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A Theoretischer Teil – Auswertung von Fachveröffentlichungen 
 
1. Transmissible spongiforme Enzephalopathien (TSEs) 

Bei den transmissiblen spongiformen Enzephalopathien handelt es sich um 

eine Gruppe von Erkrankungen mit neurodegenerativen Veränderungen 

vornehmlich des Zentralnervensystems (ZNS). Sie enden immer tödlich und 

scheinen durch einen völlig neuartigen Mechanismus hervorgerufen zu werden. 

Nachgewiesen wurden sie bisher bei Menschen und Säugetieren. Alle TSEs 

sind assoziiert mit der Akkumulation eines besonderen Proteins, dem soge-

nannten Prion. Es handelt sich dabei um eine abnormale, teilweise Protease-

resistente Isoform eines Proteins, das normalerweise auf der Zelloberfläche vor 

allem in Geweben des ZNS, aber auch lymphoretikulärer Zellen und von Mus-

kelfasern vorkommt. Histopathologisches Korrelat dieser krankheitsassoziierten 

Protein-Aggregate sind die, im ZNS betroffener Individuen nachweisbaren 

Amyloid-Plaques. Charakteristisch ist hier auch die Trias aus Untergang von 

Neuronen, Gliosis und vakuolärer Degeneration des Gehirns, die mit dem klini-

schen Erscheinungsbild in Form von schweren psychomotorischen Funktions-

störungen vereinbar ist.  

Kennzeichnend für die Prionen-Erkrankungen sind der Verlust höherer Hirn-

funktionen, besonders mit dementieller Entwicklung und Ataxie. Die ungewöhn-

lich langen Inkubationszeiten bis zum klinischen Ausbruch der Erkrankung sind 

ein weiteres Merkmal, wobei sich die einzelnen TSE-Formen in der Länge 

dieser Zeit unterscheiden. Im Verhältnis dazu ist der Verlauf der eigentlichen 

Erkrankung bis zum Tod im Zustand des körperlichen und geistigen Verfalls 

eher als rasch progredient zu bezeichnen.  

Prionen-Erkrankungen verhalten sich auch ungewöhnlich hinsichtlich ihrer 

Pathogenese: Man unterscheidet durch Infektion erworbene von hereditären 

und sporadischen Formen. Die beiden letztgenannten Arten können aber ihrer-

seits wiederum auf genetisch diesbezüglich unauffällige Individuen durch infi-

ziertes Gewebe übertragen werden. Dass diese Infektion und damit die Ver-

mehrung eines Krankheitserregers im Organismus durch Partikel möglich ist, 

die selbst keine Nukleinsäuren enthalten, weicht vom bisherigen Verständnis 
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der Infektionskrankheiten völlig ab. Derzeit gilt jedoch die Hypothese vom 

abnormalen Prion-Protein als krankheitsauslösendes Agens als die am meisten 

akzeptierte Erklärung für die Krankheitsentstehung.  

 

1.1 Transmissible spongiforme Enzephalopathien bei Tieren 

Scrapie: 

Die am häufigsten auftretenden TSE-Formen in der Tierhaltung sind Scrapie 

und BSE. Scrapie betrifft vornehmlich Schafe, seltener Ziegen. Die Erstbe-

schreibung der klinischen Symptome erfolgte bereits 1720, seither ist es immer 

wieder zu Endemien gekommen. 

Das klinische Bild ist geprägt von Verhaltensauffälligkeiten, Kratzen und einem 

Gangbild, das zur Bezeichnung Traberkrankheit geführt hat. Mittlerweile wurden 

unterschiedliche, für Scrapie verantwortliche Prionen-Stämme identifiziert. Die-

se können im Bioassay hinsichtlich Inkubationszeit und Verteilungsmuster der 

degenerativen Veränderungen im Gehirn differenziert werden. Auch Resisten-

zen bestimmter Schafrassen sind bekannt. Für die Übertragung von Scrapie auf 

den Menschen gibt es bisher keinen Anhalt. 

Transmissible Mink Enzephalopathie (TME): 

Über diese Form wird bei Nerzen, die in Farmen gehalten werden, erstmals 

1947 in den USA berichtet. Mittlerweile sind sporadische Ausbrüche weltweit 

erfasst worden. Möglicherweise handelt es sich hier um eine TSE, die über kon-

taminiertes Futter übertragen wird.  

Chronic wasting Disease (CWD): 

CWD nimmt insofern eine Sonderstellung ein, als sie als bisher einzige TSE 

neben Tieren in der Farmhaltung auch bei Tieren in freier Wildbahn vorkommt. 

Diese seit 1967 bekannte Erkrankung befällt bestimmte Hirsch- und Elcharten 

Nordamerikas. Die Verbreitung bei Wildtieren folgt dem Verlauf der Rocky 

Mountains mit einem endemischen Auftreten in Teilen Colorados und Wyo-

mings. Die Prävalenz zwischen 1996 und 1999 betrug in den Endemiegebieten 

4.9 % bei bestimmten Hirscharten und 1 % bei Elchen. Über den Infektionsweg 

von CWD bei Wildtieren ist wenig bekannt. Eine horizontale Infektion von 
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