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TSE-Erkrankungen (Transmissible spongiforme
Enzephalopathie) sind sowohl bei Tieren als auch
bei Menschen auftretende übertragbare neurode-
generative Erkrankungen, die in der humanen
Form weltweit mit etwa einer Inzidenz von 0,5
bis 1 pro eine Million Einwohner auftreten. Sie
werden durch pathologische Prion-Proteine
(PrPSc) ausgelöst, welche sich von normalen
Prion-Proteinen (PrPc) durch die Konformation,
die Glykosilierung und die Resistenz gegenüber
Proteinasen unterscheiden. Der bekannteste Ver-
treter dieser Erkrankungsform im Tierreich ist
die Bovine Spongioforme Enzephalopathie (BSE)
bei Rindern; beim Menschen stellt die häufigste
Manifestation die klassiche Creutzfeld-Jakob-Er-
krankung (CJD) dar. 

1996 wurde zum ersten Mal eine Variante der
CJD beschrieben (vCJD), welche sich unter
anderem in der Altersverteilung der betroffe-
nen Patienten von der klassischen CJD unter-
scheidet. Während Patienten mit CJD im
Allgemeinen über 60 Jahre alt sind, liegt das
durchschnittliche Erkrankungsalter von
vCJD-Patienten bei ca. 29 Jahren. Die Er-
krankung verläuft in der Regel letal; die
durchschnittliche Überlebenszeit beträgt ca.
14 Monate. Im August 2004 waren in Groß-
britannien (Department of Health) 147 Fälle
von vCJD gemeldet, wobei 142 Patienten be-
reits verstorben waren. Interessant ist, dass
bisher alle erkrankten Patienten am Kodon
129 des PrP-Gens homozygot für Methionin
waren, sodass man hypothetisierte, dass dies
eine wichtige Voraussetzung für die Manife-
station der Erkrankung wäre. In Deutschland
ist bisher (noch) kein Erkrankungsfall be-
kannt.

Ursächlich wird die vCJD sehr intensiv in
Zusammenhang mit dem Auftreten von BSE
diskutiert. Viele Indizien weisen darauf hin,
dass es sich um eine, durch die Nahrungsket-
te übertragene menschliche Form von BSE
handelt. Eine Übertragung von PrPSc durch
Blutkomponenten (Eythrozytenkonzentrate,
Thrombozytenkonzentrate, Gefrorenes

Frischplasma) oder gar andere Blutprodukte
(zum Beispiel Immunglobuline, Humanalbu-
min, humane Gerinnungsfaktoren) dagegen
wurde bisher als sehr unwahrscheinlich er-
achtet. Trotzdem hatte die deutsche Bundes-
oberbehörde (Paul-Ehrlich-Institut, Langen)
schon sehr frühzeitig prophylaktische Maß-
nahmen angeordnet. Hierzu gehört beispiels-
weise, dass Personen, die sich zwischen 1980
und 1996 kumulativ länger als sechs Monate
in Großbritannien aufgehalten haben, in
Deutschland nicht mehr Blut spenden dür-
fen, dass kein Plasma aus Großbritannien
mehr verwendet werden darf oder dass seit
Oktober 2001 Erythrozytenkonzentrate und
Thrombozytenkonzentrate leukozytendeple-
tiert werden müssen.

In jüngster Zeit scheint sich die Vorsicht des
Paul-Ehrlich-Institutes, die oftmals als über-
trieben bezeichnet wurde, doch als richtig zu
erweisen. Es mehren sich die Hinweise, dass
BSE (vCJD) nicht nur durch die Nahrungs-
kette, sondern auch via Blutprodukte über-
tragbar ist. Insbesondere zwei neuere Publi-
kationen aus England scheinen dies zu
belegen:

1. Mit Aufkommen der BSE-Krise wurde in
England ein sehr intensives Meldewesen
aufgebaut. So werden die Personalien aller
Patienten mit vCJD an die Blutspende-
dienste des Landes gemeldet, um zu über-
prüfen, ob diese Personen vor Ausbruch
der Erkrankung jemals Blut gespendet ha-
ben. Falls dies der Fall sein sollte, werden
die Empfänger der Konserven eruiert und
deren Personalien mit denen der gemelde-
ten vCJD-Patienten verglichen. Im Rah-
men dieses Kontrollsystems war ein 62-
jähriger Patient aufgefallen, der bei einer
länger zurückliegenden Operation fünf
Erythrozytenkonzentrate erhalten hatte.
Eines dieser Erythrozytenkonzentrate
stammte von einem 24-jährigen Spender,
der drei Jahre und vier Monate nach der
Spende an vCJD verstorben war. Sechs-

einhalb Jahre nach der Transfusion entwi-
ckelte auch der transfundierte Patient alle
Zeichen einer vCJD und verstarb
13 Monate später. Die Obduktion bestä-
tigte den vCJD-Verdacht (C.A. Llewelyn
et al.; The Lancet 2004; 363: 417-421).

2. Im oben genannten Überwachungssystem
fand sich nun ein zweiter Fall, der eben-
falls kürzlich in The Lancet publiziert wur-
de. 1999 erhielt ein älterer Patient eine
Bluttransfusion von einem Spender, der
18 Monate nach der Spende Symptome
einer vCJD entwickelte und kurz danach
daran verstarb. Die Diagnose vCJD war
damals in einer Autopsie bestätigt worden.
Der Empfänger der Bluttransfusion ver-
starb im Jahre 2004 an einem rupturierten
Aortenaneurysma, ohne dass bis zu diesem
Zeitpunkt klinische Hinweise auf das Auf-
treten einer vCJD zu bemerken gewesen
wären. Die Autopsie des Patienten zeigte
jedoch eindeutig eine positive Immunhis-
tochemie für das Prionen-Protein PrPSc in
der Milz und in einem zervikalen Lymph-
knoten (nicht jedoch im Gehirn). Die Au-
toren folgern, dass es sich um einen weite-
ren Fall einer vCJD-Übertragung via
Bluttransfusion handeln könnte, der aller-
dings beim Empfänger nicht zu Sympto-
men geführt habe, weil dieser vor dem
Ausbruch der Erkrankung an einem Aor-
tenaneurysma verstorben sei. Interessant
erscheint, dass dies der erste klinisch be-
troffene Patient war, der am Kodon 129
des PrP-Gens heterozygot (Methionin/
Valin) war (A.H. Peden et al.; The Lancet,
2004, 364: 527-529).
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Man muss nach diesen Berichten davon aus-
gehen, dass eine Übertragung von PrPSc durch
Blutkomponenten zumindest wahrscheinlich
geworden ist. Dementsprechend hatte das
Department of Health als erste Maßnahme
angeordnet, dass mit Wirkung vom 5. April
2004 Personen, die nach 1980 eine Bluttrans-
fusion erhalten hatten, in Großbritannien
nicht mehr Blut spenden dürfen. Das British
Medical Journal (BMJ) berichtete in seiner
Internet-Ausgabe vom 25. September 2004,
dass darüber hinaus ca. 4000 Patienten in
England (die meisten davon Patienten mit
Hämophilie A) angeschrieben und auf ein er-
höhtes Risiko der vCJD durch Blutprodukte
hingewiesen wurden. Diese Patienten hatten
Plasmaprodukte (zum Beispiel Gerinnungs-
faktoren) erhalten, für deren Produktion Plas-

ma von Spendern eingesetzt worden war, die
irgendwann nach der Spende Symptome der
vCJD entwickelt hatten. Der National Blood
Service hat inzwischen insgesamt neun Spen-
der (23 Spenden) identifiziert, bei denen dies
der Fall war (Z. Kmietowicz, BMJ, 2004; 329:
702).

Ob und welche Maßnahmen die deutschen
Behörden auf diese Meldungen hin ergreifen
werden, bleibt abzuwarten. Es ist nicht aus-
zuschließen, dass auch in Deutschland die
Anordnung erlassen wird, dass Personen, die
nach 1980 Bluttransfusionen erhalten haben,
nicht mehr Blut spenden dürfen. Da immer-
hin ca. vier bis fünf Prozent der Blutspender
in Deutschland davon betroffen wären, könn-
te dies zumindest kurzfristig zu einer Ver-

knappung der Blutkonserven führen. Um in
Zukunft eventuellen haftungsrechtlichen Fol-
gen für den transfundierenden Arzt zu begeg-
nen, muss im Einzelfall sicherlich erwogen
werden, die Patienten über diese mögliche
Nebenwirkung einer Bluttransfusion aufzu-
klären, auch wenn dies aus medizinischer
Sicht (noch!?) etwas übertrieben zu sein
scheint.
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