntersuchun-
gen von Rindern, die jahrelang in Kontakt mit be-
troffenen Hirschpopulationen gehalten wurden,
sind durchwegs negativ verlaufen. Experimentell
jedoch kann die CWD analog zu anderen TSE-Er-
regern durch intrazerebrale Inokulation auf ver-
schiedene Tierarten tibertragen werden. So wurden
in einer Studie 2427 Monate nach intrazerebraler
Inokulation bei 3 von 13 Kilbern sowohl eine neu-
rologische Erkrankung wie auch die Akkumulation
von PrP(res) in deren Gehirn festgestellt (Hamir et
al., 2001). Bei einer Hausziege konnte bei intra-
zerebraler Inokulation nach einer Inkubationszeit
von rund 6 Jahren eine Akkumulation von PrP(res)
festgestellt werden.Auch intrazerebrale Inokulatio-
nen von Farmnerzen, Wiistenflichsen und Toten-
kopfittchen mit CWD sind erfolgreich verlaufen.
Untersuchungen zur oralen Empfinglichkeit der
verschiedener Nutztiere flir CWD sind derzeit im
Gange.

Bis heute gibt es keinen Beweis, dass der Erreger
der CWD in direktem Zusammenhang mit Scra-
pie beim Schaf oder mit einer anderen TSE steht.

667
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Zwar kommt Scrapie in Nordamerika vor, eine
Spezies-iibergreifende Ubertragung vom Schaf auf
den Hirsch ist jedoch aus keinem anderen Land
bekannt, in dem Scrapie vorkommt. Ausserdem
konnte der CWD-Erreger als eigener Prionen-
Stamm typisiert werden (Bruce et al., 1997) der
sowohl zu den Scrapie-Stimmen wie auch zum
BSE-Stamm Unterschiede zeigt. Wie beim Men-
schen und einigen Tierarten wurde auch eine
genetische Pridisposition von einzelnen Hirsch-
arten gegeniiber der CWD tiberpriift. Innerhalb
der Siugetiere ist auf dem Codon 129 des PrP-
Gens die Homozygotie fiir Methionin weit ver-
breitet. Beim Menschen ist sowohl die Hetero-
zygotie fiir Methionin/Valin wie auch die Homo-
zygotie flir Methionin bzw. fur Valin bekannt.
Beides steht im Gegensatz zum Befund beim
Wapiti, wo eine Homozygotie flir Leucin festge-
stellt werden konnte (Schaetzl et al., 1997). Weitere
Studien sind notwendig, um entsprechend der
Situation bei anderen Spezies eine Relevanz dieser
Resultate flir die Empfinglichkeit der Hirsche zu
belegen. Eine Gefihrdung fiir den Menschen durch
die CWD kann heute aufgrund der vorliegenden
Daten weder angenommen noch vollstindig aus-
geschlossen werden. Die kiirzliche Diagnose von
klassischer CJD bei zwei Jigern in den USA —
beide unter 30 Jahre alt — hat jedoch verschiedent-
lich zu Beflirchtungen Anlass gegeben und um-
fassende Abklirungen mit CWD-infektiosem
Material ausgel®st.

Aufgrund des unerwartet starken Anstiegs der
Anzahl diagnostizierter Fille in den Jahren 2000—
2002 ist die Bekimpfung der CWD in den USA zu
einer wichtigen Aufgabe des Veterinirdienstes ge-
worden. Das spirliche Wissen um die Krankheit,
ihre Zugehdrigkeit zu den TSE’s und die Unge-
wissheit tiber die Implikationen der CWD fiir den
Menschen haben zu vermehrtem offentlichem
Interesse gefiihrt und Angste geschiirt. Ohne mar-
kantes Eingreifen kann eine rasche Ausweitung vor
allem der Endemiegebiete bei den freilebenden
Hirsche nicht ausgeschlossen werden. Deshalb wird
zur Zeit in den von CWD betroffenen Regionen
durch die Tétung und Beseitigung von in Gefan-
genschaft gehaltenen Hirschen einerseits und
durch die intensive Jagd der freilebenden Hirsche
andererseits versucht, dieser Ausbreitung Einhalt
zu gebieten. Den Hirschhaltern, die beim Ausmer-
zungsprogramm teilnehmen, wird gegen Entschi-
digung untersagt, nachfolgend Hirsche auf ihrem
Land zu ziichten. Diese T'6tungsaktionen umfassen
allein im Jahr 2002 mehrere tausende Hirsche. Dies
bedeutet einen grossen logistischen und finan-
ziellen Aufwand. Eine labordiagnostische Unter-
suchung aller getoteten Hirsche auf CWD ist bei
gentigender Laborkapazitit vorgesehen.

TSE bei anderen Paarhuferfamilien?

Bei
also bei den Suidae (Schweine), Tayassuidae (Na-

nichtwiederkiuenden Paarhuferfamilien —

belschweine) und Hippopotamidae (Flusspferde) —
konnte bisher keine TSE gefunden werden; eben-
sowenig bei den Camelidae (Kamele und Lamas)
und bei den Giraffidae (Giraffen und Okapis). Da
bis vor kurzer Zeit auch an Schweine grosse
Mengen an tierischen Mehlen verflittert worden
sind, wird die Frage der Ubertragung der BSE auf
Schweine immer wieder diskutiert. Experimentell
konnte BSE durch kombinierte intrazerebrale,
intravenose und intraperitoneale Inokulation von
je 1 Gramm homogenisiertem Hirnmaterial von an
BSE erkrankten Rindern auf 7 von 10 Schweinen
tibertragen werden (Ryder et al., 2000). Die Tiere
erkrankten nach einer Inkubationszeit zwischen
17 und 37 Monaten an einer spongiformen Enze-
phalopathie. Die Symptome waren aggressives
Verhalten, Inappetenz, Depression, zielloses Beis-
sen und Ataxie.

Nach experimenteller oraler Inokulation von 10
Schweinen mit insgesamt 4 kg infektiosem Hirn-
material konnte nach 7 Jahren weder klinisch noch
pathologisch eine TSE festgestellt werden. Auch
nach intrazerebraler Inokulation von verschieden-
sten Geweben der oral mit BSE exponierten und
nachfolgend getSteten Schweine in Mause konnte
keine Infektiositit entdeckt werden (SSC, 1999).
Es gibt keine Hinweise tiber das Vorkommen von
TSE in Schweinen unter natiirlichen Bedingun-
gen. Dennoch ist es wichtig, dass auch bei dieser
Spezies Fille mit neurologischen Symptomen ab-
geklirt werden. In der Schweiz und einigen ande-
ren europiischen Lindern wird zur Zeit die Uber-
wachung durch Untersuchung einer Stichprobe
von Gehirnen verendeter adulter Schweine ver-
starkt.

TSE bei Carnivora (Fleischfresser)

Von den 7 Familien der Fleischfresser sind zwei
betroffen: die Felidae (Katzenartige) und die Mus-
telidae (Marderartige). Bei den Marderartigen, zu
denen unter anderem Marder, Wiesel, Otter,
Dachse und Vielfrasse gehoren, sind nur Ausbrii-
che beim amerikanischen Nerz (Mustela vison)
bekannt. Bei der Familie der Katzen sind einige

Spezies empfinglich.

TSE bei Nerzen

Die {iibertragbare Nerzkrankheit (Transmissible
Mink Encephalopathie, TME) ist eine sehr seltene
Erkrankung, die nur bei in Farmen gehaltenen

Nerzen beobachtet worden ist. Sie wurde erstmals
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1947 gleichzeitig auf zwei Farmen in Wisconsin
und Minnesota beobachtet. (Hartsough und Bur-
ger, 1965). Weitere Ausbriiche wurden in den 60er-
und 80er-Jahren in den USA, Finnland, Russland,
Kanada und Deutschland beschrieben (Marsh und
Hadlow, 1992). Die Krankheit tritt nur bei Tieren
ab etwa 9 Monaten auf, betroffen sind vor allem
erwachsene Tiere. Die klinischen Symptome sind
sehr charakteristisch. Es beginnt mit Verhaltens-
inderungen wie Unruhe, Ubererregbarkeit, Hy-
perasthesie, gesteigerter Aggressivitit, Verlust der
Sauberkeit, Vernachlissigung der Jungtiere und
der eigenen Fellpflege. Spiter kommt es zu Kreis-
wanderungen, Schwiche, Inkoordination und
hopsendem Gang. Charakteristisch ist ein eich-
hornchenihnlich tiber den Riicken gebogener
Schwanz und im Endstadium Somnolenz, hiufig
mit Automutilation (Marsh und Hadlow, 1992).
Nachkommen von betroffenen Tieren bleiben ge-
sund, was eine vertikale Ubertragung ausschliesst.
Auch horizontale Ubertragung wurde nie be-
schrieben. Eine Besonderheit ist, dass wohl eine
Ubertragung durch Kannibalismus der Tiere zu
erfolgen scheint.Die Herdeninzidenz ist meist sehr
hoch, teilweise bis zu 100%. Dies macht es eher
unwahrscheinlich, dass Ausbriiche von TME un-
entdeckt bleiben.

Als Infektionsquelle wird kontaminiertes Futter
angesehen. Nerze werden in vielen Lindern tbli-
cherweise mit Schlachtabfillen gefiittert. In vielen
Fillen konnte ein Zusammenhang mit Futter-
mitteln gezeigt werden (Marsh und Hadlow, 1991).
Allerdings konnte nie nachgewiesen werden, wel-
cher Futterbestandteil der Ausl6ser ist. Bei Fillen in
Russland gab es Hinweise auf Verflitterung von
mit Scrapie infizierten Schaf-Kadavern. Somit exi-
stiert eine Hypothese, dass es sich um einen Scra-
pie-Erreger handelt, der durch die Passage im Nerz
verindert wurde (Hadlow et al., 1987). Zwar er-
zeugen bestimmte amerikanische Scrapie-Feld-
stimme bei experimentell parenteral infizierten
Nerzen eine von der TME nicht zu unterscheiden-
den Enzephalopathie. Allerdings erkrankte nur ein
Teil der intrazerebral infizierten Tiere nach einer
sehr langen Inkubationszeit. Die orale Infektion
gelang dagegen nicht (Marsh et al., 1991). Diese
Resultate unterstiitzen nicht die Hypothese der
Verflitterung von Scrapie-Schafen als Ursache.
Allerdings kann nicht ausgeschlossen werden, dass
Schaf-Scrapie-Stimme existieren, die eine TME
in Nerzen auslosen konnen (Marsh und Hadlow,

1992).Bei Fillen in den USA gab es Hinweise, dass

verendete Milchkiihe an die erkrankten Farmnerze
verflittert wurden. (Marsh et al., 1991). Dies fithrte
zur Hypothese, dass die festliegenden Kithe mogli-
cherweise mit BSE infiziert waren, was jedoch nie
bewiesen werden konnte. Allerdings resultierte die
experimentelle Ubertragung von BSE im Rind auf
Nerze in einer TSE, die klinisch aber nicht BSE war
(Robinson et al., 1994). Die intrazerebrale Inoku-
lation von Rindern mit Gehirnmaterial von an
TME erkrankten Nerzen resultierte bei diesen
Rindern in einer von BSE unterschiedlichen TSE
(Robinson et al., 1995). Die Riickinokulation des
Hirnmaterials der erkrankten Rinder in Nerze
fithrt wieder zu einer TME. Eine Typisierung des
TME-Erregers in definierten Miuse-Stimmen
(vergleichbar mit dem Vorgehen bei anderen TSE)
ist nicht moglich, da TME zwar auf einige Spezies
wie Schafe und Hamster tbertragbar ist, jedoch
nicht auf Miuse. (Marsh und Hadlow, 1992). Ob
der Ursprung von TME in Scrapie, BSE oder an-
derswo liegt, ist weiterhin unbekannt.

TSE bei Katzen

Vier Jahre nach Entdeckung der BSE wurde in
England im Jahre 1990 bei einem flinfjihrigen
Siamkater erstmals eine spongiforme Enzephalo-
pathie bei einer Katze (Feline spongiforme Enze-
phalopathie, FSE) beschrieben (Wyatt et al., 1990).
Dabei handelte es sich um eine neuartige Katzen-
krankheit, da die fiir eine spongiforme Enzephalo-
pathie typischen histologischen Alterationen zuvor
bei einer Katze nie diagnostiziert worden waren.
Bald darauf wurden weitere Fille von FSE be-
schrieben (Leggett et al., 1990; Synge und Waters,
1991) und bis heute entdeckte man in Grossbritan-
nien 97 Fille von FSE bei Hauskatzen (Tab. 3), die
aus unterschiedlichen geographischen Regionen
stammten. Die Anzahl der Fille pro Jahr in Gross-
britannien ist seit 1994 abnehmend. Nur 8 dia-
gnostizierte Fille waren nach dem Verbot der
Verwendung von spezifischem Risikomaterial im
Tierfutter (von 1990) geboren.

Die histopathologischen, geographischen und zeit-
lichen Zusammenhinge sowie strain-typing Expe-
rimente (Bruce et al., 1994), fihrten zum Schluss,
dass der Erreger der FSE mit demjenigen der BSE
identisch ist. Ausserhalb Grossbritanniens wurde je
ein Fall in der Schweiz (Demierre et al., in Druck),
in Norwegen (Bratberg et al., 1995), in Liechten-
stein sowie in Irland gemeldet. Neben Hauskatzen

erkrankten bisher auch 18 Raubkatzen in britischen

Tabelle 3: Anzahl der FSE-Fiille pro Jahr bei Hauskatzen in Grossbritannien.

Jahr 1990 1991 1992 1993 1994
Anzahl Falle 12 12 10 11 16

1995
8 7 8 6 3 2 2

1996 1997 1998 1999 2000 2001
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Tabelle 4: Anzahl der FSE-Fiille bei Raubkatzen in Grossbritannien.

Spezies

Geparde (Acinonyx jubatus)
Ozelots (Felis pardalis)
Pumas (Felis concolor)
Tiger (Panthera tigris

Lowen (Panthera leo)
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Anzahl Fille
5

3
3
3
4

Zoologischen Girten an FSE (Tab. 4) (Willoughby
et al,, 1992; DEFRA, 2002). Weitere Fille bei
Raubkatzen traten in Irland (1), Australien (2) und
Frankreich (3) auf; die betroffenen Tiere wurden
jedoch alle nachweislich aus England importiert.
ESE tritt nur bei adulten Katzen auf. Das mittlere
Alter der an FSE erkrankten Katzen liegt bei sechs
Jahren, bei einer Altersspanne von zwei bis zehn
Jahren. Es gibt keine Hinweise auf Geschlechts-
oder Rassenpridisposition. Die neurologischen
Symptome entwickeln sich progressiv iiber meh-
rere Wochen bis Monate. Verhaltensinderungen
waren in vielen Fillen die ersten Krankheitsanzei-
chen, die von den Tierbesitzern bemerkt worden
waren. Ein Teil der Tiere zeigte, ohne provoziert zu
werden, aggressives Verhalten gegentiber den Be-
sitzern oder anderen Haustieren. Andere wiede-
rum wurden zunehmend ingstlich, versteckten
sich, vermieden den Kontakt zu Menschen oder
starrten vor sich hin. Diesen, zum Teil nur wenig
ausgepragten Symptomen, folgten progressive Be-
wegungsstorungen. In den meisten Fillen waren
dies eine Ataxie der Hintergliedmassen und/oder
fehlerhaftes Einschitzen von Distanzen. Ein weite-
res wichtiges Symptom, welches bei fast allen Kat-
zen beobachtet werden konnte, war das Auftreten
von Hyperisthesie als Reaktion auf akustische und
taktile Reize. Aufgrund von Koordinationsstérun-
gen hatten einige Tiere Probleme bei der Defika-
tion und beim Urinieren. Ebenfalls beobachtet
wurden Verinderungen des Fellpflegeverhaltens.
Bei mehreren Tieren fielen auch Hypersalivation,
Polydipsie und Polyphagie auf (Wyatt et al., 1990;
Wyatt et al., 1991). Die meisten an FSE erkrankten
Katzen wurden aufgrund der ungiinstigen Pro-
gnose, d. h. im wesentlichen aufgrund des progres-
siven Krankheitsverlaufes, der erfolglosen Thera-
pieversuche und des Fehlens abnormer labormedi-
zinischer Untersuchungsbefunde euthanasiert. Die
Symptome der an FSE erkrankten Zoo-Feliden
unterscheiden sich nicht von den klinischen Be-
funden der betroftenen Hauskatzen (Willoughby et
al., 1992). Erste Krankheitszeichen sind auch hier
Verhaltensinderungen, gefolgt von Ataxien.
Wegen der klinischen und histopathologischen
Ahnlichkeit der FSE zu den damals bereits be-
kannten TSE, sowie wegen des zeitlich und geo-

graphisch gleichen Auftretens mit der BSE, kam
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rasch die Vermutung auf, dass mit BSE kontami-
nierte Schlachtabfille im Katzenfutter die Ursache
der Erkrankung seien. Erhirtet wurde diese An-
nahme durch strain-typing Experimente, welche
zeigten, dass der Erreger der FSE mit demjenigen
der BSE identisch ist. Besonders in Grossbritan-
nien war der BSE-Infektionsdruck zu Beginn der
neunziger Jahre sehr hoch, was die Uberwindung
der Speziesbarriere begiinstigte. Wegen der hohen
Tenazitit der Prionen gegeniiber physikalischen
und chemischen Einwirkungen muss davon aus-
gegangen werden, dass in den Futtermitteln auch
nach der Verarbeitung zu Konserven oder
Trockenfutter Infektiositit erhalten blieb. 1989,
ein Jahr vor dem Verbot der Risikoorgane Gehirn
und Riickenmark fiir die menschliche Ernihrung,
implementierte die Britische Heimtierfutter-In-
dustrie bereits einen freiwilligen Verzicht auf die
Verwendung dieser Schlachtabfille im Haustier-
futter (Meldrum, 1990). Im Jahre 1990 wurde die
Verwendung dieser Organe im Tierfutter auch ge-
setzlich verboten. Die als Folge dieser Massnahme
deutliche Abnahme der FSE-Fille, welche nach
dem Verbot der Risikoorgane aus dem Tierfutter
geboren wurden, spricht flir die Annahme, dass FSE
durch orale Exposition mit dem BSE-Erreger aus-
gelost wird. Es gibt keine Hinweise auf eine hori-
zontale oder vertikale Ausbreitung der Krankheit
bei der Katze. An die in Zoologischen Girten le-
benden Raubtiere werden oftmals fiir den mensch-
lichen Konsum untaugliche Schlachtkorper ver-
fiittert. Diese Kadaver sind meist nur grob zerhauen
und die Risikoorgane wurden zumindest frither
vor der Verfiitterung nicht entfernt. Es besteht
kaum ein Zweifel, dass sich die an FSE erkrankten
Raubkatzen tiber denVerzehr von Kadavern von an
BSE erkrankten Kiihen infiziert haben.

TSE bei weiteren Fleischfressern?

Bei weiteren Fleischfressern wie Hunden sind
keine TSE bekannt. Da Hunde dhnliches Futter
wie Katzen erhielten, wurde die Mdoglichkeit von
TSE beim Hund wiederholt diskutiert Es liegen
bisher allerdings keinerlei Hinweise fiir eine Uber-
tragung von BSE auf Hunde vor. Im Vergleich zu
anderen Tierarten, bei denen die Frequenz der
neurologischen Untersuchungen oft gering ist,
wird eine neurologische Abkliarung bei erkrankten
Hunden relativ hiufig vorgenommen. Deswegen
scheint es eher unwahrscheinlich, dass Fille tiber-

sehen werden.
TSE bei Primaten

Beim Menschen (Homo sapiens) sind verschieden-
ste TSE bekannt. Wir verweisen auf den Artikel in
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diesem Heft. Es gibt einige wenige Berichte iiber
Primaten in franzosischen und britischen Zoos, die
wahrscheinlich tiber infiziertes Futter angesteckt
worden sind. So wurden flir BSE typische histo-
pathologische Gehirnverinderungen bei 20 Lemu-
ren (Makakken, Lemuridae) aus drei franzosischen
Primatenzentren gefunden. Gleiche Veranderun-
gen wurden bei 5 Primaten, die zwischen 1989 und
1998 im Zoo von Montpellier mit neurologischen
Symptomen gestorben sind, entdeckt. All diesen
Tieren wurde in Grossbritannien hergestelltes Fut-
ter, welches tierische Proteine enthielt, verfiittert.
Die Bestitigung, dass es sich tatsichlich um BSE
handelt, steht noch aus. Experimentell konnten
Lemuren allerdings oral mit BSE infiziert werden

(Bons et al., 1999).

TSE bei weiteren Tierklassen?

Vogel

Auch das Gefliigel wurde bis vor kurzem mit
Tiermehl enthaltenden Futtermitteln gefiittert.
Experimente, bei denen infektioses Material oral
und intrazerebral an Hithner verabreicht wurde,
verliefen ausnahmslos negativ (Dawson et al.,
1991). In einem Bericht aus Deutschland wurde
tiber spongiforme Hirnlisionen in 5 adulten
Straussen (Struthio camelus) aus 3 Zoos in
Deutschland berichtet. (Schoon et al., 1991a,
1991b) Diese Tiere zeigten anamnestisch zentral-
nervose Storungen wie Ataxie, Imbalanz und
unkoordiniertes Fressen. Die Fiitterung der Tiere
bestand aus Gefligelfutter mit Tiermehl und
frischem Fleisch von notgeschlachteten Kiihen.
Ubertragungsexperimente zum Nachweis der In-
fektiositit blieben allerdings erfolglos. Es muss
daher angenommen werden, dass es sich nicht um
eine TSE, sondern um ein anderes Krankheitsge-
schehen oder eine Intoxikation mitVakuolisierung
des ZNS gehandelt hat. Es ist daher unwahrschein-
lich, dass TSE beiVogeln vorkommt.

Schlussfolgerung

Die TSE sind bei einer ganzen Reihe von Tier-
arten trotz der grossen Anstrengungen in jlingerer
Zeit noch ungentigend erforscht. Aus verstind-
lichen Griinden wurde in den letzten Jahren der
Schwerpunkt auf die Erforschung der TSE beim
Menschen und auf die BSE gelegt. Studien an TSE
bei anderen Spezies beherbergen jedoch noch viele
weitere Facetten, die zum besseren Verstindnis
dieser neuen Art von Infektion und Pathogenese
beitragen konnen. Die Anzahl der Spezies, die mit

potenziell infektisem Futter geflittert worden
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sind, ist gross. Allerdings sind bisher nur bei weni-
gen Vertretern der Siugetiere «natiirliche», also
durch orale Aufnahme des Erregers bedingte
TSE-Infektionen diagnostiziert worden. Daraus
kann gefolgert werden, dass bei manchen Spezies
eine Schwelle existiert («Speziesbarriere»), die eine
Infektion mit dem TSE-Erreger erschwert oder
ganz verhindert. Ein besseres Erfassen der Ursa-
chen, die dieser unterschiedlichen Empfinglichkeit
zugrunde liegt, kann wichtige Hinweise auf Pri-
vention und allenfalls auf mogliche Therapien der
TSE liefern.

Erwihnenswert ist auch die unterschiedliche Or-
ganverteilung der Infektiositit in den von TSE
befallenen Tierarten. Gelingt der Nachweis von
Infektiositit in den lymphatischen Organen bei
einigen Spezies, ist dies bei der BSE im Rind bei-
spielsweise nicht moglich. Auch hier interagiert
der Wirt auf eine bislang ungentigend erforschte
Art und Weise mit dem Erreger, die den Prionen in
ihrer Akkumulation Grenzen zu setzen scheint.
Die Kenntnis tiber die Verteilung der Prionen, und
die damit potentiell gekoppelte Infektiositit in den
verschiedenen Organen der jeweiligen Spezies, ist
aus Griinden der Lebensmittelsicherheit bei den
TSE ausserordentlich wichtig, und muss bei der
Implementierung von Massnahmen berticksichtigt
werden. Eine weitere Hypothese, die in den letzten
Jahren wiederholt diskutiert wurde, ist das Vor-
kommen von infizierten, asymptomatischen Tie-
ren. Kénnen bestimmte Tierarten das TSE-Agens
akkumulieren, ohne dabei klinisch zu erkranken?
Aus einzelnen Experimenten mit Miusen und
Hamstern liegen Hinweise daflir vor (Race und
Chesebro, 1998). Die Versuchsbedingungen ent-
sprachen jedoch nicht der Situation im natiirlichen
Umfeld und miissen daher sorgfiltig interpretiert
werden. Voreilige Schliisse auf andere Tierarten in
freier Natur sind nicht angebracht. Zumindest
belegen diese Versuche jedoch, wie wichtig die
Aufmerksamkeit auch fiir Tierarten ist, die nicht
zu den bekannten fiir TSE empfinglichen Spezies
gehoren.

Am Schluss bleibt zu bemerken, dass die TSE sehr
seltene Erkrankungen sind. Daher besteht durchaus
auch die Méglichkeit, dass in einigen Spezies die
Uberwachung derzeit nicht ausreicht, um verein-
zelte Fille zu entdecken. Ein hohes Krankheitsbe-
wusstsein und eine konsequente neuropatholo-
gische Abklirung aller Tiere mit neurologischen
Krankheitssymptomen oder therapieresistenten
chronisch-progessiven Krankheitsverldufen ist da-
her im Rahmen einer konsequenten TSE-Uber-

wachung essentiell.
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