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Institut fiir Tierneurologie der Universitdt Bern

EIN FALL VON SPONGIFORMER
ENZEPHALOPATHIE («RINDERWAHNSINN>) BEI
EINER KUH IN DER SCHWEIZ

M. CACHIN, M. VANDEVELDE, A. ZURBRIGGEN

ZUSAMMENFASSUNG

Spongiforme Enzephalopathien kommen sowohl beim
Menschen als auch bei Haustieren vor. Der massive Aus-
bruch der bovinen spongiformen Enzephalopathie (BSE)
in Grossbritannien ist wahrscheinlich eine Folge der Ver-
fiitterung von Fleisch- und Knochenmehl, das mit dem
Agens der spongiformen Enzephalopathie kontaminiert
war.
Wir berichten iiber den ersten Fall von BSE in der
Schweiz, der auch der erste Fall auf dem europiischen
Kontinent ist. Eine 6jahrige Kuh zeigte chronisch progres-
sive neurologische Symptome. Bei der neuropathologi-
schen Untersuchung wurden typische spongiforme Verin-
derungen sowie neuronale Vakuolisierung festgestellt.
Warum und wie es zu diesem Fall gekommen ist, bleibt
ungewiss. Es kann nicht ausgeschlossen werden, dass
dieses Tier Zugang hatte zu Kraftfutter, das aus England
stammte. Es ist moglich, dass weitere sporadische Fille in
_der Schweiz auftreten werden. Ein Ausbruch wie in Eng-
land ist jedoch sehr unwahrscheinlich.

SCHLUSSELWORTER: Kuh — spongiforme En-
zephalopathie

EINLEITUNG

Die Gruppe der iibertragbaren spongiformen Enzephalopa-
thien umfasst eine ganze Reihe von Krankheiten: die Creutz-
feld-Jakob-Krankheit, Kuru und Gerstmann-Striussler-Syn-
drom beim Mensch, Scrapie bei Schaf und Ziege (Traber-
krankheit), die sog. libertragbare Enzephalopathie beim Nerz
sowie die bovine spongiforme Enzephalopathie (BSE) beim
Rind. .

All diese Erkrankungen haben eine lange Inkubationszeit
(Monate bis mehrere Jahre), einen chronisch progressiven
Verlauf sowie neurologische Ausfallserscheinungen gemein-
sam. Die neurologischen Symptome bestehen aus Verhaltens-

A CASE OF BOVINE SPONGIFORM ENCE-
PHALOPATHY IN SWITZERLAND |

Spongiform encephalopathies occur in humans and seve-
ral domestic animal species. Among them, the bovine
spongiform encephalopathy (BSE) has aroused consider-
able interest because of a massive outbreak of this disease
in Great Britain, which is thought to result from feeding
meat and bone meal contaminated with the spongiform
encephalopathy agent. We observed the first case of BSE
in Switzerland, which is also the first case on the european
_continent. A 6 years old cow suffered from progressive
neurological disease. On neuropathological examination
typical spongiform changes and neuronal vacuolation
werde found. The origin of the infection remains un-
known. It cannot be excluded that the animal was exposed
to cattlefeed derived from Great Britain. It is possible that
additional sporadic cases may occur in Switzerland, an
outbreak such as in England is unlikely to happen.

KEY WORDS: cow — spongiform encephalo-
pathy 7 . .

storungen, Sensibilititsstérungen (u. a. Aggressivitit, Nervo-
sitit, Lethargie, Uberempfindlichkeit, Juckreiz) und Bewe-
gungsstorungen (Ataxie). Diese Krankheiten sind alle letal.
Die BSE ist 1986 in England zum ersten Mal erkannt worden.
Seither sind ca. 20 000 Félle von BSE beim Rind in Gross-
britannien und Irland registriert worden. Zusétzlich wurden 11
Katzen mit einer spongiformen Enzephalopathie diagnosti-
ziert.

Die Natur der moglichen Erreger der spongiformen Enzepha-
lopathien ist nach wie vor ungewiss. Fithrende Theorien hal-
ten Prionen fiir die Ursache. Unter Prionen versteht man
kleine protein-haltige Partikel ohne Nukleinsdure. Andere
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Abb. I: Hirnstamm. Spongiforme Verdnderungen im Nucleus des Tractus solitarius. 40x, HE

Abb. 2: Gleiche Lokalisation wie Abb. 1. Vakuolenbildung im Neuropil. 100x, HE

Abb. 3: Nucleus Nervus facialis. Einige vakuolisierte Nervenzellen (Pfeile). Leichigradige Gliose. 100x, HE
Abb. 4: Nucleus vestibularis lateralis. Verschiedene vakuolisierte Nervenzellen. 100x, HE

Abb. 5: Vakuolisiertes Neuron im Nucleus vestibularis lateralis mit granulirem Inhalt. 250x, HE
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Forscher meinen, dass der Erreger mit einer Nukleinsdure
assoziiert ist.

Die Erreger der spongiformen Enzephalopathien sind ausser-
ordentlich resistent gegen dussere Einfliisse. Eine Inaktivie-
rung der Erreger bedingt extreme Hitzebehandlungen oder
Desinfektion mit 2%iger Hypochloritlésung.

Die Frage nach der Herkunft des BSE-Agens ist ungewiss. Ob
das BSE-Agens vom Erreger der Traberkrankheit (Scrapie)
abstammt oder ob es sich um ein spezieseigenes Agens han-
delt, wird gegenwirtig intensiv untersucht.

Nach den umfassenden epidemiologischen Studien in Gross-
britannien kann angenommen werden, dass die Ubertragung
der BSE auf Rinder oral erfolgt, via kontaminiertes Futter
(Fleischmehl, Knochenmehl). Man vermutet, dass Scrapie-
kontaminiertes Material in die Futtermehlproduktion geraten
ist. Bis jetzt gibt es keinen Hinweis weder fiir eine direkte
Ubertragung von Tier zu Tier noch fiir eine maternale/fotale
Transmission der Krankheit.

Die Tiere werden wahrscheinlich als Kalb infiziert. Die ange-
steckten Tiere zeigen infolge der langen Inkubationszeit je-
docherst im erwachsenen Alter Symptome. In England wurde
die Krankheit vor allem bei Milchkiihen festgestellt. Dies
kann durch eine erhohte Zuflitterung von Proteinzusitzen,
welche potentiell infiziertes Fleisch- und Knochenmehl ent-
halten, an fiir Hochleistung selektierte Kélber und durch die
hohere Lebenserwartung solcher Tieren erklart werden.

In England zeigen BSE-befallene Tiere ein recht charakteri-
stisches Krankheitsbild:

Die Symptome entwickeln sich in der Regel schleichend und
kénnen sich tiber Wochen oder Monate verstirken. Sie beste-
hen aus: a) Verhaltenstérungen mit Angstlichkeit, Aggressi-
vitit, Zahneknirschen; b) Bewegungsstorungen mit Ataxie in
der Nachhand, Hypermetrie v. a. in den Hintergliedmassen,
Umfallen, Tremor; c) Sensibilititsstérungen wie Uberemp-
findlichkeit auf Beriihrung, v. a. im Kopfbereich, und auf
Larm und Licht sowie Juckreiz. Gewichtsverlust und Lei-
stungsabbau liegen in der Regel nur in stark fortgeschrittenen
Fillen vor. Die Krankheit verlduft immer todlich. Bisher sind
keine Behandlungsmoglichkeiten bekannt.

In den meisten Féllen kann auf Grund der charakteristischen
Symptome eine klinische Verdachtsdiagnose gestellt werden.
Fiir eine definitive Diagnose sind histopathologische Unter-
suchungen des Gehirmns notwendig. Bei der neuropathologi-
schen Untersuchung sind bilateral symmetrische spongiforme
Veridnderungen und Vakuolisierung der Nervenzellen in der
grauen Substanz gewisser Hirnstammregionen typisch.

Ein intra vitam-Labortest zur Sicherung der klinischen Dia-
gnose ist zurzeit noch nicht vorhanden.

BESCHREIBUNG DES ERSTEN FALLES IN
DER SCHWEIZ

Kiirzlich wurde ein Fall von BSE im Institut fiir Tierneurolo-
gie des Tierspitals Bern diagnostiziert. Dabei handelt es sich
um eine 6jihrige, Simmental x Redholsteinkuh, 6 Monate
trachtig, mit folgender Krankheitsgeschichte:

Seit einem Monat zeigte die Kuh leichte Uberempfindlich-
keit. Innerhalb der letzten Woche verstirkte sich die Uber-
empfindlichkeit vor allem auf Larm. Bei der klinischen Un-
tersuchung war das Tier extrem dngstlich; so hing es z. B. bei
der Augenuntersuchung in die Kette. Es zeigte eine leichte
Ataxie. Sonst konnten keine anderen abnormen Symptome
festgestellt werden; Appetit, Verdauung und Korpertempera-
tur waren normal. Die Untersuchungen auf Azetondmie und
Hypomagnesidmie waren negativ. Die Kuh wurde zugekauft
und war erst seit einem Jahr auf diesem Betrieb. Es handelt
sich um einen kleinen traditionellen Landwirtschaftsbetrieb,
ohne intensive Zufiitterung von Kraftfutter. Der frithere Be-
sitzer hatte dieses Tier als Kalb zugekauft.

Neuropathologische Untersuchung

Das Tier wurde durch Bolzenschuss getétet. Es stand nur eine
Gehirnhilfte fiir die neuropathologische Untersuchung zur
Verfiigung, da die andere Hilfte fiir eine bakteriologische
Untersuchung verwendet wurde. Deshalb war die neuropa-
thologische Untersuchung nur beschrinkt moglich.

Auffallend war eine spongidse Auflockerung des Neuropils
in gewissen Arealen der grauen Substanz des Hirnstamms.
Vor allem betroffen waren der Nucleus dorsalis vagus und der
Nucleus des Tractus solitarius. In diesen Gebieten bestand
zusitzlich eine leichte Gliose (Abb. 1 und 2). In verschiede-
nen Kerngebieten, wie in den Nuclei vestibulares, Nucleus
Nervus facialis sowie Nucleus dorsalis vagus konnte eine
Vakuolisierung der Nervenzellen festgestellt werden (Abb. 3
und 4). In einigen dieser Vakuolen fanden wir granulires
leicht eosinophiles Material (Abb. 5). Es gab keine entziind-
lichen Verdnderungen. Die beobachteten neuropathologi-
schen Verdnderungen erlaubten eine klare Diagnose fiir BSE.

DISKUSSION

Wir beschreiben hier den ersten und bis jetzt einzigen Fall von
BSE in der Schweiz. Dies ist auch der erste berichtete Fall auf
dem europdischen Kontinent. Bisher ist BSE offiziell nur in
Grossbritannien und Irland diagnostiziert worden. Das klini-
sche Erscheinungsbild der in der Schweiz erkrankten Kuh
entspricht demjenigen der englischen BSE-Fille.
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Unsere neuropathologischen Befunde stimmen iiberein mit
denen, die in Grossbritannien beschrieben wurden. Leider
war eine vollstindige neuropathologische Untersuchung
nicht moglich, da verschiedene Gehirnteile fehlten. Der deut-
liche Befall des Nucleus dorsalis vagus und Nucleus des
Tractus solitarius erlaubte eine klare Diagnose. Diese Kern-
gebiete gelten als Predilektionsstellen fiir spongiforme Ver-
dnderungen. Die neuronale Vakuolisierung war vor allem
deutlich in den lateralen Vestibulirkernen, eine Lokalisation,
die ebenfalls typisch fiir BSE ist.

Wie dieses Tier infiziert wurde, wird wahrscheinlich unge-
klart bleiben. Theoretisch gibt es verschiedene Moglichkei-
ten: Es konnte sich um eine Spontanmutation handeln, wie sie
bei der Creutzfeld-Jakob-Krankheit beim Mensch vorkommt.
Eine weitere Moglichkeit ist, dass dieses Tier durch Scrapie-
verseuchtes Material angesteckt wurde, dhnlich wie es in
England postuliert wird. Weiter wire eine Ansteckung via ein
kontaminiertes Futtermittel, das aus England importiert wur-
de, denkbar. Ob und wann dieses Tier mit solchem Futter
erndhrt wurde, ist ungewiss.

Dieser Fall verursachte grosse Unruhe innerhalb wissen-
schaftlicher Kreise und bei den Konsumenten. Dabei steht die
Frage einer moglichen oralen Ubertragbarkeit auf den Men-
schen im Vordergrund. Bis heute konnte epidemiologisch
kein Zusammenhang zwischen spongiformen Enzephalopa-
thien bei Mensch und Tier festgestellt werden, obwohl Scra-
pie seit langerer Zeit in gewissen Lindern hiufig vorkommt.
Es stellt sich weiter die Frage, ob noch weitere Fille in der
Schweiz zu erwarten sind und ob sogar ein richtiger Ausbruch
zu befiirchten ist. Die Wahrscheinlichkeit eines BSE-Ausbru-
ches in der Schweiz kann als eher klein eingeschitzt werden,
da sich unsere Situation von derjenigen in England in ver-
schiedener Hinsicht unterscheidet.

a) Scrapie ist in der Schweiz, im Gegensatz zu England, eine
extrem seltene Krankheit und wurde bisher nur einmal 1982
bei einer Ziege festgestellt.

b) Bei der Verarbeitung von Fleischabfillen in der Schweiz
wird das Material im allgemeinen durch hohe Temperaturen
sterilisiert. Dies konnte zu einer starken Reduktion des BSE-
Agens fithren. In England und in anderen Landern tiberwie-
gen die sog. «continuous flow» Systeme. Hierbei werden die
Abfille moglicherweise zu wenig erhitzt, um das Agens der
spongiformen Enzephalopathie zu inaktivieren.

Es ist bekannt, dass Fleisch- und Knochenmehl aus England
direkt oder indirekt in die Schweiz importiert wurden. Wieviel
davon jedoch an Rinder verfiittert wurde, ist unklar.

c¢) In der Schweiz erhalten Aufzuchtkilber meistens Protein-
zusétze pflanzlicher Natur oder als Milchprodukte. Trotzdem
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konnen andere tierische Proteinquellen (wie z. B. Fleisch- und
Knochenmehl) nicht ausgeschlossen werden.

Auf Grund epidemiologischer Untersuchungen in England ist
eine horizontale oder vertikale Ubertragung der BSE sehr
unwahrscheinlich. Aus diesem Grund diirfen wir annehmen,
dass die Krankheit in der Schweiz selbstlimitierend sein wird,
sobald die orale Ubertragung via Futter unterbunden wird.
Dank des Verbots, auch in der Schweiz Fleischabfallprodukte
nicht mehr an Rindern zu verfiittern, ist eine weitere Ausbrei-
tung der Krankheit kaum zu befiirchten.

Zurzeit steht die Erfassung der Krankheit in der Schweiz im
Vordergrund. Eine enge Zusammenarbeit zwischen Tierbesit-
zer, Tierarzt, diagnostischem Labor und Behorden ist dazu
notwendig.
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Un cas d’encéphalopathie spongiforme chez
une vache en Suisse

L’encéphalopathie spongiforme est connue aussi bien chez
I’homme que chez les animaux domestiques. L’explosion de
cas d’encéphalopathie spongiforme bovine (ESB) en Grande-
Bretagne est vraisemblablement due a I'administration d’ali-
ments contaminés par I'agent du ESB (farine de viande et
d’os).

Nous présentons le premier cas de ESB en Suisse, qui est en
meéme temps le premier cas en Europe continentale.

Une vache agée de 6 ans présenta des symptomes neurologi-
ques chroniques et progressives. A I’examen neuropathologi-
que, on constata des lésions spongiformes typiques ainsi
qu’une vacuolisation des neurones.

Les causes et les circonstances de ce cas restent peu claires.
Il n’est pas exclu que la béte eut acces a des concentrés
importés de Grande-Bretagne. Il n’est pas exclu que d’autres
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cas sporadiques se manifesteront en Suisse. Une explosion
comme en Grande-Bretagne semble par contre peu probable.

Un caso di encefalopatia spongiforme in una
mucca svizzera (malattia della vacca matta)

Le encefalopatie spongiformi vengono riscontrate sia nell’uo-
mo che nell’animale. La massiva comparsa dell’encefalopatia
spongiforme bovina (ESB) in Gran Bretagna ¢ probabilmente
la conseguenza del foraggiamento di farine di carne ed ossa
contaminati con I’agente patogeno dell’encefalopatia spongi-
forme. Notifichiamo qui il primo caso di ESB in Svizzera, che
¢ anche il primo nel continente europeo. Una mucca di 6 anni
mostrava sintomi neurologici progressivi e cronici. Nell’ana-
lisi neuropatologica furono riscontrati i tipici cambiamenti
spongiformi e la vacuolizzazione dei neuroni. Come e perché
si sia giunti a questo caso resta incerto. Non ¢ escluso che
questo animale abbia ricevuto del mangime proveniente dall’
Inghilterra. E possibile che in futuro vengano registrati altri
casi sporadici in Svizzera. Una comparsa come in Inghilterra
resta comunque improbabile.
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Institut fiir Tierneurologie
Postfach 2735
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