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Kurze Originalmitteilung

Scrapie in der Schweiz?

von R. Fankhauser, M. Vandevelde und R. Zwahlen'

Innerhalb weniger Jahre wurde bei kleinen Wiederkiduern das Vorkommen von
sicben Krankheiten gemeldet, die offenbar vorher in der Schweiz nicht beobachtet
worden waren. Es handelt sich, in chronologischer Reihenfolge, beim Schaf um die
Border Disease [4] 1975, die Borna-Krankheit [5, 13] 1975/76, schliesslich 1979 um die
Lungenadenomatose [17] und die enzootische Pneumonie [14]. Aus dem gleichen Jahre
1979 stammen Berichte iiber eine Encephalomyelitis granulomatosa [8)] sowie eine Her-
pesvirusinfektion [12] bei Zicklein. Im verflossenen Jahr (1981) endlich wurden Fille
von Maedi beim Schaf bekannt [18]. '

Im Zuge unserer Untersuchungen iiber die granulomatose Enzephalomyelitis haben wir bei ei-
ner erwachsenen Ziege aus dem Miinstertal eine periventrikulire Enzephalitis festgestellt, die dem
Bild der Visnaenzephalitis entsprach?. Maedi und Visna beruhen bekanntlich auf einer Infektion
durch den gleichen oder zwei sehr eng verwandte Erreger [7]. -

Da das Vorkommen von Scrapie bei Schaf oder Ziege bisher fiir die Schweiz
nicht belegt worden ist, halten wir die Befunde bei einer kiirzlich untersuchten Ziege
fiir mitteilenswert.

Scrapie (von to scrape: scharren, kratzen), tremblante, Traber- oder Gnubber-
krankheit sind alles Bezeichnungen, die auffillige Symptome der Krankheit heraus-
heben. Sie ist schon seit dem frithen 18. Jahrhundert in England [15] und zu Beginn
des 19. in Frankreich [1] beschrieben worden. '

Obschon wir im Verlauf der letzten 15 Jahre eine nicht unbetrichtliche Zahl von
Schafen und Ziegen neuropathologisch untersuchten, ist uns bisher nie ein Ver-
dachtsfall von Scrapie begegnet. Wir miissen voraussetzen, dass die Krankheit unse-
'en Kollegen weitgehend unbekannt ist. Zur Orientierung geben wir deshalb in deut-
S§her Ubertragung und mit freundlicher Genehmigung von Autor und Schriftleitung,
“ine knappe Darstellung wieder, die Dr. J.T. Stamp 1980 im Veterinary Record ver-
Offentlicht hat [16]. Fiir englisch Lesende findet sich ein instruktiver Ubersichtsarti-
¢l von Kimberlin [11] im British Veterinary Journal 1981, in dem auf einer Karte die
Crapiesituation in der Welt dargestellt wird. Die Schweiz ist darauf noch ein weisser

Fleck: (Scrapie not officially reported»!
\\
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Scrapie ist eine todlich verlaufende, fortschreitende Erkrankung von Schafen und Ziegen in
Europa, Indien, Afrika, Asien und Siid- sowohl wie Nordamerika. Es wurde gelegentlich nach Au-
stralien, Neuseeland und Siidafrika eingeschleppt, doch scheinen diese Linder nach Ausmerzung
durch Schlachtung zur Zeit von der Krankheit frei zu sein.

In Schafen der Suffolk Rasse, welche eingehender als alle andern untersucht wurden, sind die
Symptome des Scrapie oft «klassischy»: Verandertes Sozialverhalten gefolgt von motorischer Inko-
ordination und feinem Zittern von Kopf und Hals; Herumbeissen an den Gliedmassen, Scheuern
gegen Ziune und Verschlechterung des Allgemeinzustandes folgen. Die Krankheitsdauer betrigt
gewdhnlich ein bis zwei Monate, kann aber zwischen einer Woche und vielen Monaten betragen.
Fin praktisches Problem der klinischen Diagnostik besteht darin, dass Pruritus, allgemeine Schwi-
che und Ataxie nicht immer zusammen auftreten und dass erhebliche Unterschiede zwischen den
einzelnen Rassen bestehen. Tod ohne vorausgehende Verdachtssymptome ist nicht ungewdhnlich.

Die Abginge infolge Scrapie erfolgen meistens bei Schafen zwischen zwei und fiinf Lebensjah-
ren mit nur wenigen Fillen bei etwas jiingeren Tieren. Einzelne infizierte Tiere konnen vermutlich
aus Altersgriinden abgehen, bevor klinische Symptome auftreten. Es gibt gute Griinde anzuneh-
men, dass ein Grossteil der Schafe, die an Scrapie erkranken, friihzeitig in ihrem Leben infizier
wurden und dass sich das Agens in ihnen iiber die ganze Zeit vermehrte, ohne dass offensichtliche
Symptome in Erscheinung traten. .

Man glaubt heute, dass Scrapie sowohl durch horizontale (Ansteckung) wie vertikale (im Mut-
terleib erfolgende) Ubertragung eines infektiosen Agens entsteht, wobei ein genetischer Faktor der
befallenen Tiere dafiir verantwortlich ist, dass die klinische Erkrankung sich entwickelt oder nicht.
Das Agens ist hitzebestiindig und widersteht Formalinfixation, ultraviolettem Licht und ionisierer-
der Strahlung usw. in einem Ausmass, das fiir gewohnliche tierpathogene Viren undenkbar ist.

Es gibt eine ganze Anzahl von Erregerstimmen mit wesentlichen biologischen Unterschieden.

Die auffilligste pathologisch-histologische Verinderung bei Scrapie ist Vakuolisierung der Ner
venzellen des Gehirns zusammen mit Nervenzelldegeneration. Ausserdem beobachtet man hdufig, wen
auch nicht immer, eine spongiose Degeneration des Neuropils in den gleichen Gebieten.

Scrapie kann experimentell in Serie auf Schafe, Ziegen, Miuse, Ratten, Goldhamster, Wihl-
maus, Rennmaus und Neuweltaffen iibertragen werden. Bei der experimentellen Krankheit inge:
ziichteter Méusestimme variieren Inkubationszeit und Verteilung der Hirnlisionen mit den
Stamm des Agens. Schafe verhalten sich ebenfalls unterschiedlich gegeniiber der experimentellet
Infektion, indem einige die Krankheit entwickeln und andere nicht; aber soweit bekannt, gibt &
keine eindeutigen Rassenunterschiede. Eine genetische Grundlage von Empfanglichkeit und «Res
stenz» bei zwei Schafrassen wurde experimentell gezeigt, doch wurde nur ein einziger Stamm des
Scrapie-Agens verwendet. Es ist nicht bekannt, ob Resistenz das Nichtangehen der Infektion b¢ -
deutet oder nur, dass keine klinischen Erscheinungen wihrend der Lebenszeit der Schafe sich ent
wickeln. Es wird allgemein angenommen, dass unter normalen (nicht-experimentellen) Bedingi™
gen Schafe unterschiedliche Empfinglichkeit fiir die natiirliche Infektion aufweisen, doch ist dies
nicht eindeutig bewiesen. ‘

Bei der Scrapie-Krankheit fehlt jeglicher nachweisbare spezifische immunologische Prozest
und antigene Eigenschaften des Agens sind nicht aufgezeigt worden. Ausserdem gelang €s l?lshef
nicht, mit standardisierten Gewebekulturtechniken das Agens nachzuweisen. Infolgedessen gibt &
keine diagnostischen Laboratoriumstests. ' o

Der Grossteil der Herden in Gebieten, in welchen Scrapie endemisch ist, ist entweder f_l'el vo
der Krankheit oder ihre Hiufigkeit ist gering bis zur Bedeutungslosigkeit. Dagegen gibt es (?mzelnﬂ
Herden, in denen Scrapie ein wirtschaftliches Problem darstellt, wobei 10 bis 15% der Tier ¢
Krankheit erliegen konnen, bevor sie das Schlachtalter erreichen. Hauptsichlich sind es aber efo'
den, welche Zuchtwidder produzieren, in denen Scrapie ein ernsthaftes Problem darstellt und ¥
die Erkrankungshaufigkeit 30% oder mehr erreichen kann.

Ubertragung

Es scheint gesichert, dass die intrauterine Ubertragung der Scrapieerreger haup_tSé'lc_hli_cbefuer
das familitire Muster bei Ausbriichen natiirlichen Scrapies verantwortlich ist. Natiirlich inf”
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Mutterschafe sind oft mehrmals trachtig gewesen, bevor sie an Scrapie sterben und zur Zeit scheint
es, dass gewohnlich wenigstens die Lammer der zwei letzten Geburten infiziert sind. Es kann zur
Zeit nicht gesagt werden, ob die miitterliche Ubertragung von der Infektion des Eis, des Embryos
oder des Lamms bei der Geburt abhingt. Die Ubertragung durch Milch scheint keine Rolle zu
spielen. Scrapie kann sich durch Ansteckung (horizontal) auf weitere Tiere der Herde ausbreiten.
Die Nachgeburt ist eine Infektionsquelle, doch kénnen auch untrichtige Auen und moglicherweise
die Bocke die Krankheit verbreiten. Allerdings liegen nur wenige Untersuchungen iiber die Aus-
scheidung des Agens durch infizierte Tiere vor. Es gibt gute Griinde zur Annahme, dass die Kon-
tamination der Weiden eine wichtige Infektionsquelle darstellt, doch gibt es wiederum nur sehr we-
nig Untersuchungen iiber die Persistenz der Infektiositit der Weiden. Vermutlich kann das Agens
sich iiber Jahre erhalten. Man glaubt, dass Limmer leichter ansteckbar sind als erwachsene Tiere,
doch wurde gezeigt, dass Jungschafe ebenfalls empfinglich sind. Uber das spontane Scrapie bei
Ziegen wurde wenig gearbeitet, doch sind Ziegen leicht ansteckbar, wenn sie mit scrapie-infizierten
Schafen zusammengebracht werden.

Die Diagnose des Scrapie stiitzt sich auf den Nachweis der charakteristischen mikroskopischen
Lisionen im Gehirn und notigenfalls auf die Ubertragung auf empfingliche Tiere. Keine der Me-
thoden ist einfach und die Meinung Erfahrener ist jedenfalls einzuholen, besonders wenn das Vor-
kommen der Krankheit in Lindern vermutet wird, die bisher frei zu sein schienen. Es gibt weder
biologische noch andere Tests, um die Scrapie-Infektion am lebenden Tier nachzuweisen.

Priventive oder kurative Moglichkeiten bestehen keine, mit Ausnahme des Versuchs, die
Krankheit durch Abschlachtung zu eliminieren.

Fallschilderung

Eine dreijihrige Ziege der Brienzer Rasse, Besitzer H. St. in Eggiwil, Emmental,
fallt im Herbst durch beginnende Abmagerung auf. Im Oktober zeigt sie Symptome
zunehmender «Nachhandschwichey, die sich langsam zur Parese verstéirken. Ein Tre-
mor im Kopfbereich und fortschreitende Verschlechterung des Allgemeinzustandes
bei anfinglich noch erhaltenem Appetit mit auffalligem Speicheln bei der Futterauf-
nahme kommen hinzu. Fin Behandlungsversuch mit Vitamin A und B erginzt mit
Mineralstoffen bleibt ohne Einfluss. Schliesslich muss das Tier wegen Festliegen in
Seitenlage am 4.1.1982 getotet werden. Da der Bestand im Rahmen eines Projektes
zur Untersuchung der Carpitis bei Ziegen durch uns iiberwacht wird, konnten wir bei
de}r Tétung Material entnehmen. Ausser der starken Abmagerung ergab die Sektion
keine pathologischen Befunde.

l Fiir virologische Untersuchungen wurden Explantatkulturen der Synovialis beider Carpi ange-
%8t, die bis zur sechsten Passage (15.3.1982) ohne Viruseffekt blieben. Die insgesamt acht Ziegen
w5 B_eStandes wurden im Dezember 1981 auf Antikdrper gegen das Maedi-Visna-Virus untersucht,

Wobei neben der hier beschriebenen Ziege weitere drei Tiere einen Titer aufwiesen.

IIl_l gleichen Betrieb werden auch Schafe gehalten, bei denen jedoch bis jetzt keine
Vergleichbaren Symptome beobachtet wurden. Die Ziegen hatten, mit Ausnahme ei-
ner kurzen gemeinsamen Aufstallungszeit als Jungtiere, keinen direkten Kontakt mit
den Schafen ‘

T.eile des Gehirns und Riickenmarks wurden in 4% Formollosung fixiert, davon
Suclflldcke in Paraffin eingebettet. Firbung der 5 x Schnitte mit H + E. In allen unter-
ten Schnitten von Gehirn und Riickenmark findet sich ein deutlicher Status

12
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spongiosus. Er ist lokalisiert in tieferen oder mittleren Schichten des Cortex cerebri,
dort nur herdférmig oder streckenweise, besonders akzentuiert im Bereich der Basal-
ganglien (Abb. 1), im Thalamus, wo auch eine missige Melanose besteht [3], in den
ventralen Anteilen des Mittelhirns, im hinteren Hirnstamm und im Riickenmark. In
den Hirnstammkernen und in der grauen Substanz des Riickenmarks finden sich
mehr oder weniger zahlreich vakuolisierte und degenerierende Neurone (Abb. 2) [2].
Gebietsweise ist der Status spongiosus von einer méssigen astrozytiaren Gliose begle:-
tet. Hier und dort finden sich verstreut ganz geringfiigige, rundzellige Gefasswandin-
filtrate.

Diskussion

Die Verdachtsdiagnose «Scrapies stiitzt sich in unserem Fall auf die klinischen
Erscheinungen (progressive Lihmung, Tremor, Erkrankungsalter) sowie auf den hi-
stopathologischen Befund im Zentralnervensystem. Dagegen ist kein Versuch unter-
nommen worden, ZNS-Material auf empfingliche Labor- oder Haustiere zu iibertra-
gen.

Scrapie ist seit langem in unseren Nachbarlindern Frankreich und Deutschland
beobachtet worden, ebenso in Osterreich [9] und vor wenigen Jahren stellte man seit
Vorkommen im Piemont fest [6]. Mit dem Auftreten auch innerhalb unserer Grenzen
ist deshalb zu rechnen. Wir mochten mit unserer Mitteilung auf diese bisher «exotr
sche» Krankheit von Schaf und Ziege aufmerksam machen, damit Verdachtsfalle zu-
kiinftig einer gezielten Untersuchung zugefithrt werden. Da Scrapie meist einen sehr
langsamen Verlauf nimmt, wire es durchaus moglich, Tiere bei bestehendem Ver
dacht an eines unserer beiden Tierspitiler zur Beobachtung einzuliefern. Auch it
Norwegen, das als scrapiefrei galt, ist vor kurzem ein wahrscheinlicher Fall bekann! |
geworden [10; N. Koppang, Oslo: briefliche Mitteilung 1982].

- Zusammenfassung

Bei einer dreijihrigen Brienzer Ziege aus dem Emmental, die iiber fast drei Monate einé pr
grediente Parese der Hinterbeine, Tremor im Kopfbereich sowie zunehmende Verschlechterung s
Allgemeinzustandes gezeigt hatte, wurden histologische scrapieverdichtige Verinderungen (Stats |
sponflgliosus, Vakuolisation und Degeneration von Neuronen, Gliose) im Zentralnervensystem fest
gestellt.

Résumé

Chez une chévre de la rasse de Brienz, de trois ans, provenant de 'Emmental, une parésie ?ﬂ,}
gressive du train postérieur et des trémeurs de la téte de méme qu’une détérioriation de I'état g
ral ont pu étre observés pendant une période de presque trois mois. Histologiquement le SNCpr*
sentait des 1ésions (état spongieux, vacuolisation et dégénération de neurones, légére gliose) cons
dérées comme suspectes pour la tremblante (Scrapie).

Riassunto

aralisi P1*

di qua
00 dfl

;n una capra di tre anni, della razza di Brienz, proveniente dall’Emmental, una p
gressiva del treno posteriore e dei tremori della testa si sono sviluppati durante un periodo
tre mesi. La condizione generale dell’animale s'impeggiorava gradualmente. L’esame istolog!
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ergrosserung.

pr o

ﬁl’a 21_ Vakulisieg unDegeneration von erika grosser Nervenzellen des Nucl. ruber,
elhirn. H + E, mittlere Vergrosserung.
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SNC mostrava la presenza di stato spongioso, vacuolizzazione e degenerazione di neuroni e gliosi
leggera, lesioni sospette per lo Scrapie.

Summary

A three year old female goat of the Brienz breed, from a small flock of the Emmental Valley,
developed progressive paresis of the hind legs and tremor of the head, together with general dete-
rioration. After an illness of nearly three months, the animal was killed. Histological examination
of the brain and cord showed status spongiosus, vacuolisation and degeneration of neurons and
slight gliosis. Clinical course, age of the animal and histological lesions seem to be compatible with
a diagnosis of Scrapie. This would be the first case reported in Switzerland.

Verdankungen

Dr. John T. Stamp, North Berwick, UK und den Herausgebern des Veterinary Record danken
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