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Einleitung G'\)\t‘\g\(e\

Priunkrankheiten (Creutzfeldt-Jakob Krankheit (CJD), Scrapie, BSE) sind seltene, prinzipiell (ibertrag-
bare, tédlich verlaufende neurodegenerative Erkrankungen. Im Zusammenhang mit der Erkrankung
kommt es zu einer Vermehrung eines in seiner rdumlichen Struktur krankheitstypisch verénderten
karpereigenen Proteins, der scrapieartigen Form des Prionproteins {PrPSc), genannt Prion, das die
Krankkeit tibertragen kann “®. Die Scrapie-!soform selbst kann eine Konformationsanderung des
natirlich vorkommenden, zellularen Prionproteins (PrPC) induzieren . Allen Prionkrankheiten ist
gemeingam, dass der relativ kurzen klinischen Krankheitsphase eine lange Inkubationszeit voraus-
geht, P\ onkrankheiten beim Menschen kénnen idiopathisch, hereditdr oder als akquirierte Erkrankung
auftretet. ). Erkrankung und Krankheitsverdacht sind meldepflichtig (§6 Abs.1 fSG (auller fur here-
ditare Formen); siehe spez. Formblatt des RK1 %),

Erregernachweis und Diagnosestellung:

Die definitive Diagnose einer Prionerkrankung kann bislang nur durch Untersuchung von Hirngewebe
mit Nachweis des pathologischen Prionproteins '® 2 gestellt werden. Es ist mittlerweile méglich, den
Erreger mit einem PCR-ahnlichen Verfahren zu amplifizieren ®. Ein darauf aufbauendes Diagnose-
verfahren ist noch nicht verfiigbar, so dass Surrogatmarker eines raschen Nervenzeilverlustes (14-3-
3-Proteine, NSE, Tau) und NMR-Veranderungen additiv zum klinischen Krankheitsbild einer rasch
progredienten neurologischen Multisystemerkrankung herangezogen werden ¢'* *® % 42 Die Diagno-
sekriterien der sporadischen CJD und der BSE-assoziierten Variante der CJD sind in Tabelle 1 und
Tabelle 2 dargestelit.

Ubertragung von CJD:

Es gibt keinen Anhaltspunkt fur eine Ubertragbarkeit einer Prionerkrankung durch tbliche soziale und
pflegerische Malinahmen (29, 36) sowie durch sexuelie Kontakte (', Ein erkennbar erhéhtes Erkran-
kungsrisiko fur medizinisches Personal und Pflegepersonal sowie Angehdrige konnte bislang nicht
festgestellt werden,
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latrogen sind folgende Ubertragungen gesichert ©: parenterale Behandlung mit Wachstumshormonen
aus humanen Hypophysen (ca. 130 Fille), Transplantation von Dura mater (ca. 110 Falle) und
Cornea {bisher 5 mdgliche Fille), kontaminiertes neurochirurgisches Instrumentarium (6 Falle bei
unzureichender Aufbereitung). :

Nach derzeitigen Erkenntnisstand entsteht bei der sporadischen CJD und der familiaren CJD die
Erkrankung primar im Gehirn und bereitet sich im Zentralnervensystem aus, ohne dass Infektiositat
mit derzeitigen Nachweismethoden auBerhalb des ZNS in lymphatischen Geweben nachweisbar ist
13,39 Bej yCJD wird der Erreger vermutlich mit der Nahrung aufgenommen und ist mit dem BSE-
Erreger identisch 7 ' %7 2 373 Es kommt zu einer priméren Erregerausbreitung im lymphatischen
Gewebe und sekundar zu einer Ausbreitung im Zentralnervensystem (9o eenmentlies Tiermodell bel 20)
Wihrend es bei der sporadischen Creutzfeldt-Jakob-Erkrankung keinen Hinweis auf eine Ubertra%-
barkeit durch Blut oder Blutprodukte gibt, ist dieser Ubertragungsweg bei vCJD bereits aufgetreten ™
8.2 Ausgehend vom zentralen Nervensystem kann es prinzipiell bei allen CJD-=Formen zu einer
zentrifugalen Erregerausbreitung entlang motorischer Nerven in die Muskulatur und entlang sensibler
Nerven z.B. in die Gingiva, die Zahnpulpa oder die Haut kommen 4 22332,

Toleranz gegen Desinfektions- und Sterilisationsmafinahmen:

Erreger ubertragbarer spongiformer Enzephalopathien (TSE) sind extrem widerstandsfahig gegen
Nukleinsaure zerstdrende Behandlung und werden durch etliche herkdmmliche Desinfektions- und -
Sterilisationsmaknahmen nicht inaktiviert ©®. Selbst bei 600°C trockener Heillufteinwirkung bleibt bej
sehr hohem Ausgangstiter eine Restinfektiositat tbrig .

Fur Wiederverwendung und Instrumentenaufbereitung sollte vorbehaltlich neuer wissenschaftlicher
Erkenntnisse folgendes Vorgehen eingehalten werden (* °* Tabelle 5): Grundsatzlich sollten bei
elektiven invasiven Eingriffen bei Patienten mit Hinweis auf das Vorliegen einer vCJD oder erhdhtem
Risiko, eine CJD zu haben oder zu entwickein (Tab. 3), Einmalinstrumente verwandt werden. Diese
sind nach Gebrauch durch Verbrennung zu vernichten. Ist dieses nicht mdglich, so kénnen dampf-
sterilisierbare Instrumente nach Anwendung an Risikogeweben einer Desinfektion und manuellen
Reinigung mit

e 1-2 M NaOH fiir 24 Stunden oder
e 2,5-5%iger NaOCI fur 24 Stunden oder
e GdAnSCN (3 M fiir 24 Stunden; 4 M fur 1 Stunde; 6 M far 15 Minuten)

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

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

Werden elektive Eingriffe bei Patienten mit erhéhtem Risiko, eine CJD zu haben oder zu entwickeln
{Tabelle 3) an Geweben vorgenommen, die nicht als hochinfektios gelten (Tabelle 4), dann gilt soweit
kein Einwegmaterial verwendbar ist fir dampfsterilisierbare Instrumente, dass 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 vor-
geschaltet wird. AbschlieBend erfolgt eine Dampfsterilisation bei 134°C 3 bar Druck flr 1 Stunde.

Nicht dampfsterilisierbare Instrumente sollten nur eingesetzt werden, wenn dieses unumganglich ist.
Dieses betrifft vorwiegend Endoskope zum Legen einer PEG-Sonde (zur Wiederaufbereitung s.u.).
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Die Natronlauge darf durch Eintrag von Materialien nicht unter 1 M verdiinnt werden. Natronlauge
korrodiert Aluminium, Zink und kann einigen Kunststoffe schadigen. Bei Einsatz von Natrium-
hypochlorid muss der Anteil freien Chlors mindestens 20.000 ppm betragen. Die Ldsung korrodiert
Metaile und sollte nicht auf Oberflachen angewandt werden, da sich leicht irritierende Gase bilden. Bei
Verwendung von GdnSCN ist zu beachten, dass Alkohole ihre chaotrope Wirkung aufheben und
zusammen mit S&uren giftige Dampfe freigesetzt werden kénnen. GdnSCN ist nach der Einwirkung
grindlich auszuspilen, um einer Kristallbildung vorzubeugen. Die Verwendung fixierender Substan-
zen in der Vorreinigung (Aldehyde, Alkohole) erschwert die anschliefende Dekontamination und ist
daher obsolet.

Zur Vermeidung der iatrogenen Ubertragung einer klinisch unerkannten Prionerkrankung bzw. einer
Prionerkrankung von einem Patienten wahrend der Inkubationszeit gelten generell folgende Desinfek-
tions- und Sterilisationsmalinahmen zur Aufbereitung von Medizinprodukten (30):

1. Nichtfixierende Vorspilung unmittelbar nach Gebrauch;

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

3. Dampfsterilisation bei 121°C 2 Bar Druck fur 20 Minuten oder 134 °C 3 bar Druck fur mindes-
tens 5 Minuten. Wenn keine alkalische Reinigung maglich: 134 °C 3 bar Druck fiur 18 Minuten.

Allgemeine Praventionsmalinahmen bei CJD-Patienten oder
CJD-Verdacht «==; Betreuung:

Normale soziale und pflegerische Kontakte sowie nicht invasive Untersuchungen sind nicht mit einem
Ubertragungsrisiko verbunden, so dass die Einhaltung der Ublichen Hygienegrundsitze ausreichend
ist. Eine Pflege im Einzelzimmer ist aus infektionsprophylaktischen Griinden nicht erforderlich. Abfille
aus Pflege und Behandlung der Patient wie z.B. Auswurf, Erbrochenes u.a. erfolgt nach den iblichen
Grundsatzen (Abfallschlissel 180.101). Nach invasiven Eingriffen sind Einmalinstrumente und
Schutzkleidung sowie potentiell erregerhaltiges Material als Abfall der Gruppe C (Abfallschlussel
180.103) durch Verbrennen zu entsorgen.

Geschirr, Waschutensilien, Kleidung, Wésche und Bettwasche werden in Ublicher Weise aufbereitet.
Lediglich bei gréReren Liquorkontaminationen sollte mit 2,5% Natriumhypochlorid bzw. 1-2 M NaOH
{1 Stunde) vordesinfiziert werden. Fir die Hauskrankenpflege qilt die Einhaltung der iiblichen Hygie-
negrundsatze.

Maflinahmen bei Kontamination und akzidentiellen
Verletzungen:

Bei Stichverletzungen mit Nadeln nach iv-, s¢- oder im-Gebrauch wird wie bei anderen Patienten ver-
fahren (29). Das Gleiche gilt fir Biss- und Kratzverletzungen. Stich- oder Schnittverletzungen bei
Liquorpunktion oder der Probenentnahme aus Geweben mit potentieller Infektiositat (Tabelle 2)
sollten nach Spilen unter flieBendem Wasser fur 5 Minuten 2,5% NaOCI oder 1 M NaOH ausgesetzt
und danach grondlich mit einer warmen Detergentienlésung gereinigt werden ® gofern es sich um
penetrierende Verletzungen mit Einbringen von Gewebematerial hoher Infektiositat handelt, wird
anschliefiend eine Exzision des Verletzungsbereiches und chirurgische Versorgung empfohlen ). Bei
Einbringen von potentiell infektidsem Material ins Auge erfolgt eine Spilung mit einer Augendusche,
hilfsweise mit Leitungswasser. Bei Kontamination der unverletzten Haut mit potentiell gering
infektidsen Geweben, genlgt Abwaschen mit einer warmen Detergentienlésung. Verletzungen bzw.
Unfalle sind - auch wenn das Infektionsrisiko sehr unwahrscheinlich ist - gemaft den BG-Vorschriften
zu dokumentieren und dem Betriebsarzt zu melden ©* *?,
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Gewinnung, Transport und Weiterverarbeitung von
Untersuchungsmaterial @

Liquorpunktion, Probeexision, Blutentnahme und Punktion innerer Organe sind unter Einhaltung der
persénlichen Schutzmafnahmen (Gesichtsmaske, Augenschutz, Schnittschutz) unter Verwendung
von Einmalmaterialien durchzufiihren. Der CJD-Verdacht ist auf dem Probenbegleitschein zu vermer-
ken. Probenmaterial, das aus Geweben potentiell hoher Infektiositat gewonnen wird, ist als C-Abfall
durch Verbrennen zu entsorgen (Abfallschlussel 180103). Der Versand von infektiosen Materialien
erfolgt in zertifizierten Versandtbehaltnissen entsprechend den "Recommendations of the United
Nations Committee of Experts on the Transport of Dangerous Goods”, Klasse 6 (Toxic and Infectious
Substances), division 2 {Infectious Substances).

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 ausschlieilich aus Darm hergestellt. Entsprechend hat das BfArM die An- und
Verwendung sowie das Inverkehrbringen dieses Materials untersagt ©

Operative Eingriffe (29, 36).

Wihrend bei den kiassischen Formen der CJD (sporadische CJD, hereditdre CJD) nur das zentrale
Nervensystem als hoch infektiés gilt, muss bet der akquirierten Variante der CJD (vCJD) wegen eines
anderen Ausbreitungsweges der Erkrankung im Kborper zusatzlich auch samtliches lymphatisches
Gewebe vorsorglich in diese Infektiosititskategorie eingeordnet werden (siehe Tabelle 4). Jeder
diagnostische oder therapeutische Eingriff muss beziiglich seiner Indikation sorgféltig abgewogen
werden. Der Eingriff sollte durch erfahrene Operateure durchgefiihrt werden.

Folgende Eingriffe sind als Risikoeingriffe mit erhthter Ubertragungsgefahr einzuordnen:

Eingriffe am Zentralnervensystem und am Auge einschlieBlich Entnahme von Spendermate-
rial,

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 sollte am Ende des Operationsprogramms liegen, um anschlieend eine intensive
CJD-spezifische Desinfektion und Reinigung aller mit infektissem Material potentiell kontami-
nierter Flachen zu gewihrleisten;

Einsatz von wasserabweisender OP-Schuizkleidung, doppelten OP-Handschuhen, Mund-
Nasen-Schutz, Schutzbrille und wasserundurchlassiger Abdeckung des Patienten erfolgt mit
Einmalmaterialien, Alle gebrauchten Einmalmaterialien und Abfalle sind als "infektiés" zu
kennzeichnen und als C-Mull durch Verbrennung zu entsorgen;

Einsatz chirurgischen Instrumentariums moglichst in Form von Einmalmaterial. Alle
aufbereitbaren Artikel sind besonders zu kennzeichnen.

kontaminierte Instrumente kénnen bis zur Diagnosesicherung (neuropathologische Diagnose)
in Quarantane genommen werden, um nach der Diagnosestellung tber ihre Aufbereitbarkeit
zu entscheiden. Dies empfiehlt sich bei Instrumenten, die an Geweben hoher Infektiositat ein-
gesetzt worden sind oder die nicht autoklavierbar sind.
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Einsatz nicht thermosterilisierbarer flexibler Fiberendoskope %)

Bei Patienten mit erhdhtem Risiko, eine CJD zu haben oder zu entwickeln (Tabelle 3), sollten
nichtsterilisierbare flexible Fiberendoskope nicht im Bereich des Zentralnervensystems angewandt
werden. Der Einsatz dieser Instrumente zur Diagnostik von Hohlorganen bzw. bei der Laparoskopie
solite nur bei strenger Indikationsstellung erfolgen. Bei entsprechender Indikation darf das Legen einer
PEG-Sonde nicht daran scheitern, dass der Einsatz eines Gastroskopes verweigert wird. Die Herstel-
ler sind aufgefordert, die Gerate so zu konstruieren, dass sie dekontaminierbar sind. Als reinigendes
Dekontaminationsverfahren wird das Einlegen des Endoskopes in 4 M GAnSCN fur 2 x 30 Minuten mit
zwischengeschaiteter mechanischer Reinigung (Durchbirsten und Durchspllen der Kanale mit
GdnSCN-Ldsung im GdnSCN-Bad) empfohlen. Anschlieend soll eine standardisierte und validierte
Reinigung erfolgen, wie sie fir Gastroskope zu etablieren ist. Der Geriteeinsatz ist mit Geratenummer
zu dokumentieren. Zusatzinstrumente wie z.B. Zangen sollen nicht wieder eingesetzt werden. 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 vali-
dierte Aufbereitungsverfahren fir diesen Zweck etabliert worden sind. Am Institut fiir Neuropathologie
der Universitat Gottingen existiert ein Geratepool, aus dem fur spezielle Eingriffe bei Patienten, bei
denen eine CJDNCJID nach den WHO- Kriterien klinisch wahrscheinlich oder klinisch méglich ist, aus-
geliehen werden kdnnen (Ansprechpartner: PD Dr. Schulz-Schaeffer).

Anaesthesie @ =

Eine Creutzfeldt-Jakob-Erkrankung ist per inhalationem nicht GUbertragbar. Trotzdem wird aus Sicher-
heitsgriinden eine den Prionkrankheitserreger dekontaminierende spezifische Desinfektion aller
Instrumente, die direkten Kontakt mit der Mundhéhle, Pharynx, Tonsillen und Respirationstrakt hatten,
empfohlen. Bei Patienten mit erhdhtem Risiko, eine CJD/VCJID zu haben oder zu entwickeln dirfen
nicht dampfsterilisierbare Medizinprodukte wie z.B. Gummituben und Larynxmasken nicht wieder auf-
bereitet werden, sondern miissen nach Gebrauch entsorgt werden.

Bei Akupunkturnadeln/Myographienadeln/NLG-Nadeln kann eine CJD-Ubertragung nicht mit Sicher-
heit aus?eschlossen werden. Es empfiehlt sich daher, hierflir grundsatzlich Einmalmaterialien zu ver-
wenden ¥ %,

Transfusionsmedizin:

Da bisher kein Test zum Ausschiuss von CJD bzw. vCJD im Blut zur Verfigung steht, sind derzeit
folgende Personen als Blutspender auszuschlieen % 2¥

mit Verdacht oder bestatigter CJD

+ die jemals mit Hypophysenhermonen (z. B. Wachstumshormon)} humanen Ursprungs behan-
delt worden sind,
bei denen in der Familie die Creutzfeldt-Jakobsche Erkrankung aufgetreten ist,
die Dura mater- und Corneatransplantate erhalten haben,

¢ die sich im Zeitraum von 1980-1996 > 6 Monate in Grof3britannien und Nordirland aufgehalten
haben.

AuBerszp)'l durfen nur noch Leukozyten-depletierte zellulare Blutkomponenten in Verkehr gebracht
werden .
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Transplantationsmedizin:

Folgende Personen sind grundsétzlich von Organ- und Gewebespenden auszuschlieRen #5239

+ Personen der CJD-Risikogruppen (Tabelle 3) bzw. mit TSE-Erkrankung oder -Verdacht,

» an unklaren, nicht diagnostizierten Erkrankungen des ZNS einschlieflich Demenz unklarer
Atiologie Verstorbene,

e in psychiatrischen Anstalten Verstorbene.

Zahnmedizin:

Im Hamstermodell konnte gezeigt werden, dass in gingivalem Gewebe und dentaler Pulpa hohe Kon-
zentrationen des infektiésen Materials nachweisbar waren. Bei einem Ubertragungsversuch mit Zahn-
pulpa wurden alle Versuchstiere infiziert . Bei allen parodontologischen und endodontischen Ein-
griffen bei Patienten mit CJD-Verdacht oder Erkrankung muss das Instrumentarium CJD-spezifisch
aufbereitet bzw. als Einmalmaterial entsorgt werden.

Anatomie, Pathologie, Rechtsmedizin; Schutzmalinahmen bei
Verstorbenen ¢z 2.3,

Der Umgang mit dem Leichnam eines Verstorbenen mit erhdhtem Risiko, eine CJD zu haben, erfolgt
nach den allgemeinen Hygienegrundsatzen. Eine Verwendung des Leichnams zu Lehrzwecken in der
Anatomie oder 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 ver-
schlossenen Plastikhille (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. Grundsatzlich sollten Manipulationen an dem Leichnam auf das Not-
wendigste beschrankt werden. Die zustandige Behérde kann bei CJD-Verdacht eine Sektion anord-
nen, wenn dies vom Gesundheitsamt als erforderlich angesehen wird (§ 26 IfSG).

Es gibt derzeit keine epidemiologischen Hinweise, dass Pathologen oder mit Autopsiegewebe arbei-
tende Personen iberzufallig haufig an CJD erkrankt sind. Trotzdem muss bei CJD-Verdachtssektio-
nen ein erhdhter Personenschutz und ein Kontaminationsschutz der Umgebung durch folgende MaB-
nahmen erreicht werden % %%

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

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

e« Abdeckung des Sektionstisches mit Kunststoff-Folie und Kérpersektion vorzugsweise als in
situ-Sektion; Aufnahme von Flussigkeiten mit saugfiahigem Material und Entsorgung als C-
Mull durch Verbrennen. Fir die umfassende Untersuchung bei CJD-Verdachtsfillen sollte
immer auch Hirngewebe nativ tiefgefroren asserviert werden .

Der Gewebezuschnitt erfoigt auf einem mit Plastikplane und Zellstoff in Sandwichverfahren abge-
deckten Tisch. Nach dem Zuschnitt werden die Gewebeproben in den Histologiekapseln fir 1 Stunde
in konzentrierter Ameisensiure dekontaminiert, anschlielend in frischen 4%ige Formalin nachfixiert
und in Paraffin eingebettet. Die Ameisensiuredekontamination reduziert die Infektiositdt mindestens
um den Faktor 107 ). Die Formalinfixierung gewshrleistet keine effektive Dekontamination des
Gewebes. Die Formalinflissigkeit ist als infektids anzusehen und muss mit dem Verbrennungsabfall
entsorgt werden.
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Tabelle 1: Diagnosekriterien einer sporadischen Creutzfeldt-Jakob Krankheit ©* ™'t Modifikation}

Klinische Diagnose sCJD | Symptomkonsteliation:

wahrscheinlich - rasch fortschreitende Demenz und mindestens 2 der 4

moglich

Tabelle 2: Diagnosekriterien einer Variante der Creutzfeldt-Jakob Krankheit (vCJ

folgenden neurologischen Symptome:

- visuelle und/oder cerebelldre Stérungen

- pyramidale und/oder extrapyramidale Stérungen

- Myoklonien

- akinetischer Mutismus

sowie Nachweis typischer EEG-Veranderungen (period sharp
wave complexes) und/oder Nachweis von 14-3-3-Protein im
Liquor mittels Western blot und/oder charakteristische MRT-
Signalalterationen in DWI- oder FLAIR-Wichtungen

- rasch fortschreitende Demenz unter 2 Jahren Dauer und
mindestens 2 der 4 neurclogischen Symptome wie oben, aber
weder Nachweis typischer EEG-Veranderungen (period sharp
wave complexes) noch Nachweis von 14-3-3-Protein im Liquor
mittels Western blot oder MRT-Veranderungen

D, 87, 98, 41)

Diagnostische Kriterien der seit 1996 neu aufgetretenen Variante der CJD sind #"

a. Fortschreitende neuropsychiatrische Erkrankung

b. Krankheitsdauer > 6 Monate

¢. Ausschluss alternativer Diagnosen durch Routineuntersuchungen
d. kein Hinweis fir eine iatrogene Exposition

e. kein Hinweis fur eine familidre Prionerkrankung.

a. Psychiatrische Symptome im frithen Krankheitsverlauf {Depression, Angst,
Apathie, Ruckzug, Wahn)

b. Persistierende schmerzhafte senscrische Symptome (Schmerzen oder
Dysasthesien)

c. Ataxie

d. Myoklonien oder choreatiforme Bewegungsstérungen oder Dystonie

e. Demenz

a. keine typischen EEG-Veranderungen wie bei sCJD
b. MRT; bilaterale Signalanhebungen im Pulvinar

Die Diagnose einer vCJD ist gesichert wenn la vorliegt und eine vCJD neuropathologisch
gesichert ist. Die Diagnose ist wahrscheinlich, wenn die Kriterien unter I und Ill erflllt sind
sowie 4 von 5 Kriterien von |l vorliegen. Fehlt das Pulvinarzeichen bei sonstiger Erfiillung
der klinischen Kriterien, ist eine vCJD klinisch mdéglich. Eine Tonsillenbiopsie kann bei
fehlendem Pulvinarzeichen den klinischen Verdacht stitzen, nicht aber die
neuropathologische Diagnose ersetzen.

LL 029/025



Tabelle 3: Zuordnung von Paiienten zu CJD-Risikogruppen

Hohes Risiko

Erhohtes Risiko

{29, 36)

bestatigte CJD/VCJID, klinischer Verdacht auf CJD/vCJD,
Trager pathogener Mutationen im Prionprotein-Gen

Mitglieder einer Familie mit hereditdrer CJD;ungeklarte
progredient verlaufende ZNS-Erkrankung mit und ohne
Demenz; Empfanger von humanen Hypophysenhormonen,
Dura mater- und Cornea-Transplantaten

Niedriges Risiko (1:1 Million) | alle GUbrigen Patienten

Infektiositat

Hoch

Gering {(z.T. nur bei
Tieren
hachgewiesen)

Bisher nicht
nachgewiesen

Gewebe, Se- und Exkrete

Gehirn, Rickenmark, Auge; periphere lymphatische Gewebe (bei
vCJDy,

Cerebrospinalfliissigkeit, Skelettmuskel, periphere Nerven, Nieren,
Leber, Lunge, Plazenta, Gingiva, Pulpa, Nasenschleimhaut.
Lymphatisches Gewebe (sCJD, fCJD)}, Blut (vCJD)

Fettgewebe, Nebennieren, Herzmuskel, Darm (sCJD, fCJD),
' Prostata, Testes, Schilddrise, Tranenflussigkeit, Speichel,

Schweifl, serése Exsudate, Muttermilch, Samen, Urin, Fazes, Blut'
(sCJD, fCJD),

! fehlende epidemiologische "Evidenz" wird relevanter angesehen als sehr geringe
Infektiositat in exp. Modellen
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Tabelle 5: Risikoeinstufung von Instrumentarium nach invasiven diagnostischen oder
therapeutischen Eingriffen fiir die Auswahl des anschlieBenden Aufbereitungsprozesses

Gewebe mit hoher Infektiositat Gewebe mit geringer Infektiositét
"~ Instrumente/Materialien Instrumente/Materialien
iDam pfsterilisierbar nicht dampfsterilisierbar Dampfsterilisierbar nicht dampfsterilisierbar

la) Einwegmaterial  a) nicht \a) Einwegmaterial a) Gebrauch soweit wie
verwenden |dampfsteriiisierbare verwenden méglich einschrénken oder
fInstrumente nicht durch alternative Verfahren
leinsetzen ersetzen
b) Einmalmaterial
verwenden

ib} Desinfektion und 'b) Einwegmaterial ib) Dekontamination* und  ¢) Dekontamination* und

[rmanuelle verwenden [Reinigung mit 1-2 M NaCH Reinigung mit 1-2 M NaOH

|Reinigung: oder 2,5-5% NaQCl| oder 4 |oder 2,5-5% NaQOCI oder 4

|Behandlung mit 1-2 IM GdnSCN fur jeweils ‘M GdnSCN far jeweils

‘M NaOH/24 h oder 12x30 Min mit mechanischer 2x30 Min mit mechanischer
|[Zwischenreinigung Zwischenreinigung

2,5-5% NaOClI fur

24 h oder anschlief3end anschiiefiend
Standardisiertes und Standardisiertes und

GdnSCN (3 M fiir 24 validiertes maschinelles validiertes maschinelles

h: 4Mfar1h; 6 M |Reinigungs- und ‘Reinigungs- und

fur 15 Min): |Dekontaminationsverfahren Dekontaminationsverfahren

, ic) Vemnichten auch des : ;
AnschlieRend | - abschlieRend abschiieRend
Dampfsterilisation imehrfach einsetzbaren \panfsterilisation bei ggf. Sterilisation mit

Ibei 134°C/1 h m:;\;t:g;ntariumsl- 134°C fur 1 h Gassterilisationsverfahren

* Materialvertraglichkeit beachten.

Achtung: Eine Behandlung mit Aldehyden oder Alkoholen soll der spezifischen Desinfektion mit
Guanidiniumisothiocyanat {GAnSCN) nicht vorangestellt werden.

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