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() Prophylaxe der Creutzfeldt-Jakob-Erkrankung in
Krankenhaus und Praxis

1. Einleitung

Prionkrankheiten, zu denen die Creutzfeldt-Jakob-Krankheit beim Menschen, Scrapie beim Schaf, BSE beim Rind
und u.a. "Chronic wasting disease" (CWD) bei verschiedenen Hirscharten gehtiren, sind seltene, prinzipiell
(bertragbare, todlich verlaufende neurodegenerative Erkrankungen. Allen Prionkrankheiten ist gemeinsam, dal
der relativ kurzen klinischen Krankheitsphase eine lange Inkubationszeit vorausgeht. Pathophysiologisch wird in
einem bislang ungeklarten autokatalytischen Prozel das physiologische, auf Nervenzellen vorkommende
membranstandige Prionprotein in seiner Tertisirstruktur veréndert. Dabei entsteht die sogenannte Scrapie-Isoform
des Prionproteins {PrPSc), die akkumuliert und far den Kérper schwer abbaubar ist. Entsprechend der
Prionhypothese ist die Scrapie-Isoform des Prionproteins selbst Teil des infektidsen Agens oder mit diesem
identisch (1). Die Scrapie-lsoform selbst kann eine Konformationsénderung des zellularen, natarlich
vorkommenden Prionproteins induzieren (2).

Prionkrankheiten beim Menschen kénnen idiopathisch, hereditar oder als acquirierte Erkrankung auftreten (3-10).

bezeichnet} tritt mit einer Haufigkeit von 1-2 Fallen pro Million Einwobner und Jahr auf. Es handelt sich um
eine rasch progrediente dementielle Erkrankung mit einer durchschnittlichen Krankheitsdauer von 4-8
Monaten, die vorwiegend im htheren Lebensalter (Durchschnitt 66 Jahre) auftritt. In Deutschland sind
85-90% der Creutzfeldt-Jakob-Erkrankungen zu der idiopathischen Form zu rechnen.

. Die idiopathische Creutzfeldt-Jakob-Erkrankung (auch als sporadisch oder klassische CJD (sCJD)

' Hereditére Prionerkrankungen (fCJD; etwa 5-10% aller Erkrankungen) gehen mit einer autosomal dominant
vererbten Mutation im Prionproteingen einher. Hierzu zahlen das Gerstmann-Straussler-Scheinker-Syndrom
{GSS) und die tédliche familisre Insomnie (FFI - fatal familial insomnia).

» Zu den acquirierten Prionerkrankungen gehoren iatrogene Erkrankungen infolge der Verabreichung von
Hypophysenhormonpréparaten, die aus Leichenhypophysen gewonnen worden sind, Dura mater und
Corneatransplantationen sowie eine erstmals 1896 beschriebene Variante der
Creutzfeldt-Jakob-Erkrankung (vCJD), die mit groBer Wahrscheinlichkeit durch Ubertragung des
BSE-Ermegers auf den Menschen zustande kommt und bislang nur in England, Frankreich und Nordirland
gesehen worden ist (11-15).

Die definitive Diagnose einer Prionerkrankung kann bisher nur durch Untersuchung von Hirngewebe mit Nachweis
der charakteristischen histologischen Veranderungen, Spongiformit4t, Gliose und Nervenzellverlust sowie der
pathologischen Prionproteinablagerungen mittels Immunhistochemie oder Western blot gesichert werden (5,6,16).
Bei vCJD gelang der Nachweis Protease-resistenten Prionproteins und von Infektiositat auch in lymphatischen
Geweben {17,18).

For die klinische Diagnose "wahrscheinliche CJD" werden folgende Kriterien herangezogen (19):

. rasch fortschreitende Demenz mit mindestens 2 der 4 folgenden neurologischen Symptome:
= visuelle und/oder cerebelldre Stérungen
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s pyramidale und/oder extrapyramidale Storungen
= Myocklonien
. = akinetischer Mutismus
und Nachweis typischer EEG-Veranderungen (period sharp wave complexes) und/oder Nachweis von
14-3-3-Protein im Liquor mittels Western blot

Die Einstufung des Krankheitsbildes als “mogliche CJD” liegt bei einem klinischen Krankheitsbild wie oben
angegeben vor, wenn weder charakteristische EEG-Veranderungen noch eine entsprechende Erhshung von
14-3-3-Protein im Liquor zu finden ist und das klinische Krankheitsbild nicht l&anger als 2 Jahre dauert.

Da sich durch ein stérkeres Problembewulitsein die Zahl autoptisch erkannter CJD-Falle annahernd verdoppelt
hat, solite bei Patienten mit einer rasch fortschreitenden Demenz immer eine CJD differentialdiagnostisch in
Betracht gezogen werden (6). FOr die Erkennung der verschiedenen Formen der sporadischen
Creutzfeldt-Jakob-Erkrankung sind die Zusatzuntersuchungen EEG, Bestimmung von 14-3-3-Protein sowie nicht in
die klinische Definition aufgenommene Zusatzuntersuchungen wie Erhdhung der (-Enolase im Liquor und im MRT
erkennbare Signalveranderungen in den Basalganglien unter Umstanden von erheblicher Bedeutung (20).

Diagnostische Kriterien der seit 1996 neu aufgetretenen Variante der CJD sind (21)
. . Fortschreitende neuropsychiatrische Erkrankung

. Krankheitsdauer > 6 Monate

. Ausschiul} alternativer Diagnosen durch Routineuntersuchungen

. kein Hinweis for eine iatrogene Exposition

. kein Hinweis for eine familiare Prionerkrankung,

. Psychiatrische Symptome im frihen Krankheitsverlauf (Depression, Angst, Apathie, Ruckzug, Wahn)
. Persistierende schmerzhafte sensorische Symptome {Schmerzen oder Dysasthesien)

. Ataxie

. Myoklonien oder choreatiforme Bewegungsstdrungen oder Dystonie

. Demenz

. keine typischen EEG-Ver&nderungen wie bei sCJD
. MRT: bilaterale Signalanhebungen im Pulvinar

oD DA PQAO L

Die Diagnose einer vCJD ist gesichert wenn la vorliegt und eine vCJD neuropathologisch gesichert ist.
Die Diagnose ist wahrscheinlfich, wenn die Kriterien unter | und 11l erfitlit sind sowie 4 von 5 Kriterien von
Il vorliegen. Fehlt das Pulvinarzeichen bei sonstiger Erfullung der klinischen Kriterien, ist eine vCJD
klinisch méglich.

c. Ubertragung von CJD und Zuordnung der Patienten zu
CJD-Risikogruppen

Es gibt keinen Anhaltspunkt fir eine Ubertragbarkeit einer Prionerkrankung durch Gbliche soziale und
pflegerische Malinahmen (4, 10} sowie durch sexuelle Kontakte (9). Demzufolge konnte bisher kein
signifikant erhdhtes Erkrankungsrisiko fur medizinisches Personal und Pflegepersonal sowie Angehdrige
festgestelit werden.

latrogen sind folgende Méglichkeiten gesichert (4, 21):

. » parenterale Behandlung mit aus humanen Hypophysen extrahierten Wachstumshaormonen (ca.
130 Félle, seit 1987 werden diese Hormone gentechnisch hergestellt)
= durch Transplantation von Dura mater (ca. 110 Falle) und Cornea ({bisher 3 Falle); in einem Fall
einer Tympanoplastik ist eine Krankheitstibertragung nicht auszuschlielen
» durch kontaminiertes neurochirurgisches Instrumentarium (bisher 6 Falle, davon 2 durch
Tiefenelektroden),

Nach derzeitigen Erkenntnisstand entsteht bei der sporadischen CJD und der familiren CJD die
Erankung primar im Gehirn und bereitet sich im Zentralnervensystem aus, ohne das Infektiositat mit
derzeitigen Nachweismethoden aulRerhalb des ZNS nachweisbar ist. Bei vCJD wird der Erreger
vermutlich mit der Nahrung aufgenommen; es kommt zu einer primaren Erregerausbreitung im
lymphatischen Gewebe und sekunddr zu einer Ausbreitung im Zentralnervensystem. Demensprechend
gibt es derzeit bei der sporadischen Creutzfeldt-Jakob-Erkrankung keinen Hinweis auf eine
Ubertragbarkeit durch Blut oder Blutprodukte. Bei vCJD ist dieser Ubertragungsweg nicht
ausgeschlossen (6,8,10). Tierexperimentell ist eine Ubertragung des BSE-Erregers durch Blut méglich
(22).

Um maglichst gezielt Sicherheitsmalnahmen zur Vermeidung der Verbreitung von Prionkrankheiten
ergreifen zu kdnnen, wird definiert, welche Patienten gegentber der Gesamtbevélkerung ein hohes bzw,
erhthtes Risiko haben, an einer Prionkrankheit erkrankt zu sein oder eine Prionkrankheit zu entwickeln.
2u den Patienten mit hohem Risiko, CJD zu haben oder zu entwickeln gehtiren

. = Patienten mit bestatigter CJD oder vCJID

s Patienten mit klinischem Verdacht auf CJD oder vCJD (wahrscheinliche und mégliche CJDACJID)
» Trager pathogener Mutationen in dem Prionproteingen.
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Zu Patienten mit erhdhtem Risiko, CJD zu haben oder zu entwickeln gehtiren

Mitglieder einer Familie mit familidrer CJD, GSS, FF), auch wenn der Genotyp nicht bestimmt ist
Patienten mit ungeklarter, fortschreitender Erkrankung des ZNS und Demenz

Mitglieder von Familien, in denen gehé&uft derartiger Erkrankungen aufgetreten sind

Empfanger von humanen Hypopyhsenhormonen (Wachstumshormone und Gonatrophine) vor
1990

= Empfanger von Dura mater-Transplantaten in den Jahren 1972 bis 1987 (siehe auch Tabelle 1}.

Zur Vermeidung iatrogener Ubertragungen von Prionkrankheiten wird far Patienten, bei denen ein
Hinweis auf das Vorliegen einer vCJD besteht bzw. bei Patienten mit einem erhdhten Risiko, CJD zu
haben oder zu entwickeln, ein gesondertes Vorgehen fir die Instrumentenaufbereitung bei elektiven
Eingriffen vorgesehen (siehe Tabelle 3). Die Sterilisationsmalinahmen sind jedoch grundsétziich so zu
gestalten, daB sie eine suffiziente Dekontamination der Erreger von Prionkrankheiten erméglichen.

Persistenz gegen Desinfektions- und SterilisationsmaBnahmen

Erreger Ubertragbarer spongiformer Enzephalopathien (TSE} sind extrem widerstandsfahig gegen
Nukleinséure zerstérende Behandiung und werden durch etliche herkémmliche Desinfektions- und
Sterilisationsmalnahmen nicht inaktiviert. Selbst bei 600°C trockener HeiBlufteinwirkung bleibt bei sehr
hohem Ausgangstiter eine Restinfektiositét Gbrig (23)

Fur Wiederverwendung und Instrumentenaufbereitung sollte vorbehailtlich neuar wissenschaftlicher
Erkenntnisse folgendes Vorgehen eingehalten werden: Grundsétzlich sollten bei elektiven invasiven
Eingriffen bei Patienten mit Hinweis auf das Vorliegen einer vCJD oder erhdhtem Risiko, eine CJD zu
haben oder zu entwickeln, Einmalinstrumente verwandt werden. Diese sind nach Gebrauch durch
Verbrennung zu vernichten. Ist dieses nicht méglich, so kénnen dampfsterilisierbare Instrumente nach
Anwendung an Hochrisikogeweben einer Desinfektion und manuellen Reinigung mit

» 1-2 M NaOH fir 24 Stunden oder
= 2 5-5%iger NaQOClI fur 24 Stunden oder
= GdnSCN (3 M fur 24 Stunden; 4 M fir 1 Stunde; 6 M far 15 Minuten)

unterzogen werden. Anschiieffend ist eine Dampfsterilisation bei 134°C 3 Bar Druck fur 1 Stunde
erforderlich.

Dieses Dekontaminationsschema folgt dem Prinzip, dafy zwei experimentell suffiziente Verfahren mit
gegenlber den Literaturangaben verdoppelten Einwirkzeiten angewandt werden sollen. Werden nicht
dampfsterilisierbare Instrumente fUr invasive Eingriffe an hochinfektidsen Geweben bei Patienten mit
hohem Risiko, eine CJD zu haben oder zu entwickeln eingesetzt, so sind diese durch Verbrennen zu
vernichten.

Werden elektive Eingriffe bei Patienten mit erh&htem Risiko, eine CJD zu haben oder zu entwickeln an
Geweben voergenommen, die nicht als hochinfektids gelten (siehe Tabelle 2), dann gilt soweit kein
Einwegmaterial verwendbar ist fir dampfsterilisierbare Instrumente, dal eine Desinfektion durch
Behandlung mit 1-2 M NaOH oder 2,5-5%iger NaOCI oder 4 M GdnSCN fir jeweils 2x30 Minuten mit
mechanischer Zwischenreinigung der Reinigung und Desinfektion in einem Reinigungsapparat
vorgeschaltet wird. AbschlieBend erfolgt eine Dampfsterilisation bei 134°C 3 Bar Druck fir 1 Stunde.

Nicht dampfsterilisierbare Instrumente sollten nur eingesetzt werden, wenn dieses unumgdanglich ist. In
erster Linie trifft dieses fiir Endoskope, vorwiegend zum Legen einer PEG-Sonde zu. Diese Instrumente
sind mit 4 M GdnSCN fiir jeweils 2 x 30 Minuten mit mechanischer Zwischenreinigung (alternativ durch
Behandlung mit 1-2 M NaOH oder 2,5-5%iger NaOCI fur 2 x 30 Minuten} zu desinfizieren und
anschlieBend einem standardisierten und validierten maschinellen Reinigungs- und
Desinfektionsverfahren zu unterziehen.

Fiir den Einsatz von Natronlauge ist zu beachten, dal} diese durch Eintrag von Materialien nicht unter 1
M verdinnt werden darf. Eine schadigende Wirkung gegentber Aluminium und einigen Kunststoffen ist
zu beachten. FOr den Einsatz von Natriumhypochlorid ist zu beachten, dal der Anteil freien Chlors
mindestens 20.000 ppm betragen mufl. Die Lésung korrodiert Metalle und sollte nicht auf Oberflachen
angewandt werden, da sich leicht irritierende Gase bilden. Far die Verwendung von GdnSCN ist zu
beachten, daf Alkohole ihre Wirkung aufheben und zusammen mit Sauren giftige Dampfe freigesetzt
werden kénnen. Die Losung kann Polyurethane schadigen. Sie ist nach der Einwirkung grindlich
auszuspllen, um einer Auskristallisierung vorzubeugen. Die Verwendung fixierender Substanzen in der
Vorreinigung (Aldehyde, Alkohole) erschwert die anschlieRende Dekontamination und ist daher obsolet.

2Zur Vermeidung der iatrogenen Ubertragung einer klinisch unerkannten Pricnerkrankung bzw. eine
Prionerkrankung von einem Patienten wihrend der Inkubationszeit gelten generell folgende
Desinfektions- und Sterilisationsmanahmen zur Aufbereitung von Medizinprodukten:

1. Nichffixierende Vorspillung unmittelbar nach Gebrauch;

2. Standardisierte und validierte alkalische Reinigung und Desinfektion, gegebenenfalls unter
Einbeziehung von Tensiden und/oder Ultraschallbehandiung

3. Dampfsterilisation bei 121°C 2 Bar Druck fur 20 Minuten cder 134°C 3 Bar Druck fir 18 Minuten.
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j- Allgemeine PraventionsmaBnahmen im Umgang mit Patienten

mit erhdhtem Risiko, eine sporadische, hereditire oder
aquirierte CJD zu haben oder zu entwickeln

4.1 Betreuung (4, 10)

Normale soziale und pflegerische Kontakte sowie nichtinvasive Untersuchungen sind nicht mit einem
Ubertragungsrisiko verbunden, so daB die Einhaltung der Gblichen Hygienegrundsatze ausreichend ist.
Eine Pflege im Einzelzimmer ist aus infektionsprophylaktischen Griinden nicht erfordertich. Abfalle aus
Pflege und Behandlung der Patient wie z.B. Auswurf, Erbrochenes u.a, erfolgt nach den Gblichen
Grundsatzen (A- oder B-Abfall). Nach invasiven Eingriffen sind Einmalinstrumente und Schutzkleidung
sowie potentiell eregerhaltiges Material als Abfall der Gruppe C durch Verbrennen zu entsorgen.

Geschirr, Waschutensilien, Kleidung, Wésche und Bettwésche werden in Gblicher Weise aufbereitet.
Lediglich bei gréReren Liguorkontaminationen solite mit 2,5% Natriumhypochlorid bzw. 1-2 M NaQOH (1
Stunde) vordesinfiziert werden. Far die Hauskrankenpflege gilt die Einhaltung der iiblichen
Hygienegrundsatze (siehe Leitlinien "Hygieneanforderungen bei Injektionen”, "Anforderungen an
Handschuhe zur Infektionsprophylaxe im Gesundheitswesen”, "Handedesinfektion und Handehygiene",
"Pravention blutibertragbarer Virusinfektionen™).

4.2 Mafinahmen bei Kontamination und akzidentiellen Verletzungen (4,10)

Bei Stichverletzungen mit Nadeln nach iv-, s¢- oder im-Gebrauch wird wie bei anderen Patienten
verfahren (24,25). Das Gleiche gilt fir Bi®- und Kratzverletzungen. Stich- oder Schnittverletzungen bei
Liquorpunktion oder der Probenentnahme aus Geweben mit potentieller Infektiositat (Tabeile 2) soliten
nach Spilen unter flieRendem Wasser fur 5 Minuten 2,5% NaOC| oder 1 M NaOH ausgesetzt und
danach grindlich ausgewaschen werden. Sofern es sich um Verletzungen mit potentieller Kontamination
von Gewebematerial hoher Infektiosit4t handelt, wird anschlielend eine Exzision des
Verletzungsbereiches und chirurgische Versorgung empfohlen. Bei Einbringen von potentiell infekitsem
Material ins Auge erfolgt eine Spulung mit einer Augendusche, hilfsweise mit Leitungswasser. Bei
Kontamination unverletzter Haut mit Geweben potentiell hoher Infektidsitat von Patienten mit erhéhtem
Risiko, eine CJD zu haben oder zu entwickeln, sollte eine Antiseptik mit 2,5% NaOCI oder 1 M NaOH for
5 Minuten mit nachfolgendem Abwaschen mit einer warmen Detergentienlésung erfolgen,

Sofern es sich um eine Kontamination mit potentiell gering infektidsen Geweben handelt, genugt
Abwaschen mit einer warmen Detergentienl$sung. Verletzungen bzw. Unfélle sind - auch wenn das
Infektionsrisiko sehr unwahrscheinlich ist - gemai den BG-Vorschriften zu dokumentieren und dem
Betriebsarzt zu melden.

4.3 Gewinnung, Transport und Weiterverarbeitung von Untersuchungsmaterial (4,10

Liquorpunktion, Probeexision, Blutentnahme und Punktion innerer Organe sind unter Einhaltung der
perstnlichen Schutzmalnahmen (Gesichtsmaske, Augenschutz, Schnittschutz) unter Verwendung von
Einmalmaterialien durchzufthren. Bei Patienten mit erhdhtem Risiko, eine CJD zu haben oder zu
entwickeln, ist dieser Verdacht auf dem Probenbegleitschein zu vermerken. Probenmaterial, das aus
Geweben potentiell hoher Infekiositiat gewonnen wird, ist als C-Abfall durch Verbrennen zu entsorgen.
Der Versand von infektidsen Materialien zu Wasser, zu Lande (Strale und Bahn) und in der Luft muf
entsprechend den "Recommendations of the United Nations Committee of Experts on the Transport of
Dangercus Goods" erfolgen. Dabej sind infektitse Materialien in Klasse 6 (Toxic and Infectious
Substances), division 2 (Infectious Substances) eingeordnet. Unter den Codenummerm UN 2800 und UN
2814 wird zwischen tier- und humanpathogenen Erregern unterschieden. Es ist zu gewdhrieisten, dal
zertifizierte Versandbehéltnisse verwandt werden (26,27).

4.4 SchutzmaBnahmen bei Verstorbenen (4, 10)

Der Umgang mit dem Leichnam eines Verstorbenen mit erh¢htem Risiko, eine CJD zu haben, erfolgt
nach den allgemeinen Hygienegrundsatzen. Eine Verwendung des Leichnams zu Lehrzwecken in der
Anatomie cder Pathologie verbietet sich genauso wie bei Vorliegen einer offenen Lungentuberkulose.
Auf das Einbalsamieren des Leichnams durch invasive MaRnahmen ist zu verzichten. Nach Sektion oder
bei traumatischen Verletzungen des Leichnams wird empfohlen, den Leichnam in einer verschlossenen
Plastikhalle (Bodybag) an das Bestattungsinstitut abzugeben. Eine Aufbahrung des Leichnams ist nicht
grundsatzlich abzulehnen. Deshalb soll der Leichnam nach einer Sektion mit 1-2 M NaOH abgewaschen
werden. Grundsétzlich sollten Manipulaticnen an dem Leichnam auf das Notwendigste beschrankt
werden.

4.5 Einsatz von Materialien tierischen Ursprungs beim Menschen
Entsprechend der EU-Entscheidung vom 27.12.2000 ist der Darm vom Duodenum bis zum Rectum bei
Rindern jeden Alters als Risikomaterial eingestuft worden. Chirurgisches Nahtmaterial bovinen

Ursprungs wird ausschlieRlich aus Darm hergestellt. Entsprechend hat das BfArM die An- und
Verwendung sowie das Inverkehrbringen dieses Materials untersagt (28).
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Fur weitere Materialien bovinen Ursprungs wie Fibrinkleber, Kollagene, Kollagenviies und hydrolysierte
Proteine gibt es derzeit keine neuen Erkenntnisse, die far eine Infektiositét sprechen (29). Ebenfalls gibt
es derzeit keing Anhaltspunkte fir eine Infektionsgefahrdung durch das Wollfett (Adeps lanae) vom
Schaf (30).

Spezielle PriventionsmaRnahmen bei Patienten mit erhéhtem
Risiko, eine CJD zu haben oder zu entwickeln

Wahrend bei den klassischen Formen der CJD (sporadische CJD, hereditdre CJD) nur das zentrale
Nervensystem als hoch infektits gilt, mu bei der akquirierten Variante der CJD (vCJD) wegen eines
anderen Ausbreitungsweges der Erkrankung im Kérper zusatzlich auch sémtliches lymphatisches
Gewebe vorsorglich in diese [nfektiosit4tskathegorie eingeordnet werden (siehe Tabelle 2).

5.1 Operative Eingriffe {4, 10)

Jeder diagnostische oder therapeutische Eingriff mul bezlglich seiner Indikation sorgfaltig abgewogen
werden. Der Eingriff scllte durch erfahrene Operateure durchgefohrt werden.

Folgende Eingriffe sind als Risikoeingriffe mit erhdhter Ubertragungsgefahr einzuordnen:

= Eingriffe am Zentralnervensystem und am Auge einschlieflich Entnahme von Spendermaterial,
= Eingriffe an lymphatischen Organen (z. B. Tonsillen, Milz, Intestinum) soweit der Verdacht auf
eine vCJD besteht.

Bei diesen Eingriffen sind folgende Vorsichtsmafinahmen zu treffen:

» Der Eingriff solite am Ende des Operationsprogramms liegen, um anschlieend eine intensive
CJD-spezifische Desinfektion und Reinigung aller mit infektibsem Material potentiell
kontaminierter Flichen zu gewahrleisten;

= Einsatz von wasserabweilsender OP-Schutzkleidung, doppelten OP-Handschuhen,
Mund-Nasen-Schutz, Schutzbrille und wasserundurchléssiger Abdeckung des Patienten erfolgt
mit Einmalmaterialien. Alle gebrauchten Einmalmaterialien und Abfalle sind als "infektits" zu
kennzeichnen und als C-MUll durch Verbrennung zu entsorgen;

» Einsatz chirurgischen Instrumentariums moglichst in Form von Einmalmaterial.

Alle aufbereitbaren Artike! sind besonders zu kennzeichnen.
Die Dekontamination erfolgt wie unter 3. beschrieben.

Wird im Nachgang einer Operation der Verdacht auf das Verliegen einer CJD ge&uilert oder ist der
Einsatz teueren Instrumentariums, das nicht dampfsterilisierbar ist, nicht vermeidbar, kann dieses vor
Zugriff geschitzt bis zu Sicherung oder Ausschluf der Diagnose einer sog. Quarantsnelagerung
unterworfen werden.

5.2 Diagnostik mit nicht thermosterilisierbaren flexiblen Fiberendoskopen

Bei Patienten mit erhdhtem Risiko, eine CJD zu haben oder zu entwickeln, sollten nichtsterilisierbare
fiexible Fiberendoskope nicht im Bereich des Zentralnervensystemns angewandt werden. Der Einsatz
dieser Instrumente zur Diagnostik von Hohlorganen bzw. bei der Laparaskopie sollte nur bei strenger
Indikationsstellung erfolgen. Bei entsprechender Indikation darf das Legen einer PEG-Sonde nicht daran
scheitern, daf der Einsatz eines Gastroskopes verweigert wird. Die Hersteller sind aufgefordert, die
Gerate so zu konstruieren, dal sie dekontaminierbar sind. Als reinigendes Dekontaminationsverfahren
wird das Einlegen des Endoskopes in 4 M GdnSCN flur 2 x 30 Minuten mit zwischengeschalteter
mechanischer Reinigung {Durchbursten und Durchspilen der Kanale mit GdnSCN-Ldsung in demselben
GdnSCN-Bad) empfohlen. AnschlieRend soll eine standardisierte und validierte Reinigung erfolgen, wie
sie fir Gastroskope zu etablieren ist (4). Der Gerateeinsatz ist mit Geratenummer zu dokumentieren.
Eine Aufbereitung von nicht thermosterilisierbaren flexiblen Gastroskopen nach Anwendung bei einem
Patienten mit vCJD zum Einsatz in der Routine ist abzulehnen, solange nicht standardisierte und
validierte Aufbereitungsverfahren fur diesen Zweck etabliert worden sind.

Fur Patienten, bei denen eine CJD/vCJD nach den 0.a. Kriterien klinisch wahrscheinlich oder klinisch
maglich ist, wird ein Endoskope-Pool geschaffen. Fir spezielle Eingriffe kdnnen aus diesem
Geratesortiment Endoskope abgerufen werden. Der bereits existierende Gerstepool am Institut fur
Neuropathologie der Universitatsklinik Géttingen fungiert als zentrale Anlaufstation (Ansprechpartner:

Dr. Schulz-Schaeffer).

5.3 Anédsthesie (10)

Eine Creutzfeldt-Jakob-Erkrankung ist per inhalationem nicht Gbertragbar. Trotzdem wird aus
Sicherheitsgrinden eine den Prionkrankheitserreger dekontaminierende spezifische Desinfektion aller
Instrumente, die direkten Kontakt mit der Mundhahle, Pharynx, Tonsillen und Respirationstrakt hatten,
empfohlen. Bei Patienten mit erhdhtem Risiko, eine CJD/A&CJD zu haben oder zu entwickeln dirfen nicht
dampfsterilisierbare Medizinprodukte wie z.B, Gummituben und Larynxmasken nicht wieder aufbereitet
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werden, sondemn missen nach Gebrauch entsorgt werden.
. 5.4 Geburtshilfe (10)

Sofern keine invasiven Eingriffe vorgenommen werden, sind die Ublichen Hygienegrundsatze
einzuhalten. Bei der Entbindung sind die Flachen, die fur eine Blutkontamination in Betracht kommt,
analog wie bei Operationen wasserdicht abzudecken. Sonst gelten die unter 5.1 aufgefihrten
Malnahmen. Bei Kontakt mit Plazenta und anderen potentiell infektidsen Materialien sind die unter 4.2
genannten Grundsétze einzuhalten. Eine Wassergeburt ist abzulehnen.

5.5 Neurologie

Eine CJD-Ubertragung kann durch kontaminierte stereotaktische EEG-Elektroden erfolgen (31). Bei
Akupunkturnadein kann das Risiko nicht mit absoluter Sicherheit ausgeschlossen werden. Es empfiehit
sich daher, hierfur grundsatzlich Einmalmaterialien zu verwenden.

5.6 Transfusionsmedizin

Da bisher kein Test zum Ausschlufd von CJD bzw. vCJD im Biut zur Verfigung steht, sind derzeit
folgende Personen als Blutspender auszuschlieflen (4,8):

mit Verdacht oder bestétigter CJD
die jemals mit Hypophysenhormonen (z. B. Wachstumshormon) humanen Ursprungs behandelt

worden sind,
. bei denen in der Familie die Creutzfeldi-Jakobsche Erkrankung aufgetreten ist,
die Dura mater- und Comeatransplantate erhalten haben,
die sich im Zeitraum von 1980-1596 > 6 Monate in Grof3britannien und Nordiriand aufgehalten
haben.

Aulerdem darfen nur noch Leukozyten-depletierte zellulére Blutkamponenten in Verkehr gebracht
werden (32).

5.7 Transplantationsmedizin

Folgende Personen sind grundsatzlich von Organ- und Gewebespenden auszuschlielen (4,6):

» Perscnen der CJD-Risikogruppen bzw. mit TSE-Erkrankung oder -Verdacht,

s an unklaren, nicht diagnostizierten Erkrankungen des ZNS einschlielich Demenz unklarer
Atiologie Verstorbene,

a in psychiatrischen Anstalten Verstorbene.

5.8 Zahnmedizin

In einem Hamstermodell konnte gezeigt werden, dass in gingivalem Gewebe und dentaler Pulpa hohe
Konzentrationen des infektiosen Materials nachweisbar waren. Bei einem Ubertragungsversuch mit
Zahnpulpa wurden alle Versuchstiere infiziert (33). Daraus l4sst sich die Konsequenz ableiten, dass bei
. allen parodontologischen und endodontischen Eingriffen bei Patienten mit CJD-Verdacht oder
Erkrankung das Instrumentarium CJD-spezifisch aufzubereiten ist bzw. als Einmalmateriat entsorgt wird.

5.9 Anatomie, Pathologie, Rechtsmedizin

Der Leichnam eines Verstorbenen mit CJD-Verdacht bzw. -Erkrankung oder unklaren neurologischen
Erkrankungen sollte nicht 2u Lehrzwecken verwendet werden.

Es gibt derzeit keine epidemiologischen Hinweise, dass Pathologen oder mit Autopsiegewebe
arbeitende Personen Gberzufallig haufig an CJD erkrankt sind. Trotzdem muss bei
CJD-Verdachtssektionen ein erhéhter Personenschutz und ein Kontaminationsschutz der Umgebung
durch folgende Malinahmen erreicht werden (6, 10, 34):

= personlicher Schutz durch wasserdichte Schutzkleidung, Schutzbrille mit seitlicher Abdeckung,
ggf. Schirm, Kopfbedeckung, Mund-Nasen-Schutz und Unterziehen von schnittfesten
Handschuhen unter den Schutzhandschuh,

= Vermeidung von Aerosolen beim Sagen durch Verwendung von Handségen und Tragen
personengebundener partikelfiltrierender Halbmasken der Schutzstufe FFP 2 bis zum Ende der
Sektion durch alle im Obduktionssaal Anwesenden,

» Abdeckung des Sektionstisches mit Kunststoffolie und Kérpersektion vorzugweise als in
situ-Sektion; Aufnahme von Flassigkeiten mit saugfahigem Material und Entsorgung als C-Mall
durch Verbrennen. For die umfassende Untersuchung bei CJD-Verdachtsfallen solite immer auch

. Hirmgewebe nativ tiefgefroren asserviert werden (6)

Die Hirnsektion erfolgt nach mindestens 2wochiger Formalinfixierung. Wichtig ist, dait die
Formalinfixierung keine effektive Dekontamination des Gewebes gewahrleistet, die Formalinfitissigkeit
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als infektids anzusehen ist und mit dem Verbrennungsabfall entsorgt werden mul. Die Himsektion
erfolgt auf einer mit Plastikplane und Zellstoff in Sandwichverfahren abgedeckten Tisch {wobei die
oberste Plastikplane kleine Lécher enthalt, damit der Zellstoff die Flussigkeit aufnehmen kann). Nach
dem Histologiezuschnitt werden die Gewebeproben in den Histologiekapseln fur 1 Stunde in
konzentrierter Ameisenséure dekontaminiert, anschlieBend far 2 Tage in frischen 4%ige Formalin
nachfixiert und in Paraffin eingebettet. Die Ameisensauredekontamination reduziert die Infektiositat
mindestens um den Faktor 107 {36).

Meldepflicht und internationale Surveillance

GemaB Infektionsschutzgesetz besteht die arztliche Meldepflicht fir humane spongiforme
Enzephalopathien (§8 Abs.1; aufer flr hereditdre Formen). Die Meldung erfolgt gemaR einem
entsprechenden Formblatt des RKI (35).

Die zustandige Behdrde kann bei CJD-Verdacht eine Sektion anordnen, wenn dies vom Gesundheitsamt
als erforderlich angesehen wird (§ 26 IfSG).

Zur Verhitung und Bek&mpfung kinftiger Ausbriiche hat der weltweite Aufbau eines
Surveillancesystems zur weiteren Abklarung von Infektionsquellen ,Reservoiren und Erregerausbreitung
hachste Prioritat (36). Die WHO hat deshalb ein Protokoll fir eine internationale Surveillance humaner
TSEs erarbeitet und eine Zusammenarbeit mit anderen Organisationen wie dem Office International des
Epizooties (OIE) und der Food and Agriculture Organization (FAO) begonnen (37). Mit der
Risikominimierung angesichts eines mdglichen Auftretens der Variante der CJD in Deutschfand hat sich
eine vom Robert-Koch-Institut gemeinsam mit der Bundesérztekammer einberufene Task Force befasst
und eine konsensuelle Stellungnahme unter Beteiligung der betroffenen Fachgesellschaften verfasst
{41).

Tabelle 1: Zuordnung von Patienten zu CJD-Risikogruppen (2, 12}

Hohes Risiko bestatigte CJD, klinischer Verdacht auf CJD, Trager pathogener Mutationen im
Prionprotein-Gen

Erhéhtes Risiko = Mitglieder einer Familie mit familizrer CJD, ungeklarte progredient verlaufende
ZNS-Erkrankung mit und ohne Demenz, Empfanger von humanen
Hypophysenhormonen, Dura-mater- und Cornea-Transplantaten

Niedn'gés alle i"]'brigen Patiénten
Risiko (1:1
Million)

Tabelle 2: Prionen-Infektiositiit menschlicher Materialien bei TSE (aus 12 und 25)

Infektiositit Gewebe, Se- und Exkrete
Hoch . Gehirn, Rﬂbkenmark, Auge, Tonsille, Appendix und vermutlich weitere periphere
lymphatische Gewebe (vCJD},
Gering Cerebrospinalfiussigkeit!, Nieren, Leber, Lunge, Plazenta, Gingiva, Pulpa
Bisher nicht Fettgewebe, Nebennieren, Herzmuskel, Darm, periphere Nerven, Prostata,

nachgewiesen Skelettmuskulatur, Testes, Schilddrise, Tranenflissigkeit, Nasenschleimhaut,
Speichel, Schweilk, serbse Exsudate, Muttermilch, Samen, Urin, Fazes, Biut?

L Zuordnung in (1) 2u hoch infektits

2 fehlende epidemiolcgische Evidenz wird relevanter angesehen als sehr geringe Infektiositat in exp.
Modellen

Zurlick

Tabelle 3: Risikoeinstufung von Instrumentarium nach invasiven diagnostischen oder therapeutischen
Eingriffen flr die Auswahl des anschlieBenden Aufbereitungsprozesses

Swebe mit geringer Infektiosital

Instrumente/Materialien ' Instrumente/Materlalien
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dampfsterilisierbar nicht dampfsterilisierbar dampfsterilisierbar nicht dampfsterilisierbar

. a) Einwegmaterial a) nicht dampfsterilisierbare  a) Einwegmaterial a} Gebrauch soweit wie
verwenden Instrumente nicht einsetzen verwenden moglich einschrénken oder
durch alternative Verfahren
ersetzen

b) Desinfektionund  b) Einwegmaterial b} Dekontamination* und b) Einmalmaterial
manuelle Reinigung: verwenden Reinigung mit 1-2 M NaOH " verwenden
Behandlung mit 1-2 oder 2,5-5% NaQOCl cder 4

M NaOH/24 h oder M GdnSCN {ir jeweils 2x30 .

Min mit mechanischer
2,5-5% NaOCI fur Zwischenreinigung
24 h oder '

" anschiiellend
GdnSCN (3 M fur 24 Standardisiertes und

hﬂ: 4M fU_r ih,6 M validiertes maschinelles
far 15 Min); Reinigungs- und
Dekontaminationsverfahren

Anschlief3end

Dampfsterilisation abschiiefend

bei 134°C/1 h Dampfsterilisation bei
134°Cfar1h

¢) Vernichten auch des ¢} Dekontamination® und

mehrfach einsetzbaren Reinigung mit 1-2 M NaOH

Instrumentariums/-Materials oder 2,5-5% NaOCI oder 4
M GdnSCN fur jeweils 2x30
Min mit mechanischer
2Zwischenreinigung

anschiieBend
Standardisiertes und
validiertes maschinelles
Reinigungs- und
Dekontaminationsverfahren

“abschiieend
ggf. Sterilisation mit
. Gassterilisationsverfahren

'Malerialvertraglichkeit beachten.

Achtung: Eine Behandlung mit Aldehyden oder Alkcholen darf niemals der spezifischen Desinfektion mit
Guanidiniumisothiocyanat (GdnSCN) vorangestellt werden,

Siehe zu diesem Thema auch Richtlinie far Krankenhaushygiene und Infektionspravention, herausgegeben
vom Robert Koch-Institut, Berlin {www.rki.de)
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