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zu 6848 1S

Die Abgeordneten zum Nationalrat Petrovic, Freundinnen und Freunde
haben am 21. Juni 1994 unter der Nr. 6848/J an mich beiliegende
schriftliche parlamentarische Anfrage betreffend Importe von
Rindfleisch und Rinderprodukten von GroBbriténnien nach Osterreich
gerichtet. '

Diese Anfrage beantworte ich wie folgt:

Zu Frage 1:

Der allfdllige Erregergehalt von spezifischen Geweben kann bisher
ausschlieBlich iliber den Nachweis der Infektion durch tierexperi-
mentelle Ubertragungsversuche festgestellt werden. Beim Rind ge-
lang dieser_indirekte'Erregérnachweis nur im Rickenmark und:im -
Gehirn, wo auch die Vermehrung der Erreger stattfindet, die
schlieBlich zu den spongiformen Ver#dnderungen fihrt. ‘

Mit Muskelfleisch oder anderen peripheren Geweben ist die M6glich-
keit einer diesbeziglichen Erregeriibertragung noch nie nachge-
wiesen worden. ‘ '

Um ein allf#lliges Restrisiko einer auch experimentell noch nie
nachgewiesenen Ubertragungsmdglichkeit noch weiter zu minimieren,
sind aus dem Muskelfleisch alle Knochen und das mit freiem Auge
noch erkennbare Lymph- und Nervengewebe zu entfernen.
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Ein Antrag auf Erteilung einer unter diesen Voraussetzungen mdg-
lichen veterindrbehtrdlichen Einfuhrbewilligung von Rindfleisch
aus Grofbritannien wurde jedoch nie gestellt und es erfolgte auch
kein Import von Rindfleisch aus GroBbritannien.

Zu Frage 2:

Innerhalb der Europ&ischen Union werden derzeit Anderungen des
gemeinschaftlichen Rechtsbestandes hinsichtlich BSE diskutiert.
Aufgrund dieser auf dem neuesten Stand der wissenschaftlichen
Forschung beruhenden Diskussion werden seitens der Kommission und
der Mitgliedstaaten weitere MaBnahmen zur Anderung der derzeit
gliltigen Bestimmungen zu treffen sein.

Ich méchte nochmals betonen, daB Initiativen, die zu einer in der
gesamten EU wirksamen Verschérfung von Mapnahmen hinsichtlich BSE
fuhren, die Osterreichische Unterstitzung finden werxden.

Auch Osterreich wird sich - wie die ilibrigen Mitgliedstaaten - an
diesen EU-Regulativen f£fiir den innergemeinschaftlichen Handel mit
Fleisch und Fleischerzeugnissen mit besonderen Restriktionen'ge-
geniiber GroBbriténnieh érientieren; Der Beitritt Zur EU‘gibt
Usterreich die MSglichkeit, auch aktiv an einer notwendigen
Verschérfung der gemeinschaftlichen Regulative mitzuwirken.

Zu den Fragen 3 bis 63

Seit Inkrafttreten dér.erstén'Sperrkundmachung gégénﬁber Gr¢Bbri~
tannien vom 29. Mai 1990 sind keine Rinder - auch nicht tber
Drittstaaten - éus Groﬁbritannien nach Osterreich eingefﬁhrt,wor=
den. Ebenso keine'anderen durch die Sperrkundmachﬁng nicht zur
Einfuhr zugelassenen tierischen Produkte.

Weiters wurde in den vergangenen vier Jahren auch kein Rindfleisch

(einschlieBlich Kalbfleisch) aus Grofbritannien nach Osterreich
eingefiihrt.

www.parlament.gv.at
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Fiir Fleischwaren und Fleischkonserven aus Grofbritannien wurden
seit Inkrafttreten der Sperrkundmachung 16 veterindrbehérdliche
Einfuhrbewilligungen unter den in der Sperrkundmachung vorge-
schriebenen Auflagen erteilt. Davon entfallen acht auf den Eigen-
bedarf internationaler Organisationen und Botschaften in Wien.
Acht weitere Einfuhrbewilligungen ~ ebenfalls unter den in der
Sperrkundmachung vorgeschriebenen Auflagen - entfallen auf andere
Antragsteller, die nur geringste Mengen von Fleischkonserven oder
von Fleischwaren, die von Rindern stammen, fir den persdnlichen
Bedarf oder als Mustersendungen imporxrtierten.

wahrend das Osterreichische Statistische Zentralamt fiir die Jahre
1990 bis 1993 iberhaupt keine Einfuhren von von Rindern stammenden
Fleischwaren bzw. Fleischkonserven aus Grofbritannien ausweist,
wurden vom Agrarmarkt Austria nur im Jahre 1993 52kg Fleischkon-
serven und 4lkg Fleischwaren registriert.

In der zitierten Splegelreportage wird Osterreich kein einziges
Mal erwshnt; die Erklirung fir das férblge Aufscheinen unter '
"L&nder mit weniger als 100 Tonnen Import" erglbt sich aus obiger
Darstellung.

Eine Information der bffentliéﬁkéif'erscheint‘auf Grﬁnd des‘oben
dargestellten Sachverhalts (Importe ausschlleﬁlich von Fleischwa-
ren bzw. -konserven fir Botschaften und 1nternationale Organlsati-
onen zum Eigenbedarf bzw. gerlngste Mengen fiir den persdnlichen
Bedarf oder Mustersendungen) nlcht erforderlich
An eine Unterblndung dieser Importe unter den vorgeschriebenen
Auflagen ist nicht gedacht.

Zu Frage 7:

Seitens der Mltarbelter der Veterinarverwaltung werden die in den
Medien erscheinenden sowie die zugédnglichen wissenschaftlichen
VerSffentlichungen genauestens verfolgt.

www.parlament.gv.at
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Eine jlingste Vertffentlichung, verfaft von Dr. Groschup und Dr.
Haas von der Bundesforschungsanstalt fiir Viruskrankheiten der
Tiere in Tiibingen, BRD, die den allerneuesten Stand der wissen-
schaftlichen Forschung zusammenfassend darstellt und in der auf
zahlreiche Literaturhinweise Bezug genommen wird, liegt zur Info-

mation bei.

Zu Frage 8:

Die seitens der Veterinirverwaltung seit dem Jahre 1990 ergriffe-

nen Mapnahmen gehen in einigen Punkten iiber die in der EU derzeit
geltenden Vorschriften hinaus. Innerhalb der Europdischen Union
werden - wie in der Beantwortung zu Frage 2 bereits ausgefiihrt -
zur Zeit Anderungen der Bestimmungen hinsichtlich BSE diskutiert.
Neue wissenschaftliche Exrkenntnisse wérden zu Anderungen der
derzeitigen und fir alle Mitgliedstaaten rechtsgliltigen
Entscheidungen fiihren.

Eine allfdllig notwendig erscheinende Kritik wixrd zum gegebenen
Zeitpunkt und in den entsprechenden Gremien anzubringen sein°

Zu Frage 9:

Durch die in Osterreich seit dem Jahre 1990 ergriffenen Mafnahmen
ist nach dem Stand der Wissenschaft eine Gesundheitsgefahr fiir
Menschen, Tiere und Mitwelt in Osterreich auszuschliefen.

Zu Frage 10

Diese Frage stellt sich nlcht zumél‘éih "politiscﬁéé»Vérsagen“
nlcht gegeben ist° | | B

B é //%mﬁ/w
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1034 -06- 21 ANFRAGE

der Abgeordneten Petrovic, Freundinnen und Freunde
an die Bundesministerin fiir Gesundheit, Sport und Konsumentenschutz

betreffend Importe von Rindfleisch und Rinderprodukten von Grofbritannien nach
Osterreich

Unter dem Titel "Gruselkeim im Futter" berichtet das Magazin "Der Spiegel" (Nr.23/1994,
Seite 208 ff), daB nach wie vor Kadaver- und Knochenmehle europa- und weltweit an
landwirtschaftliche Nutztiere (Rinder, Schweine) verfiittert werden. Der deutsche Gesund-
heitsminister Horst Seehofer spricht in diesem Zusammenhang von einem "nicht zu ver-
antwortenden Experiment am Menschen". Dennoch haben die EU-Gremien kein Export-
verbot bzw. generelles Verbot einer Verfitterung von Kadavermehlen an Nutztiere verfiigt.
Mehr noch: Rinderprodukte aus Grofbritannien werden selbst in der pharmazeutischen In-
dustrie hiufig verwendet (z.B. Rinderleber). In allen Bereichen der Transplantationschirur-
gie sowie bei Zellkulturen wird - obwohl dies absolut vermeidbar wire - fGtales Kélberse-
rum, ebenfalls ohne Uberpriifung der Herkunft, eingesetzt. Ebenso werden Fleisch und
Fleischprodukte, Schwarten, Knochen und Geddrm zur Herstellung von Kosmetika, Schuh-
creme, Diinger und anderen Produkten importiert.

Die Importe britischer Rinderprodukte nach Osterreich wurden von der &sterreichischen
Regierung bisher stets in Abrede gestellt. Die Bevolkerung wurde informiert, da nunmehr
eine zweijahrige Ubergangsfrist gelten soll, innerhalb derer mégliche Gesundheitsgefahren
noch geprift werden konnten, bis die Binnenmarktregulierungen voll greifen. Im
Zusammenhang mit dem Beitritt Osterreichs zur EU stellen die unterfertigten Abgeordneten
daher folgende

ANFRAGE:

1. In der parlamentarischen Anfragebeantwortung (6144AB zu 6213/J) haben Sie be-
hauptet, es gebe keine Importe von lebenden Rindern bzw. Rinderprodukten wie
TierkOrpermehlen, Knochenschroten, Knochenmehlen und Innereien von
Grofbritannien und Nordirland nach Osterreich. Die Einfuhr von Rindfleisch oder
daraus hergestellten Fleischerzeugnissen sei jedoch unter der Bedingung zuldssig, daf
alle Knochen und das mit freiem Auge noch erkennbare Lymph- und Nervengewebe
entfernt worden sind. Inwiefern halten Sie diese Einschrénkung fiir ausreichend?

IG GMNFRAGEMBLRIMPORTGB.DOC ' ; ~swww.parlament.gv.at .-
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Ebenso erkliren Sie in der o0.a. Anfragebeantwortung, daf} hinsichtlich BSE bei einem
EU-Beitritt Osterreichs nach MafBgabe des EU-Beitrittsvertrages und der zukiinftigen
Rechtsentwicklung der EU weitere MaBnahmen zu setzen sind. Welche
Schutzmafnahmen werden Sie angesichts des Betrittes Osterreichs zwrEU setzen, um
zu verhindern, daB es iiber den Import von Rinderprodukten bzw. Rindfleisch aus
dem EU-Raum zu einer Gesundheitsgefahrdung der Osterreichischen Bevdlkerung
kommt?

Ist es zutreffend, daB entsprechend der Spiegelreportage (Nr. 23/1994, Seite 209)
tierische Produkte von Rindern bzw. lebende Tiere von Grofibritannien nach
Osterreich importiert wurden ( angefiihrt unter: "Linder mit weniger als 100 Tonnen
Import")?

(Bitte detailliert Art des Importes, Zolltarifnummer und Mengen anfithren.)

Warum haben Sie die Offentlichkeit {iber diese Importe von Rindern bzw. Rinderpro-

-dukten nach Osterreich nicht informiert bzw. - falls die "Spiegel"-Reportage nicht den

Tatsachen entspricht - wieso haben Sie in der Offentlichkeit keine Entgegnung vorge-
nommen?

Zu welchen Zwecken wurden Tiere (Rinder) bzw. tierische Rinderprodukte aller Art
importiert?

(Bitte genau Art des abnehmenden Betricbes bzw. der abnehmenden Orgamsatlon
sowie jeweiligen Verwendungszweck anfihren.)

Was gedenken Sie in Sachen Unterbindung derartiger Importe zu tun? -

Von welchen wissenschaftlichen Daten iiber den Rinderwahn bzw. Gber die bei Men-
schen registrierte Creutzfeldt-Jakob-Krankheit geht das Gesundheitsministerium aus?
(Bitte die fiir die Haltung des Gesundheitsministeriums relevanten wissenschaftlichen
Quellen anfiihren.)

Ihr deutscher Kollege Gesundheitsminister Seehofer hat das politische Versagen der
EU in drastischen Worten angeprangert; warum war von Ihnen keinerlei Kritik zu
vernehmen?

Kénnen Sie ausschliefen, da durch schon getitigte Importe irgendeine Gesundheits-
gefahr fﬁr Menschen Tiere und Mitwelt in‘ Osterreich hervorgerufen wurde?

Was werden Sie tun, um al]falhge Opfer des politischen Versagens schadlos zu
halten?

. "'wWw.parlément.gv.af_ .
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Die Bovine Spongiforme Enzephalopathie (BSE)

Martin H. Groschup und

Bernd Haas

Codewiirter: Bovine Spongiforme
Klinik - Aushreitung - Diugnose

Enzephalopathie -~ BSE ~ Scrapic -

in (ber 120 000 Fillen steliten
britische Landwirte seit 1885 bel
ihren Rindern ungewghniiches
Verhalten und Bewegungssidrun-
gen fest. Die Rinder litten an der
JBovirnen Spangiformen Enzepha-
lopathie” (BSE), die in den Medien
meist als Rinderwahnsinn” be-
2elchnet wird, Spekulationen (iber
eine mdogiiche Gefdhrdung des
Menschen fihrten 2u einer Beun-

Die Krankheit

An BSE crkrankte Rinder zeigen
Anonutien im Verhalten, im Gang
und in der Koérperhalwing, Zu An-
fang muchen sich Unruhe und
Angst beawrkbar, Manche Tiere
stumplen mit den Fiillen, wiihrend
andere sich ununterbrochen iiber
die Nase lecken, Ausschlugen und
eine  allgemeine  Nervositit  im
Melkstund  werden  hiiufig  als
Krankheitszeichen angegeben, Die
Tiere  stehen minutenlang  unbe-
weglich in einer Swllecke und star-
ren unter sich. Schon geringe Ge-
riiusche oder leichte Beriihrungen
losen dann  allerdings  pisitzliche
schreckhafle Bewegungen oder gar
Kriimpfe aus, die oft als Raserei
interpretiert werden. An den hinte-
ren GliedmaBen ist deutlich ein
schwankender und unsicherer Gang
erkennbar, der beim Traben der
Tiere aufl der Weide sogar sielzen-
artig ausschen kann. Aul Betonbo-
den rutschen die Tiere beim Ume
drchen aus oder fallen gar hin, Dic
Milchicistung der Tiere sinkt, Sic
kauen kaum mehr wieder und wer-
den im  Verlauf der Krankheit
imuner schwiicher, Im forigeschrit-
tenen  Stadium  kommt es  zum
Festliegen (AUSTIN und SIM.
MONS, 1993; WILESMITH et al,,
19924).

Die Inkubationszeit der BSE kann
vermutlich 22 Monate bis hin zu 15
Juhre . betragen  (LAMMING,
1992). Am hliufigsten erkranken
Tiere im Alter zwischen 4 und §
Juhren. Die Krankheit verliiuit fort-
schreitend und endet nach 3 Wo-
chen bis 6 Monaten tddlich, Dic
BSE gehirt in dic Gruppe der
iberiragbaren spongiformen Enze-
phalopathien. Diese flthren zu einer
schwammartigen Degeneration des
zentralen Nervensystems, mit der
Folge, daB das erkrankie Individu-
um unter nervdsen Ausfaliserschel-
nungen verendet (WELLS et al.,
19891, Bei den spongiformen Enze:
phalopathien treten keine Antikdr-
por pegen den Erreger auf, Eine
Fleischwirtsch. 74 (8), 1994

ruhigung der Verbraucher, Dleser
Aufsatz gibt einen umfassenden
Uberblick Uber die Ausbreitung,
Kiinik und Diagnose der BSE-Ers
krankung und dle chemische und
physikalische Widerstandsidhig-
kelt des ursdchiichen Erregers.
Die Mbglichkelt des Ubersprin-
gens uer Erkrankung auf den Men-
schen wird diskutlert.

sichere  Diagnose ist bisher aur
postimortal mdglich.

Dic BSE tritt zur Zeit fast aus.
schlieBlich in Gro8britannien auf,
Bis Anlang 1994 verendeten dort
ither 120 00G Rinder an BSE. Wi-
chentlich kommen derzeit etwa 750
Fille (WILESMITH, 1994) hinzu.
Etwa 92,5 % der Fiille ercigneten
sich bei Milchvieh, der Rest bei
Mastvieh. Der. prozentuale Aneil
der  Milchvichherden, in denen
BSE auipetreten ist, liegt bei 40 %,
der der Mastbestiinde bei 10 %.
BSE ist vorwiegend ecine Einzel-
tiererkrankung, das heiBlt in den
betroffenen Herden erkranken nur
ciwa 2,6 % der Tiere (LAMMING,
1992). AuBerhalb Gro8britanniens
erkrankten bis Anfang 1994 in Ir-
land 59 Rinder, 72 Tiere in der
Schweiz (HORNLIMANN, 1994),
5 Tiere in Frankreich, 3 Tiere in
‘Portugal. jeweils 2 Tiere im Oman
und in Deutschland  (Stand
18.3.1994) sowic je | Tier in Diine-
mark und Kanada., Dic beiden in
Deutschiand  erkrankten  Rinder
stammten aus dem Vereinigten
Konigreich und waren vor dem
ErlaB der Europiiischen Union aus
dem Jahre 1989, in dem ein Ver-
bringungsverbot  {lir erwachsene
britische Rinder in andere Mit-
gliedstaaten ausgesprochen wurde,
nach Deutschland eingeflihrt wor-
den.

Wichtige Differentialdiagnosen zur
BSE sind Weidetetanie, die nervé-
se Form der Ketose, Kupfermange!
sowic bakterielle (Listeriose) und
virale (Aujeszkysche - Krankheit,
Tollwuty Infektionskrankheiten
(GROSCHUP ¢t al., 1994).

Der Erreger

Ubertragbare spongiforme Enze-
phalopathien werden durch bisher
nicht bekannte Erreger verursachi,
. Fir dic extrem hohe Stabilitiit der
Erreger gegenliber physikalischen
und chemischen Einwirkungen gibt

‘bezeichnct

A irred

1 Abb.  1:  Hisiclogischer
'} Sehnilt durch die Medulla
oblongaia {Nutlews tacius
| salitarli) aines in BroNuritan.
nian an BSE erkeankion RAmn.
2 des nach Farbung mit Hama.
toxylin-Bosin:  Status  spon.

Fig. 1: Histopathological
section of the meduita oblon:
| gata {nuciaus iractus solita.
tii) of a BSE diseased british
d cow:  slalus  spongiosus.
stain: haematouylin and eo-
sin,

Aufnahme: F.

stalt for Vi

kheiten der Tiera; das

Préparat wurde uns fraundiicherwsige von'; Central Veigrinary Lahoratory, Waybridge, zur

Yerligung gesteilt

ex keine Parallcie (CHATIONY o
al., 1979, RIMBERLIN, 1983, AS-
HER, 19803, Es gibt im wesentli-
chen drei Theorien zur Natur des
infckiiftsen Agens: Dic Virus-, dic
Viring- und die Prion-Theorie.

Die Virus-Theorie nimmt an, dal
der Erreger aus einer Nukleinsiiure
uad ciner hierdurch kodierten Pro-
teinhiiile hesteht. Die Viring-Theo-
rie fordert, daB die hypothetische
virale Nukicinsliure nicht von vi-
ruseigenem, sondern von in seinen
Eigenschaften veriindertem zelfulll
rem Protein umgeben ist, Weder
fur die Virus- noch fr die Virino-
Theorie gitt o8 wissenschaftlich
fundierte Belege, Allerdings ent-
sprechien beide am ehesten dem
uns geliinfigen Bild cines Infekii-
ONSCITCLCTS,

Die Prion-Theoric unterscheidet
sich duvon grundlegend, weil hier
von. cinem Protein als infektitsem
Agens ausgegangen wird, Schon
frih konmie gezeiglt werden, dal
sich bei der Aufreinigung des Erre-
gers aus Gcehirnmaterial cine [so-
form cines zelluldren Proteins zu-
sammen it der Infektiositét anrei-
chert. Dicse [soform wird als soge-
nanntes Prion-Protein oder PrP5°
(PRUSINER, "~ 1982).
Nach der Prion-Theorie stellt die
Modifikation des zelluliren Prote-
ins (PrPY) zu PrP3¢-das Schitisseler-
eignis fiir die Vermehrung des in-
fektibsen Agens dar (OESCH et al.,
1985).

Die Diagnose

Eing sivhere  Diagnose spongifor.
mer Cnzephaloputhien ist im allge-
meinen nur postmortal moglich.
Dies licgt daran, daB natiirlicher
weise keine Antiktrper gegen. Erre-
ger spongiformer Enzephalopathien
gebildet -werden und ihr direkter
Nachweis nur it langwierigen Tier-
versuchen maglich ist, wobei in der
Reget- 7NS-Gewebe verwendet
werde uf, :

"Fleischwirtsch, 74 (5), 633-§

23 01 03d)
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Die  wichtigsien  Labormethoden
zur Diagnose spongiformer Enze-
phalopiathicn bet Ticren sind die
Histopathologie (WELLS ¢t al..
1989) (Abb. 1), dic Elektronenni-
kroskopie (HOPE et al., 1988}, der
Immunoblot (HOPE et al,, T988;
SCOTT ctul., 1990} (Abb. 2 und 3)
und der Tierversuch (FRASER et
al., 1992). Beim Menschen kon-
nen auch das Elekiroenzephalo-
gramm und die Messung der Enc-
lase-Aktivitit im Liguor zerebro.
spinalis zur Diagnose herangezo-
gen werden.

In Deutschland wird die Diagnose
der BSE mittels histopathologi-
scher Untersuchung von Gehirnen
neurologisch auffiliiger Tiere und
zuslitzlich mittels Immunoblot ge-
stellt, Die bei der amtlichen Unter-
suchung angewandten Verfahren
entsprechen den in GroBbritannien
cingesetzten Methoden. Die Tier-
seuchenreferenten des Bundes und
der Linder haben cinvernchmlich
geregelt, dall in Deutschiand dic
amtliche histopathologische Unter-
suchung von Proben bei BSE-Ver-
dachtsfillen vom Landesveterinér-
untersuchungsamt fUr das Gesund-
heitswesen Nordbayern (Ntirnberg)

-durchgefiihrt werden soll, dessen

Mitarbeiter in  GroBbritannien in
der BSE-Diagnostik ausgebildet
wurden, Der histopathologischen
Untersuchung muB eine minde-
stens 2wdchige Fixierung der Ge-
hirnteile in Formalin vorausgehen,
bevor Schnitipriiparate hergesieilt
werden konnen. Nach klrzeren Fi-
xationszeiten des Nervengewcbes
kann es bei der Anfertigung der
Schnitte zu Quetsch- oder ReiB-
Artefakten kommen, die das Vor-
liegen der typisch ,schwammarti.
gen" ‘= ,spongiformen" Verlinde-
rungen vortduschen und so zu
falsch positiven Ergebnissen fuh-
ren ktnnen.

{m Immunoblot, der in der Bundes.
forschungsanstalt _ftir Viruskrank-
heiten der Tiere durchgefthrt wes-
den soll, wird versucht, das fUr
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Abb. 2: Immunoblot-Untersuchung des Gehirnas eines an BSE-atkrankton Rindes aus
GroBbntannien (458) als Posiliv-Kentrolie sowie von vier negativen BSI-Vordachisprobon
(Ra 20/83, Ra 21/93. Ra 22/93 und Ra 142/93) aus Devutschland. Pathulugisches Prion-
Protein (PrP} wurde milleis fraktionelier Ultrazenlrifugation angereiched. mittels $DS-
Polyacrylamidgal-Eleklrophorase sulgetrannt und aut Nitrozeliulose Uburiragen. Pathologis
sches PrP 1813 sich miitels Immuncblot als Banden dar Malekulargowichio 35, 28 ung 25
kDa nur im Extrakt des an BSE erkrankten Tierss, nichl abar im Exirakt des Normaltieres
nachweisen. Die drei verschiedenen Banden stalien untarschiadi Glykasilisrungst )
das Proteins dar. Der Immunoblot wurde unter Verwendung eines spezifisch gegen bovinas
PP gerichteten Anti-Paptidsarums durchgetihnt (GROSCHUP und PFAFF, 1903). Patholo-
gisches PrP- besitzt dariber hinaus eing partietle Protei K- {PK) Resi . das heif}t
das Molakulargewicht verringart sich durch den Verdau lediglich sut 27-30 kDa, wahrend
physivlogisches PrP vollstandig degradien wird.

Fig. 2: Immunoblot investigatron on brain samples of four suspect DSE cases from
Garmany, A BSE- positive sample (458) from & boving brain from Greu!l Drilain served as
a pasitive controt. Pathologicat PrPISE of molacuiar waights 35, 28 and 25 ADa was detogted
only in the pesitive control fane. Thy thres banda represent threa difleront ylycosHation forms
of the same protein respectively. PrPPSE was datected by @ species spacitic anti-peptid
serum 10 bovine PrP (GROSCHUP und PFAFF, 1993). Pathological ¥+ was partiatly
resistant 1o protei K-di ion. while physi ical PrPC was compiutcly degraded by
the anzyme.

NitrozeHulosemembran  {ibertragen
und mit einem spevifischen Antise-
rum nachgewiesen (Abb, 2 und 3)
(GROSCHUP et al.. 1994a). Dic
Diagnose mittels Immunoblot dau-
ert etwa eine Wouhe und wird
wegen des erforderlichen Aufwin-
des in der Regel nur bei zuvor

spongiforme Enzephulopathien ty-
pische Proteinase K-resistente Pri-
on-Protein nuchzuweisen. Hierau
wilssen native Gehirnproben mit
fraktioneller  Ultrazentrifugation,
Proteinase K-Verdauung und SDS-
Polyacrylamidgel-Elektrophorese
aufgetrennt werden. Das nicht ver-

daute Prion-Protcin wird auf eine  histopathologisch it positivem
BSE 5536 BSE 704/94
pos. Verdachtsfaitl
Kontrolle Diepholz
o & e @ ' Pk
106 o
80
49
32 %
27 %
18

Abb, 3: imenunobiol-Untersuchung des 2weiten in Deutschiand bestaliyion DSE-Falles bei
einem Galloway-Rind aus Niedersachsen (BSE 704/94), Die Proben DSE 5536 stammisn
von ginem in GroBbritannian an BSE varandeten Tier und dienten als positiva Konirolls, Die
Proban wurden jewells ‘zur Absicherung des Vorliegens der pathoiugischen, partielt
Protainasg K-resistenten 1soform des Prion-Proteins nach Proteinase K-Behandlung (10 mg/
mi} oder unbehandent aulgeiragen. Patholagisches Prio-Protein widersiaht der Behandiung
wahrend physiologisches PrP vollstandig verdaul wird. Molekulargewichismarker sind auf
der links auflen liegenden Elektrop! pur aulgetragen,

Fig. 3: Confirmation of the second BSE case (breed Galioway, BSE 704/94) in Germany by
immunoblot. Sample BSE 5536 originated from a BSE case from Groat Britain and served
as a positive control, Purified samples were. digested with or without proteinase K to chack
for protsinase K-resistant proteins. Cellular PrP would ba completely degraded by the
snzyme, Molecular weight markers are given at the laft,

oder zweilvlhaftem Ergebnis unter-
suchten Proben durchgeiitha,

Spongiforme
Enzephalopathien bei
anderen Spezies

Bisher traten tGbertraghare spongi-
forme  Enzephalopathien  auBer
beim Rind pattirlicherweise bei {ol-
genden Spezics auf,

Bei Schaf und Ziege ist dic Scrapie
seit etwa 250 Jahren bekannt und
kommt heute in weiten Teilen der
Welt sporadisch oder cndemisch
vor. In Gro8britannicn ist vermut-
lich sogar ein Drittel aller Schal-
herden infiziert (MORGAN et al.,
1990). Der Scrapie-Errcger  der
Schafe und Ziegen wird vorwie.
gend perinatal tiber die Nachgeburt
fibertragen. Dic Tiere erkranken
und verenden nach einer Inkubati-
onszeil von -durchschaitilich 3 his 4
Jabiren (ANDREWS, 1992 DEY.
WILER, 1992, WOObD, 1992
CLARK und MOAR. 1992), in
Deutschiand wurden in den letzten
Jahren vier Ausbriiche angezeigt
cin Aushruch ercignete sich 1973
in der chemaligen DDR sowie drei
in den Jahren 1985, 1989 und 1991
in den alten Bundeskindern (KOM-
PER, 197}; STRAUB und WEI-
LAND, 1992).

Beim Nerz trat in den letzien 56
Jahren vorwicgend in den USA die
Jrunsmissibie mink  encephalopa-
thy™ sporadisch auf, die vernwtlich
durch Verftiterung  vonn Abfililen
Scrapic-infizierter Wiederkiiuer
ausgelost wurde, Bei amerikani-
schen, in Gefangenschalt gehalte-
nen Hirschen tritt seit . 1967 spora-
disch die .chronic wasting discase™
{CWD) auf (GUIROY et al., 1993).

Seit dem Beginn der BSE-Epide-
mie infizierien sich in britischen
zoologischen - Giirten  Nyalas,
Gemsbicke sowie  Kudu-, Elen-
und Oryxantilopen an crregerhalti-
gen Fleisch- und Knochenmehlen
(LAMMING, 1992). Bei Kudus
konte autlerdem in mchieren il
fen cine vertikale Ubertragung von
der Mutter auf das Kalb nachge-
wiesen werden (CUNNINGHAM
et al., 1993). In einem Fall wurde
der Erreger sogar horizontal von
einem Kudu sufl ein anderes Gber-
tragen (KIRKWOOD et al., 1994),
Alle diese Ticrarten gehéiven zur
Familie der Bovidac und werden
auch vom Scrapie-Agens infiziert,

Bei Katzen tritt seit 1990 in GrofBi-
britannicn dic Jeline spongiforme
encephalopathy" (FSE) auf, an der
bis Anfang 1994 41 Hauskatzen, 2
Geparden und ! Puma erkrankien
(WYATT ct al; 1992; WILLOW-
BY, 1992). Es wird angenommen,

©daB die Katzen Ober dos Futter

infiziert wurden, Vor dem Auitre-
ten der BSE-Epidemie ist die FSE
nie beobachtet worden, Man kann
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also vermuten, dall der Erreger
durchuden Wirtswechsel von Schaf
aut dus Rind neue Bigensciabien
gewonnen hat und auch fiie Kutzen
infektids geworden ist.

Dic wichligsten Versuchstiere sur
Erforschung der spongiformen En-
zephalopathien sind Hamisier wnd
Miiuse. Diese Tiere simd nicht nur
biltiger zu hatten als Grolltiere. in
itmen ist auch div Inkubationsseit
der Errcger spongiformer Ensepha-
lopathien kilrzer. Sie hetriigt jedach
immer noch je nach Spezies, Tier
und Erregerstamm wehrere Monate
bis Jahre.

Beim Menschen treten dic (Creutz-
feld-Jacob  Discase  (CHI, das
Gerstmann-Striiussier-Scheinher-
Syndrom {(GS8S) und [ Kury™ aul’
{BROWN, 1991 Dic wichtiese
dieser Krankheiten ist dic CID. dic
weliweit mit ciner Hiufigheit son
etwi cinem Fall pro Million Lin.
wohner und Jahr aufirit, Rund § %
dieser Fiille fassen sich aut vine
parenterale  Iafehtion mit CID-
Agens zurlickfihwen, 2.8, Giber ver-
unreinigtes  homanes Wachstums-
hormon. Bei famililir gehiiuft auf-
tretenden GSS- und  CID-Fiitlen
wurden  verschicdene  Mutationen
im Erbgut gefunden, div cine Prii-
disposition fiir dic Erkrankung dar-
stelen. B0 % aller CID-Fiille weten
allerdings spontan auf. weshalb ci-
nige Wisseaschaftler cine Infehion
noch unbekannten Ursprungs als
Auslaser fiir diese Fiille annchmen,
Kurw trat - bei Eingeborenen des
Fore-Stammes aul Papua-Neugnie
nea aul und wurde durch orale
Aufnahme des Erregers aus Gehir-
nen Verstorhener swliihrend ritueller
Begriibniszeremonicn  tibertragen
(BROWN, 1991}

Ist die BSE eine Gefahr
fiir deutsche
Rinderbestinde?

Fir dic Bewertung der Gutlilirdung
durch  dberiraghare  spongiforme
Enzephalopathien sind drei Fukso-
ren maligeblich:  die  Exposition
bzw. Menge  des  verabreichien
Agens, die Applikationsart und die
Spezies-Barriere. Dic intrazerchra-
le oder intruperitoneale Applikinion
sind wesentlich effektiver als die
orale. Die Wahrscheintichkeit, dafd
eine Speziesbarricre ithersprungen
wird, simmt mit der Monge des
verabreichien Agens 2u, Zur Beur-
teilung der Gefiihrdung dewscher
Rinderbestiinde lielert die Bniste-
hungsgeschichie der BSE wesenti-
che Informationcn.

Seit 1979  werden in  hrili-
schen Tierktrperbescitigungsania-
gen Tierkadaver unter Bedingun-
gen dekontaminiert, dic cine siche-
re AbtGtung des Scrapic-lrvegers
nicht mehr gewiihrieisten. In Anfa-
gen, dic 80 % der aller in GroBbri-
annien anfallenden Tierkérper ver-
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arheiten, werden bis 2 heutigen
Tag dic notwendigen. Erbitzungs-
werte von 133 °C bei 3 bar Dampf-
druck diher mindestens 20 Minuten
mcht erreict, Daritber hinaus wird
vermigier, dald seit 1979 der Wir-
Kungsgead der lnaktivierung durch
das Weglassen cines Extraktions-
selirittes mit orgamischen Fosungs-
mitteln zusiitzdich gemindert ist, In
der Folge gebngie in GroBbritanni-
eit ungendigend inaktiviertes, das
heilit mit Scrapie-Erregern konta-
miniertes Tiermehl in den Handet,
fn Grofibritannien  worden  Tier-
mahle sy dieser Zuit als Kenftfutter
aw Brgiingang des Grondlotiers
vorwicgend . an Milchvich und in
gevingerem Malic an Mastvieh ver-
fiitert. Danit wurden  britische
Rinder seit Anfang der 8Ocr Jahre
hetrichtlichen Dosen des Serapic-
Aguens ausgesetzt, Der Binfluld ehe-
mischer and - physikalischer Be-
handiungsvestaliven aal die Iafek-
HOSIEL des Serapic-Agens istin der
Tabelle durgesteti. Der massive
tfektionsaloueh Siibwete vzur Uher-
windusg der Speziesbarriere vom
Schaf auf das Rind. Nuch otwa §
Jabreny fokubationsseit erkrankten
die eraen Viere an BSE (WILE.
SMITHE et ab. 1991 Aus den
Kadinerm dieser Tiere wurde wic-
derum Fierneh!t hergestellt, das
nun nicht nure mit Serapic-, sondem
in zunchmendem MaBie auch mit
dem an Rinder adaptierien BSE-
Agens | homaminiert war,  Diese
Verfuhrensweise fiihite bis zur Bin.
fithrung cines Verfiitterungsverho.
tes fir Viermehle an Wiederkiiuer
ah Juli TUSH 2ur massenhafien In.
fektion der britischen Rinderpopu-
tation {WIHLESMITH ct ai., 1992b).

In Deutschland st cine solche Ent-

wicklung usus drei Gritnden nusge-
schlossen. Frstens ist bei uns dic
Scrapie schr selien, das heildt unser
Tierkorpergut ist praktisch frei von
Scrapie-Errepern, Zweitens sind in
Deutschland dic Tierkrperbeseiti-
gungsanfagen verptlichiet, dic oben
genannten zur Zerstirung des Prres
gers erforderlichen Temperaturen
und  Bedingungen  cinzuhalten.
Zum dritten ist es in Deutsehtand
nicht dblich, an Wiederkiiuer Ticr-
mehl zu verfiitiern.

tn vercinzelien Fiillen von BSE bei
aus England importierien Rindern
wird Keine Gelabir fiir die deutsehe
Rinderpopufation geschen, di die
Ubcriragung  von Rind vu Rind
thorizontal wie vertikal) nach bis-
herigem  Kenntnisstand — allentalls
von geringer Bedeutung  fiir die
Aushreitung der Krankbeit ist,

Abgesehen von den Uherlegungen
ar Spezies Rimd -ist zome Schutz,
der deutschen Fierbestiinde  allge-
mein darmud 2a achien, dald oor
ordnungsgemiil arhitzte Tiermehle
wverftittert werden,

Besteht eine Gelfahr fiir
den Verbraucher?

Iis gibt bisher keine Hinweise, dald
der Menseh durch Kontakt  mit
BSE-infizierten Tieren oder durch
Genull von Produkien solcher Ticre
an spongiformen Enzephalopathicn
erkranken kann, Bis zur verbindli-
chen Klirung dieser Frage durch
das Auftreten vder Aushiciben ge-
hiiufter Fiille von CiD in Grobibri-
tannien werden wegen  der schr
langen Inkubationszeit  spongifor-
mer Erkrunkungen beim Menschen
thei parenterater Infoktion etwa §

Tab.: Einflul von chemischen und physikalischen Behandiungsschriten auf die Infekiiositd!

von Scrame-Agens (CHATIGNY und PRUSINE
al., 1986)

R. 1979 KIMBERLIN et ai., 1983; ASHER et

Tab.: Influence of chemical and physical treaiments on the infectivity of scrapie agenl
{CHATINGNY and PRUSINER, 1979; KIMBERLIN et al., 1983; ASHER ¢! al., 1986)

Behandiung Reduktion dar
Infoktiositat
(log 10)
Chemische ElnfiGose:
1 M NaOH 26-7
Phenoi-Extraktion >B
10Q %5 Ameisansdure 6
20 % Na-Hypochiotid {entspr. 2 % fraiem Chior) >6
1 M XSCN oder NaSCN 57
0.5 % Na-Hypochiorid 4
0.01 M Na-Metaperjodat 4
1% S0S 2
3.7 % Formaidehyd 2
% Triton X-100 <1
$ % Na-Deoxycholat <t
1% N-Lauroyl-Sarkosin <1
100 % Ethanol <!
100 ®y Chiorotorm <t
Physikalische Einfilisse: '
Aulokiavieren 121°C/t h . »6~7
100°C/1 h 34
80°C/t b <t
Steriligation 160 °Cit b »8
Bestrahlung  UV-Sirahlen . hohe Resistenz
lonisierende Strahien hohe Resistenz
: Pcz)leusuu (Protemase K, Ficii, Papain :
Pronage, Trypsin) <2
Glykosidase <1
Nucieasen  DNase <1
RNase <!
Lipase <t
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bis 30 Jahre) woht noch viele Jahre
vergehen. Binstweilen muld das Ri-
siko indirekt bewertet werden, Bs
ist zunlichst fostzoustelien, dul in
epidemiologischen  Untersuchun.
gen kein Zusammienfumng zwischen
der Serapie der Schafe und Ziegen
und der CID des Menschen er-
Kemnbar wir (BROWN o1 sl 1OR7;
BROWN ¢ al.. P21, In Grothrie
tannien,  wo  Scrapic endemisch
vorkommt, ist dic Inzidenz von
CJD genauso hoch wie in Austra-
tien, wn Scrapic it 1945 nicht
mehr aultrat, I Frankeeich kom-
men CID-Fiille weder in Berufs-
gruppen mit imtensivem Kontakt 2u
Schaten noch in der diindlichen
Bevalkerung hiiufiger vor als in der
Gesamipopubition.  CID-Erkran-
kungen von Persoien, die sach-
weistich nic Schotfleisch zu sich
genommen haben, wurden chenso
berichiet wid cin Fall bhei ciner
Vegetarierin, Binzelfiille von CJD
bei Limdwirten oder Verbrauchern
vom Rind stammender Produkie,
wiv sie kitrzlich von der Presse
beriehtet warden, sind wegen der
statistischen Streaung der CID-FMl-
fe in der Bevilberung ohne Be-
weiskraft, Jedoch fehrt das Anfire-
ten des FSE i der Katze nach
Emstehung der BSE in Grolbritan-
wien, dafd ein Wevhsel eines Fire-
gers vop ciner Spezies (Schaf) zu
ciner anderen (Rind) auch  scine
Eigenschalten in bezug aul cine
dritte  Spezies  verdindern kann
(BRUCE, 1994,

Bei der Abschiitzong des Risikos
ist v bedenken, in welchen Guwe-
ben der Erreger in welcher Kon-
zentration nachgewiesen wurde. in
Gehirnen BSE-kranker Rinder wur-
den durch Infektion von Miusen
TFiter von etwi ciner Million infek-
1iser Einheiten proy Gramm ermit-
telt. In Muskeln und Mileh konnte
dagegen keine Infektitsitit nachge-
wigsen wernden (FRASER. 1993).
Bei allen in CGrofibrivumien  ge-
schiachteten Rindern miissen auf-
grund des (Speciticd Bovine Offal
Ban™ von {990 CGcehirn, Ricken-
mark, Milz, Thymus, Tonsillen und
Bingewelde verworfen und  un-
schildlich heweitigt . werden
(LAMMING, 1992),

Dic EG versucht mit einer Reihe
von MauaBnalwnen, das hypotheti-
sehe Risiko fir Verbraucher auBer-
halb GroBbritannicns weiter zu ver-
ringern. Nach der Kommissions-
entscheidung RUMGY/EWG (ABL L
225 5. 51) vom 28.7,1989 durfen
keine Rinder aus GroBbritannien

-mehr ausgeliut werden, die vor

dem 18.7.1988 peboren wurden
oder die von Rindern stammen, bei
denen Verdaelt aul BSE besteht
oder hei denen die Kramkheit saache
gewiesen worde. Mit Entscheidung
GYSUEWG (ABL L 41 S, 23)
wurde zusitelich  untersagl, da
Rimder, die in Ciroflbritannicn ge-
boren wurden snd filier als 6 Mo-
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nate sind, in die Mitglicdstaoten
verbracht werden. Aux GroBibritan-
nien eingefiibrte  jungere  Kiither
missen vor Vollendung des 6. Le-
bensmonmts geschiachtet werden,
Gemiil Entscheidung 902200/EWG
(ABL L 108 S. 24 et GroBibritan.
nien zalireiche Gewebe wnd Orga-
ne von Rinderns unter wwderem
Gehirn, Rickenmark,  Thymus,
Maundeln, Milz, Diirme, plazentires
Gewebe, Zelikulturen,  Blutserum,
letales  Kiilberserum. Bauchspei-
cheldriise,  Nehennicren,  Hoden,
Eicrsticke. Hypophyse - und  fym-
phoide Gewebe nicht in andere
Mitghicdstamen  versenden,  Dies
hetrilft  sowohl  ihre  misgliche
Zweekbuestimimung zum menschii-
chen Verzehr, wie 2ur Verwendung
in anderen  Bereichen, ctwa der
pharmazeutischen Industric,

fn- bezug auf Rindlleisch hat die
EG-Konmission  beschlossen (907
261/EWG, ABL 1L 140 S, 29), dald
aus  Grofibritanpien ausgefibries
entheintes Rindlleisch von sichtbi-
e Nerven and lymphatisehen Ge-
wehen befreit sein mull. Bei nicht
entbeintem Rindfleisch ist zu be-
scheinigen, dofl es nicht aus Be-
stiinden honunt, in denen in den
letzten zwet Juhren die BSE-Er-
keankung aulgetreten ist.

Die Bundesregierung tritt flir wei-
tere Matinahmen 2u Verringerung
des Restrisikos cin, Hierbei geht es
vor allem um weitere  Beschriin.
kengen  des  innergemcinschaltli-
chen Verbringens von Rindfieisch
nus Girolthritannien. Das Verflitern
van Tiermeht an Wicderkiiver soll
verbolen werden,  Bestimmte  po-
tentiell erregerhaltige Gewebe sol-
len von der Herstellung von Siiug-
lings- und Kleinkindernahrung aus-
geschlossen werden,

Forschung zu BSE

Die weltweiten Forschungsaktiviti-
ten aul dem Gebiet der transmissi-
blen spongiformen Enzephalopathi-
en befussen sich vor allem mit drei
Fragesteflungen

~ der Charakierisierung des Erre-
gers

- der Frage der Ubertragbarkeit
auf den Menschen und

- der Verbesscrung der diagnosti-
schen Maglichkeiten,

In der Bundesforschungsanstalt fir
Viruskrankhciten der  Tiere
(BFAV) wird die dritte Fragestel-
lung besonders intensiv bearbeitel.
Die Sensitivitit des Immunoblot-
Verfahrens, das derzeit als spezi-
fischstes Nachweisverfahren fur
BSE gilt und deshalb in der BFAV
sur Absicherung  afler  deutschen
histopathologischen BSE-Ver.
dachisflille eingesetzt wird, wird
mafBgeblich von der Speuzifitit des
zur Detektion, des pathologischen
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Prion-Proteins verwendeten Antise-
rums beeinfluBt. Es ist schwierig,
gegen das pathologische Prion-Pro-
tein hochtitrige Antikdrper herzu-
stellen, da es sich von einem ei-
gentlich kbrpereigenen Protein her-
leitet, gegen das der Organismus
natiirlicherweise immuntolerant ist.
Deshalb wurden in der BFAV 20
synthetische  Peptide  (Octa-  bis
Dodecamere) hergestellt, die Teil-
sequenzen der aus der Nukleotidse-
quenz des Prion-Proteins abgeleite-
ten Aminosiuresequenz entspre-
chen. Antikdrper gegen diese syn-
thetischen Peptide aus Kaninchen
reagierten auch mit Komplettem
Prion-Protein.  Diese  Antikorper
wurden auf ihre Eignung zum Ein-
saiz im Immunoblot geprdft. Durch
dic Wahi von Antiseren mit hoher
Affinitdt konnte die Spezifitit und
Sensitivitiit des Testsystems weiter
gesteigert  werden.  Gleichzeilig
konnien aus diesen Untersuchun-
gen wichtige Hinweise zur Sekun-
dir- und Tertidr-Struktur des Frion-
Protcins abgeleitet werden, da An-
tikorper nur an obertliichlich gele-
gene Epitope binden (GROSCHUP
und PFAFF, 1993; GROSCHUP et
al.. 1994b).

Zicl weiterer Forschungsanstren-
gungen der BFAV ist es, einen
billigen und trotzdem einfachen
Schnelitest zur Untersuchung des
infektionsstandes von Schiachuiie-
ren zu emwickeln, der gegebenen-
falls im AnschluB an den Schlacht-
prozeB an entnommenem Gewehe
durchgefiihrt werden kann,
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