Ber. nat.-med. Verein Innsbruck Band 79 S. 223 — 246 Innsbruck, Okt. 1992

Die alveolidre Echinokokkose
(Fuchsbandwurm-Krankheit) in Tirol *)

von
Herbert AUER und Horst ASPOCK **)

Alveolar Echinococcosis in the Tyrol — a Review

Synopsis: Alveolar echinococcosis is a helminthic disease of the liver caused by metacestodes of the tape-
worm Echinococcus multilocularis, which represents the most dangerous human parasitosis in Central Europe.
The Tyrol is situated within the Central European part of the distribution area of E. multilocularis and has become
well known world-wide in the history of echinococcosis research due to the basic work on this parasite carried out
by Adolf Posselt from 1892 to 1936. For about ten years alveolar echinococcosis and particularly also the occur-
rence of the disease in the Tyrol has been forming a main part of research carried out in our Department.

The disease has been known in all parts of the Tyrol since the last quarter of the past century. The annual in-
cidence of alveolar echinococcosis is about one case. In the Southern Tyrol no cases of alveolar echinococcosis
have been recorded since 1904; there is, however, no doubt that the disease is still prevalent and probably as fre-
quent as ever.

Due to striking advances in diagnosis (imaging and serodiagnostic methods) and due to new developments
in the chemotherapy (benzimidazoles), the formerly very poor prognosis of alveolar echinococcosis has been mar-
kedly improved. Besides a reasonable and realistic prophylaxis by prevention of ingestion of eggs, serological
screening represents undoubtedly the most important prophylactic measure. It allows an early diagnosis (at a time
when the patient is still symptomless) thus making a timely treatment feasible. In addition, such seroepidemiolo-
gical screenings yield important information and data on the incidence, prevalence and geographic distribution
of the foci.

This paper summarizes the present state of alveolar echinococcosis in the Tyrol and presents a short outline
of the parasitological and serological features particularly with respect to the current diagnostic and therapeutic
possibilities. Basing upon eight figures and three tables, all available data on the geographical distribution, inci-
dence and prevalence, age and sex ratios as well as a documentation of the history of research of alveolar echinococ-
cosis in the Tyrol are presented.
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1. Einleitung:

Die alveolére Echinokokkose (AE) gilt als die gefdhrlichste Parasitose Mitteleuropas und als
eine der gefahrlichsten Parasitosen des Menschen iiberhaupt. Sie wird durch das Metazestodensta-
dium (Finnenstadium) des Echinococcus multilocularis, des Fiinfgliedrigen Fuchsbandwurmes,
hervorgerufen und manifestiert sich in erster Linie als eine schwere Krankheit der Leber.

‘Wann der erste Fall einer alveoldren Echinokokkose beim Menschen beobachtet wurde, 1453t
sich nicht sagen, weil "Geschwulsterkrankungen” bis zur Mitte des 19. Jahrhunderts nicht néher
spezifiziert werden konnten. Tatsache ist, dafl der Miinchner Pathologe Ludwig BUHL im Jahre
1852 erstmals eine Lebergeschwulst bei einem aus dem siiddeutschen Raum stammenden Patien-
ten beschrieb, die er in keine der ihm bekannten Geschwulstformen einzureihen vermochte und die
er als ”Alveolarkolloid” bezeichnete.

Drei Jahre spiter berichtete der Tiibinger Ernst von ZELLER ebenfalls iiber eine ”"Leber-
geschwulst”, die sich im wesentlichen aus Kolloidblischen zusammensetzte. In einigen dieser
"Hohlgebilde eigenthiimlicher Art” konnte er sogar ”Echinokokkusbrut” nachweisen. Das Vor-
handensein von wohlerhaltenen Scoleces und Haken deutete er jedoch als ”zuféllige Beimischung”
(ZELLER, 1854).

Erst VIRCHOW (1856) erkannte wihrend seiner Tétigkeit in Wiirzburg den infiltrativ wach-
senden ”Gallertkrebs” als parasitire Bildung, die er als “multilokulére ulzerierende Echinokok-
kengeschwulst” bezeichnete.

LEUCKART (1862) schlieBlich differenzierte den "neuen” multilokuldren Echinococcus
von dem bereits seit dem Altertum bekannten “unilokuldren” Echinococcus auf dem Niveau von
Spezies und beschrieb die "neue”, infiltrativ wachsende Parasitenart als Echinococcus multilocula-
ris.

Vor genau 100 Jahren, im Jahre 1892 diagnostizierte der Osterreichische Arzt und — wie er sich
selbst stets zu bezeichnen pflegte — Naturforscher Adolf POSSELT den ersten Tiroler Fall einer al-
veoldren Echinokokkose. Damit beginnt die Geschichte der Erforschung der alveoléren Echino-
kokkose in Tirol, die fiinf Jahre spéter zur ersten Publikation fithrte (POSSELT, 1897). In dieser
Arbeit konnte POSSELT im Retrospekt auch linger zurtickliegende Fille — der fritheste aus dem
Jahr 1880 in Sidtirol — glaubhaft machen (Tab. 1, 2a - ¢).

Aus medizinhistorischen Griinden und nicht zuletzt, weil das typische klinische Bild der al-
veolaren Echinokokkose kaum trefflicher beschrieben werden kann, sei die Schilderung durch
POSSELT bei der Darstellung der Kasuistik seines ersten Falles (auszugsweise) wortlich wieder-
gegeben:

”B. Lapper, geb. Klinger, eine 54jahrige Zimmermannsfran von Kirchberg bei Kitzbiihel, im Gebiete des
Unterinnthales in Tirol, trat am 12. November 1892 in der medicin. Klinik in Behandlung ein.

Schon seit fiinf Jahren leide sie an Verdauungsstorungen, die periodische Besserungen und Verschlechterun-
gen zeigten.

Zu Weihnachten 1891 habe die Kranke zum ersten Male eine harte Geschwulst in der Magengegend und bald
darauf eine Gelbverfirbung des Gesichtes bemerkt. Etwas spater sei geringes, voriibergehendes Fieber aufgetre-
ten. Appetenz habe nie besonders gelitten, seit zwei Monaten erfreue sie sichim Gegentheil eines besonders guten
Appetites. Neigung zu Diarrhoen, oft 6 - 7 Stuhlentleerungen.

Status praesens: Die kleine Patientin ist am ganzen Korper ziemlich abgemagert; die Haut intensiv gelb ver-
férbt, trocken, wenig elastisch. Es bestehen Klagen iiber leichte Bauchschmerzen, geringe Schmerzen in der Le-
bergegend und Hautjucken. Gesicht stark icterisch verfarbt.
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Percussion: In der Parasternallinie vom unteren Rande der V. Rippe Leberddmpfung bis gut 2 Querfinger un-
terhalb des Nabels. Bei Palpation des Abdomens ist in Nabelhohe in der Medianlinie eine harte, resistente Stelle zu
fithlen, welche sich bei den schlaffen Bauchdecken als plattenférmiges in die Tiefe zu sich fortsetzendes fremdarti-
ges Gebilde umgreifen lasst. In der rechten Papillarlinie unter der Nabelhohle die vergrosserte Leber als massig
scharfrandiges, glattes Organ deutlich zu palpiren.

Stuhl stets grau verfarbt.

Urin, dunkelbraun, griin schillernd, in gewohnlicher, hie und da etwas vermehrter Tagesmenge.

Bei der Probepunktion des Tumors der Leber bekommt man nur eine sehr sparliche braune Masse, die mi-
crosc. rothe und weisse Blutkdrperchen, degenerirte Leberzellen, amorphes Gallenpigment, helle gestreifte Mem-
branfetzen und ganz vereinzelte Hakchen erkennen lasst.

Nach einmonatlichem Aufenthalt verlangte die Pat. ihre Entlassung in die Heimath, woselbst sie nach circa
1/2 Jahr ihrem Leiden erlag”

Adolf POSSELT (Abb. 1) kann in der Tat als der Begriinder der Echinokokkose-Forschung
in Osterreich bezeichnet werden. Geboren am 11. Mai 1867 im oberdsterreichischen Ried im Inn-
kreis widmete er sich bereits unmittelbar nach seinem Medizinstudium als Assistent (ab 1891), spa-
ter als Privatdozent (ab 1897) und als a. 0. Professor (ab 1910) fiir Interne Medizin an der Universi-
tat Innsbruck intensiv der Epidemiologie, Pathologie, Klinik und Diagnostik der Echinokokko-
se(n). In 70 wissenschaftlichen Arbeiten, darunter mehreren umfangreichen Monographien (POS-
SELT, 1897, 1900, 1928), hat er wohl das gesamte Wissen der damaligen Zeit iiber das ”Blasen-
wurmleiden” zusammengetragen. Mit Recht darf man annehmen, daB ihm zeit seines Lebens kein
einziger in der Weltliteratur dokumentierter Fall alveolarer Echinokokkose entgangen ist.

Abb. 1: Portrit des osterreichischen Echinokokkoseforschers
Prof. Dr. Adolf POSSELT (1867 - 1936). Aus: HASLHOFER (1969).

GroBes Ansehen in der wissenschaftlichen Welt erwarb sich POSSELT besonders durch seine
in einwandfreier Versuchsanordnung durchgefiihrten Fiitterungsversuche (POSSELT, 1903,
1905), mit denen er die jahrzehntelang umstrittene und insbesondere von seinem wissenschaftli-
chen Widerpart DEVE (1904, 1912, 1933) angezweifelte Existenz zweier verschiedener Echino-
coccus- Arten beweisen konnte. Es ist in diesem Zusammenhang bemerkenswert, daB diesem so
scharfsinnigen Forscher der Zyklus des E. multilocularis dennoch verborgen blieb — er wurde letzt-
lich erst durch VOGEL (1957) aufgeklért —, so daB POSSELT auch keine wirkliche Kenntnis der
Infektionswege haben konnte.
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Mit dem Tod POSSELTSs am 15. Oktober 1936 fand die Echinokokkose-Forschung in Tirol
(und auch im iibrigen Osterreich) ihr vorlaufiges Ende. Bis zum Jahre 1980 finden sich in der Fach-
literatur nur vier Arbeiten, in denen uber Fille alveoldrer Echinokokkose Tiroler oder anderer
Osterreichischer Provenienz berichtet wird (BUHLER-HASSELBACH, 1938; WILFLINGS-
EDER, 1956; DROLSHAMMER, 1973 a, b; BIEDERMANN & WEISER, 1980) (Tab. 1).

Erst seit dem Jahre 1982 wird in Osterreich wieder umfassende Echinokokkose-Forschung
betrieben: In der Abteilung fiir Medizinische Parasitologie des Hygiene- Instituts der Universitét
Wien wurde vor nunmehr zehn Jahren ein Forschungsschwerpunkt "Echinokokkosen” etabliert.
Zicle dieses Projektes waren und sind einerseits die laufende Entwicklung, Etablierung und Opti-
mierung serologischer Testmethoden zur Abklirung von Echinokokkose-Verdachtsfillen, ande-
rerseits die moglichst weitgehende Erfassung der Echinokokkose-Herde in allen dsterreichischen
Bundeslédndern.

In diesem Jahrzehnt, der gleichsam zweiten Phase der Echinokokkose-Forschung in Oster-
reich, sind natiirlich auch viele neue Befunde iiber das Vorkommen und die Bedeutung dieser Para-
sitose in Tirol erhoben worden. Manche Frage kann heute mit dem Riistzeug des modernen serolo-
gisch-parasitologischen Laboratoriums leicht beantwortet werden, andere Fragen — und nicht zu-
letzt auch solche, die gerade die alveoldre Echinokokkose in Tirol betreffen — sind nach wie vor of-
fen. Mit der nun vorliegenden Arbeit mochten wir — eingebettet in eine straffe Ubersicht iiber den
Erreger und die durch ihn hervorgerufene Parasitose — den gegenwirtigen Stand des Wissens iiber
die alveolare Echinokokkose in Tirol zusammenfassen.

Tirol ist nicht nur ein Endemiegebiet der alveoldren Echinokokkose, es ist auch durch die
grundiegenden Arbeiten von Adolf POSSELT in die Erforschungsgeschichte dieser Parasitose ein-
gegangen und gilt — zusammen mit dem stidwestdeutschen Raum und dem Schweizer Alpengebiet
— als klassisches Land der alveoldren Echinokokkose.

POSSELT hat bereits im Jahre 1900 im Einleitungskapitel zu seiner Monographie ”Die geo-
graphische Verbreitung des Blasenwurmleidens insbesondere des Alveolarechinococcus der Leber
und dessen Casuistik seit 1886” folgenden Satz geschrieben:

”Wenn die Studenten und jungen Aerzte auf allgemein geographisch-medicinische Verhaltnisse und die ih-
res Heimathlandes speciell aufmersam gemacht wiirden, konnte man viel mehr Ausbeute fiir medicinisch-statisti-
sche, pathologisch-anatomische, klinische und allgemein hygienische Zwecke durch Mithilfe der Aerzte erwar-
ten”

Dieser Satz hat nichts von seiner Giiltigkeit verloren; nicht zuletzt deshalb legen wir diese Ar-
beit vor.

2. Der Parasit: Biologie und Epidemiologie:

Insgesamt werden heute vier Spezies des Genus Echinococcus RUDOLPHI, 1810, als valid
anerkannt: Echinococcus granulosus BATSCH, 1786, E. multilocularis LEUCKART, 1863, E.
vogeli RAUSCH & BERNSTEIN, 1972, und E. oligarthrus DIESING, 1863. Alle vier Spezies
kénnen auch beim Menschen parasitieren. E. oligarthrus wurde allerdings erst vor kurzer Zeit als
Humanparasit nachgewiesen (THOMPSON, 1986; LOPERA et al., 1989).

In Europa kommen nur zwei Spezies vor: Echinococcus granulosus, der Erreger der zysti-
schen Echinokokkose/ZE ("Hundebandwurm-Krankheit” oder "benigne Echinokokkose™), und
Echinococcus multilocularis, der Erreger der alveoldren Echinokokkose/ AE (”Fuchsbandwurm-
Krankheit” oder “maligne Echinokokkose™).

Die Heimat beider Spezies ist auf der nordlichen Hemisphére zu suchen. E. granulosus ist al-
lerdings anthropogen iber nahezu die ganze bewohnte Welt verbreitet worden und kommt heute in
unterschiedlicher Befallshaufigkeit, jedenfalls in allen Kontinenten, vor; Gebiete mit besonders
hoher Privalenz sind die Mittelmeerlander sowie verschiedene Regionen in Afrika (z.B. nordwest-
liches Turkana-Gebiet/Kenia: 220 Fille/100.000 Einwohner/Jahr; FRENCH & NELSON,
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1982), Lateinamerika, Vorder- und Zentralasien und Australien (SCHWABE, 1986). Diese se-
kundére Ausweitung des urspriinglich vermutlich im wesentlichen in Eurasien (und in Nordameri-
ka?) gelegenen Verbreitungsgebietes ist auf die Tatsache zuriickzufithren, daB sich sowohl unter
den Endwirten als auch unter den Zwischenwirten zahlreiche Haustiere finden (Lit. bei HINZ,
1991).

Die Verbreitung des E. multilocularis ist hingegen auf Gebiete der nérdlichen Hemisphére
beschrankt und wurde so gut wie sicher nicht — zumindest nicht wesentlich — vom Menschen veran-
dert. Als endemische Gebiete gelten Mitteleuropa (Teile Osterreichs, Siiddeutschland, die Schweiz
und Gebiete in Mittel- und Ostfrankreich) sowie die Tiirkei, Gebiete in der ehemaligen Sowjet-
union (RuBland, WeiBruBland, Lettland, Ukraine, Moldawien, Georgien, Aserbeidschan, Arme-
nien, Kasachstan, Kirgisien, Tadschikistan, Turkmenistan, Usbekistan), Indien, China, Japan,
USA, Kanada und Alaska (SCHWABE, 1986).

Der biologische Zyklus der im Adultstadium durchwegs sehr kleinen, nur wenige mm messen-
den Echinococcus- Arten wird durch einen Generations- und Wirtswechsel bestimmt, Karnivore
fungieren als Endwirte, Herbivore und Omnivore, die Beutetiere der Endwirte, stellen die Zwi-
schenwirte dar.

Die wichtigsten Endwirte von E. granulosus sind (je nach Gebiet) Hund, Wolf, Schakal und
andere Kaniden, die wichtigsten Zwischenwirte werden von Schaf, Rind, Pferd, Schwein, Kamel
etc. gestellt.

E. multilocularis (Abb. 2) ist ein 2 - 3 mm langer Bandwurm mit zumeist 5 (2 - 6) Proglotti-
den, der im Diinndarm des Fuchses, seltener bei Hund und Katze, parasitiert. Die Adultwiirmer
schniiren alle 3 bis 4 Wochen reife (Eier enthaltende) Proglottiden ab, die mit dem Kot oder auch
durch aktive Wanderung in die AuBSenwelt gelangen. Die Eier kdnnen von den natiirlichen Zwi-
schenwirten - in Mitteleuropa sind dies vor allem Microtus arvalis (Feldmaus), Arvicola terrestris
(Schermaus) und Ondatra zibethica (Bisamratte) (HOUIN et al., 1982; ZEYHLE, 1982;
FRANIK, 1984; AUBERT etal., 1987) — oder vom Fehlzwischenwirt Mensch oral aufgenommen
werden. Im Darm der Zwischenwirte (und auch des Menschen) entwickeln sich aus den Eiern
Sechshakenlarven (Onkosphéren), die in die Darmmukosa eindringen und himatogen in die Leber
gelangen, wo sie sich zu infiltrativ, tumordhnlich wachsenden Metazestoden (Finnen) entwickeln.
Im natiirlichen Zwischenwirt werden innerhalb weniger Wochen von einer Keimschichtim Metaze-
stoden Protoscoleces (sog. Kopfchen) gebildet, die, nach der oralen Aufnahme durch die Endwirte,
innerhalb von etwa vier Wochen zu einer neuen Bandwurmgeneration heranwachsen und sich im
Darm etablieren. Im Menschen erfolgt die Bildung von fertilen Metazestoden nur ausnahmsweise.

Fiir den Menschen stellt (zumindest in Mitteleuropa) der Rotfuchs ( Vulpes vulpes) die wich-
tigste Infektionsquelle dar, aber auch Hunde und Katzen sind, da sie besonders in lindlichen Ge-
bieten regelméBig Kleinsauger, also natiirliche Zwischenwirte des E. multilocularis, verzehren,
als potentielle Infektionsquelle anzusehen, obwohl sowohl der Hund als auch die Katze fiir den
E. multilocularis weit weniger empfénglich sind als der Fuchs (ECKERT, MULLER & PART-
RIDGE, 1974; ECKERT & THOMPSON, 1988).

Aufgrund der Tatsache, daB Fiichse sehr mobile Tiere sind und auch die Nahe des Menschen
nicht fiirchten, besteht die Moglichkeit, daB infizierte Fiichse die Umwelt auch in Siedlungsgebie-
ten mit E. multilocularis-Eiern kontaminieren. Die Infektion des Menschen kann tiber kontami-
nierte Finger, Vegetabilien (Gemiise, Fallobst, Krauter, Beeren, Pilze), Erde, Wasser oder Fuchs-
bilge erfolgen. Aber auch aerogene Infektionen durch Einatmen aufgewirbelter E. multilocula-
ris-Eier und eine Krankheitsiibertragung tiber Insekten (z.B. koprophile Dipteren) ist denkbar
(GEMMELL & LAWSON, 1986).

Von groBer epidemiologischer Bedeutung — einerseits fiir die Aufrechterhaltung des Lebens-
zyklus des E. multilocularis, andererseits fir eine Infektion des Menschen — stellt die hohe Wider-
standsfahigkeit der Eier gegeniiber Umwelteinfliissen dar. Aufgrund von Untersuchungen durch
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Abb. 2: Lebenszyklus des Echinococcus multilocularis.
(1): Endwirt: Rotfuchs (gelegentlich: Hund, Katze); (2): Adulter Bandwurm im Darm des Endwirtes; (3): E. mui-
tilocularis-Ei; (4) Metazestoden in der Leber des Zwischenwirtes; (5): Zwischenwirt: Kleinnager (z.B. Microtus
arvalis).

FRANK (1989) und FRANK et al. (1989) wissen wir, daB E. multicocularis-Eier im Sommer und
Herbst (bei ausreichender Feuchtigkeit) bis zu drei, im Winter bis zu acht Monaten infektionstiich-
tig bleiben. Auch ein Tieffrieren der Eier bei —18° C fithrt nicht zu einer Beeintrachtigung der In-
fektiositat. Erst bei einer Temperatur von —80° C sterben die E. multilocularis-Eier innerhalb von
48 Stunden ab.

Eine Temperatur von +70° C sterben die Echinococcus-Eier innerhalb von 5 Minuten letal
(Lit. bei ECKERT, 1981); bereits bei +45 I C werden sie in 3 - 6 Stunden irreversibel geschadigt
(FRANK, 1989).

Die iiblichen Desinfektionsmittel sind gegen E. multilococcus- Eier vollkommen unwirksam.

3. Die alveoliire Echinokokkose in Nord- und Osttirol:

3.1. Inzidenz:

In der Zeit zwischen 1892 und 31.12.1991 wurden in Nord- und Osttirol (einschlieBlich von
zwei AE-Fillen aus Vorarlberg, die von POSSELT immer zu den Tiroler Fillen gezihlt worden
sind) bisher insgesamt 102 menschliche Fille alveoldrer Echinokokkose registriert (Tab. 1, 2a+b);
davon sind 69 Fille histologisch/pathologisch verifiziert, in 32 Fallen wurde die Diagnose aus-
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schlieBlich klinisch (“vollberechtigter Verdacht” oder “mit allergréBter Wahrscheinlichkeit”;
POSSELT, 1900) gestellt, in einem Fall wurde die Diagnose aufgrund serologischer und radiologi-
scher Untersuchungen gestellt. Die daraus errechnete jahrliche Inzidenz von 1,0 ist damit wesent-
lich niedriger als jene in der Schweiz (1970 - 1983: 10 Falle/Jahr; GLOOR, 1988), in Siiddeutsch-
land (5 Falle/ Jahr; SCHICKER, 1976; FRANK, 1984, 1987) oder Frankreich (4,5 Félle/Jahr; zit.
bei STOSSEL, 1988). Zu POSSELTs Zeiten betrug die Zahl der jahrlichen Neuerkrankungen
1,6 Fille; in der Zeit zwischen 1961 und 1991 wurden insgesamt 30 Tiroler Fille (= 1 Fall/Jahr) re-
gistriert. Die jéhrliche Morbiditétsrate (AMR = annual morbidity rate), d.i. die Anzahl der Neuer-
krankungen pro 100.000 Einwohner, betrdgt 0,016 (bezogen auf 630.000 Einwohner in Tirol). Die
tatsdchliche jahrliche Inzidenz in Tirol ist indes sicher héher und liegt vermutlich bei mindestens
drei bis fiinf Fillen; moglicherweise ist sogar mit bis zu zehn Fillen pro Jahr zu rechnen. Diese
Schatzung basiert auf der Tatsache, daB eine E. multilocularis-Infektion des Menschen oft genug
nicht erkannt, ja differentialdiagnostisch nicht einmal in Erwégung gezogen wird; zudem werden
gewiB nicht alle diagnostizierten AE-Fille publiziert oder auch nur bekanntgegeben, da in Oster-
reich — zum Unterschied zur Schweiz (STOSSEL, 1989) — bei der alveoliren Echinokokkose keine
Meldepflicht besteht.

Tab. 1: Ubersicht iiber jene Literaturquellen, die Angaben iiber menschliche Fille alveolirer Echinokokkose
osterreichischer und Siidtiroler Provenienz enthalten; H: histologisch/pathologisch gesicherte AE-Fille;
K: klinische (Verdachts-)Diagnose; S+R: serologisch und radiologisch gesicherte AE-Fille.

Antaren Anzahl der Fille

H K S+R Total
Osterreich
VIERORDT (1886) 6 - - 6
POSSELT (1897, 1900, 1902, 1904, 1906a,b, 52 39 - 91

1926, 1928, 1931a,b)

BARTSCH & POSSELT (1932) 1 - - 1
DARDEL (1927) 1 - - 1
BUHLER & HASSELBACH (1938) 1 - - 1
WILFLINGSEDER (1956) 1 - - 1
DROLSHAMMER et al. (1973a,b) 1 - - 1
BIEDERMANN & WEISER (1980) 20 - - 20
AUER, PICHER & ASPOCK (1985) 7 - - 7
AUER & ASPOCK (1990) 8 - - 8
AUER & ASPOCK (1991a) 8 - 1 9
AUER & ASPOCK (unpubliziert) 6 - 1 7
1865 - 1991 112 39 2 153
Siadtirol
POSSELT (1897, 1900, 1904) 3 13 - 16

Eine seroepidemiologische Studie, die wir im Juli 1991 begonnen haben und in deren Rahmen
20.000 Tiroler Blutspender auf das Vorhandensein von Antikdrpern gegen E. multilocularis- Anti-
gen untersucht werden, soll uns genaueren AufschluB iiber die tatsichliche Durchseuchungsrate
der Tiroler Bevolkerung bringen.
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Tab. 2a: Dokumentierte Humanfalle alveolarer Echinokokkose in Nordtirol; M: Mann; F: Frau; H: histologisch/
pathologisch gesicherte Diagnose; K: klinisch gestellte (Verdachts-) Diagnose; SR: serologisch + radiolo-
gisch gestellte Diagnose; B: Beobachtungsort; ?: keine Daten vorhanden; I. gr.: Icterus gravis;
L. m.: Icterus melas; ZF: Zwerchfell, NN: Nebennieren.

Art + Jahr | Organ/

Nr. Patient Geschl. | Alter Herkunft d. Diagnose | Klinik
1 |B. L. (Zimmermannsfrau) F 54 | Kirchberg H (1892) |Leber
2 | M. T. (Bauerntagl6hnerin) F 58 |Volders H (1892) (Leber
3|N.N. ? ? | Umgebung Kitzbiihel K (1893) [Leber
4 [J. A. (Magazinarbeiter) M 43 |Innsbruck H (1894) | Leber
5 |J. P. (Bauernknecht) M 51 | Wattens H (1894) |Leber, ZF
6 |N. N. (Eichamtsdiener) M 34 | Innsbruck K (1894) | Leber
7 | M. M. (Wischerin) F 47 | Kitzbiihel K (1894) | Leber
8 | A. L. (Bauernmagd) F 35 |Oberau/Wildschénau |H (1894) Leber
9 | P. S. (Bauerin) F 38 | Waidring H (1896) |[Leber
10 [ N. N. (Bauernpfriindner) M 60 | Kirchbichl K (1896) Leber, L gr.
11 | N. N. (Bauerin) F 60 |Hof/Hopfgarten K (1896) Leber, I. m.
12 1 3. S. (Stohrschneider) M 58 |Breitenbach H (1897) |Leber, ZF
13 | E. L. (Weichenwichter) M 56 |Rattenberg H (1898) |Leber
14 |N. N. (Béuerin) F 34 |Ebbs K (1897) [Leber, L gr.
15 [N. N. (Kaminkehrersfrau) F 35 |Hopfgarten K (1897) Leber, L. gr.
16 | N. N. (Bauernknecht) M 50 | Wildschénau/Hopf- K (1897) Leber, L. gr.
garten
17 IN. N. (Okonomiebesitzer, Nachbar| M ? | Breitenbach K (1897) Leber, L. gr.
von Pat. 12)
18 1P A, M 66 | Kirchdorf K (<1897) |Leber, L gr.
19 |N. N. (?/Museumspraparat) ? ? |Innsbruck (B) H (<1897) |Leber
20 | N. N. (?/Museumspraparat) ? ? | Innsbruck (B) H (<1897) |Leber
21 |N. N. (?/Museumspraparat) ? ? |Innsbruck (B) H (<1897) (Leber
22 |N. N. (?/Museumspriparat) ? ? |Innsbruck (B) H (<1897) |Leber
23 | N. N. (?/Museumspraparat) ? ?  |Innsbruck (B) H (<1897) [Leber
24 | N. N. (Bauer) ? ? | Wildschénau K (<1897) |Leber, I gr.
25 | N. N. (Bauerin, Nachb. v. Pat. 8) F ? | Wildschénau K (<1897) |Leber,I gr.
26 |N. N. (Bauer) M 55 |Oberndorf K (<1897) |Leber, L gr.
27 |N. N. (Bauer) M ?  [Kundl K (<1897) |Leber, L gr.
28 | A. B. (Kleinhéuslerin) F 33 |Thiersee K (1898) |Leber
29 { W. F. (Bauer) M ? | Kirchdorf K (1899) Leber
30 |N. N. ? ? | Oberndorf K (<1900) |Leber
31 |N.N. ? ? | Kirchbichl K (<1900) |Leber
32 (N.N. ? ? | Kirchbichl K (<1900) |Leber
33 |N.N. ? ? | Kirchbichl K (<1900) |Leber
34 [N. N. (Wirth und Okonom) M ? | Walchsee K (<1900) |Leber
35 | N. N. (Sohn von Pat. 34) M ? | Walchsee K (<1900) (Leber
36 | N. N. (Lehrer) M ? | Walchsee K (<1900) |Leber
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. Art + Jahr Organ/

Nr. Patient Geschl, | Alter Herkunft d. Diagnose Klinik

37 |N. N. (Finanzwachmann) M ? | Thiersee K (< 1900) |Leber

38 | M. R. (Mechanikersfrau) F 40 |Hotting K (1900) Leber

39 |N. N. (Zimmermann) M 25 |Jochberg H (1901) }Leber

40 | N. N. (Taglohner) M 72 |Halli T. K (1901) |Leber

41 [N.N. F 29 |Innsbruck (B) H (1902) |[Leber

42 |N. N. (Bauer) M 50 | Arzl/Innsbruck H (1903) |Leber

43 | N. N. (Maurer) M 49 |Tirol H (1903) Leber

44 |N. N. (?/Museumspriparat) F 43 |Innsbruck (B) H (1907) |[Leber

45 |N. N. (Bauer, ?/Museumspréparat) M 59 | Worgl H (1909) Leber, Lunge

46 |N. N. (?/Museumspraparat) M 46 |Unterinntal H (1912) |Leber

47 | N. N. (Schlachthausangestellter) M 46 |Innsbruck (B) H (1913) Leber,
Lunge, ZF

48 | N.N.(Mineur,?/Museumspraparat) M 37 |Unterinntal H (1914) Leber, Lun-
ge, Niere, NN

49 IN.N. ? ? | Tirol H (1914) | Leber, ZF

50 | N. N. (Bauer) M 62 |Brixeni. T. K (1915)  |Leber, Lunge

51 |N. N. (Bauer) M 41 | Worgl H (1915) |Leber, Lunge

52 [N.N. F 53 |Tirol H (1916) |Leber

53 [N. N. (?/Museumspréparat) M 64 |Innsbruck (B) H (1917) | Leber,Pankr.

54 [N. N. (Bauer) M 48 | Tirol H (1919) |Leber

55 [N. N. (Bauer) M 46 | Tirol H (1919) |Leber

56 [N. N. F 40 |[Tirol H (1919) Leber

57 [N.N. F 69 | Tirol H (1920) |Leber

58 [N. N. M 33 |Innsbruck/Umgebung |H (1920) Leber

59 [N. N. (Béuerin) F 35 |Innsbruck/Umgebung [H (1923) |Leber

60 | N. N. (Bauernknecht) M 18 | Volders H (1924) Leber

61 | N. N. (Bauer) M 33 {Tirol H (1926) |Leber

62 | N. N. (Bauernknecht) M 19 {Rinn K (1926) |Leber

63 | N. N. (Bauernsohn) M 24 | Tirol K (1927) Leber

64 | N. N. (Béuerin) F 45 [Jochberg H (1928) Leber

65 | N. N. (Bauer) M 56 {Innsbruck (B) H (1928) |Leber

66 | N. N. (?/Museumspréparat) F 31 |Innsbruck (B) H (1930) Leber

67 [N. N. F 72 | Innsbruck H (1931) Leber, Lun-
ge, ZF, NN

68 | N. N. (Ingenieur) M 44 | Zillertal H (1931) |Leber,Lunge
ZF,NN,
Gehirn,
Milz,
Niere,
5. Rippe

69 [N. N. (Bauernknecht) M 21 |Innsbruck/Umgebung (H (1931) Leber

70 [N. N. (Bademeistersfrau) F 51 {Imst H (1938) Leber

71 [N. N. M 42 | Zillertal H (1956) |Leber
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Nr. Patient Geschl. | Alter Herkunft (?r]t);:g]:(l’lsre ?(rl%::ﬁ(/

72 |V.K, F 33 | Arzl/Innsbruck H (1968) |Leber

T31A.G? F 56 |Navis H (1970) Leber, Peri-
toneum

74 |A. 82 F 53 |Innsbruck H (1973) | Leber

75|E. 2> M 50 |Landeck H (1974) |Leber

76 |F. M.® M 27 |Kundl H (1975) |Leber

77 |H. M. F 54 | Innsbruck H (1981) Leber

781S8.G.2 M 34° | St. Johann H (1984%) |Leber

791C. U F 60 | Achenkirch H (1985) Leber

80]|0.R. M 68 |Fulpmes H (1989) Leber, Lun-
ge, Haut

81 |E.E. F 43 | Gerlos H (1990) |Leber

82 |H. S. M 38 |Miinster H (1991) | Niere

83 |S.F* M 62 |Hopfgarten SR (1991) |Leber

84 (M. F2 F ? | Grén/Reutte H ? ?

85|T.Da F ? | Innsbruck H ? ?

86 (S. H. M ? | Innsbruck H ? ?

87 |F.N.» F ? | Tirol H ? ?

88 (J. H.» M ? | Tirol H ? ?

+ 10 AE-Fille ohne nihere Angaben zur Identifikation (BIEDERMANN & WEISER, 1980).

Insgesamt: 98 AE-Fille, 96 aus Nordtirol, 2 aus Vorarlberg (diese 2 Fille wurden von POSSELT (1928) immer zu
den Tiroler Fallen gezahit.

® AE-Fille, die mit groer Wahrscheinlichkeit auch von BIEDERMANN & WEISER (1980) registriert wur-
den.

vermutetes Alter und Jahr der Diagnose.

AE-Fall, der im Rahmen unserer seroepidemiologischen Studie “entdeckt” wurde.

Unter den bisher 2.000 untersuchten Blutproben konnte bei einem 60jahrigen Probanden
bzw. Patienten aus Hopfgarten (Bezirk Kitzbiihel) eine bis dahin noch asymptomatisch verlaufene
E. multilocularis-Infektion aufgedeckt werden (Tab. 2aY). Die Infektion wurde mittlerweile sono-
graphisch und computertomographisch (raumfordernder Prozef} im rechten Leberlappen) verifi-
ziert. Der Patient wird derzeit mit Albendazol (800 mg/ die) behandelt und soll nach einer 3 x 1mo-
natigen Therapie einer chirurgischen Sanierung — geplant ist eine rechtsseitige Hemihepatektomie
— zugefithrt werden.

1) Anmerkung wahrend der Korrektur:
Inzwischen (bis Ende August 1992) haben wir insgesamt ca. 10.000 Personen untersucht, wobei bei zwei kli-
nisch (noch) gesunden Blutspendern eine E. multilocularis-Infektion aufgedeckt werden konnte.
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Tab. 2b: Dokumentierte Humanfille alveolirer Echinokokkose in Osttirol; M: Mann; F: Frau; K: klinisch ge-
stelite (Verdachts-)Diagnose; ?: keine Daten vorhanden.

Art + Jahr Organ/
Nr. Patient Geschl. | Alter Herkunft d. Diagnose Krl%nik
1 |N. N. (Bauerntochter) F 23 |Pragraten K (<1900) |Leber, Icte-
rus gravis
2 |N. N. (Schneider) M 36 |Lavant bei Lienz K (<1900) |Leber, Icte-
rus gravis
3 |N. N. (Bahnbeamter) M ? | Sillian K (1897) Leber, Icte-
rus gravis
4 [K. A M 28 |Lienz H (1984) |[Leber

3.2. Verbreitung:

POSSELT (1928) beschrieb in Tirol zwei Verbreitungszentren:

”Die Umgebung von Innsbruck und anschlieBendes Unterinntal und die Umgebung von Kitzbiihel”

Unsere wihrend der letzten Jahre durchgefithrten Untersuchungen bestitigen im wesentli-
chen POSSELTs Angaben (AUER, PICHER & ASPOCK, 1985; AUER & ASPOCK, 1990,
1991a, b) (Abb. 3).

Abb. 3: Geographische Verbreitung der menschlichen Fille alveolarer Echinokokkose in Nord-, Siid- und Ostti-
rol. 0: Hauptstidte; @: zwischen 1880 und 1960 registrierte AE-Fille; A: zwischen 1961 und 1991 registrierte
AE-Fille.
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Von den insgesamt 100 bisher bekannt gewordenen Fillen aus Nord- und Osttirol sind uns
Angaben von 68 Patienten tiber deren Aufenthalts- und/oder Wohnort bekannt. Aus den Tab. 2a
+bgehthervor, da 54,4 % (=37 Fille) der Patienten aus den Bezirken Kufstein und Kitzbithel, 19
% (= 12 Fille) aus dem Bezirk Innsbruck/Land und 13 % (= 8 Fille) aus Innsbruck/Stadt stamm-
ten oder stammen. Je 4 Patienten sind Osttiroler bzw. Schwazer Provenienz, je 1 Patient stammt(e)
aus den Bezirken Landeck, Imst und Reutte.

3.3. Geschlechtsverteilung:

Insgesamt liegen von 76 Patienten Angaben iiber das Geschlecht vor, es handelt sich um
30 Frauen und 46 Manner, das Geschlechterverhiltnis betrigt 1:1,5 (F : M) (Abb. 4).

Bemerkenswert erscheint die Tatsache, daB sich das Geschlechterverhiltnis im Laufe der Jah-
re veridndert zu haben scheint. Wahrend es zu POSSELTs Zeiten noch 1: 1,8 betrug, ist es heute
ausgeglichen (1: 1,1). Moglicherweise ist dies auf Verinderungen der Verhaltensweisen der landli-
chen Bevolkerung in den letzten Jahrzehnten zuriickzufithren; die Feld- und Waldarbeit wurde frii-
her fast ausschlieflich von Ménnern verrichtet.

Méanner

Minner
8

-~/ Unbekannt
R 12 Unbekannt
Frauen - 10

1892 - 1960 1961 - 1991

Abb. 4: Geschlechtsverteilung der AE-Patienten
in Nord- und Osttirol (1892 - 1991).

3.4, Altersverteilung:

Insgesamt liegen Daten von 66 AE - Patienten (40 Ménner, 26 Frauen) vor, das Durchschnitts-
alter der Patienten bei Diagnosestellung betrug 45,2 Jahre. 74 % der Patienten waren bei Diagnose-
stellung zwischen 31 und 60 Jahre alt. Der jlingste Patient war bei Diagnosestellung 18 Jahre, der él-
teste Patient 80 Jahre alt. Die Altersverteilung ist aus Abb. 5 ersichtlich.

/

20

1§

10

51 i—

T T T T T T T

- T
5 1 25 35 45 65 65 75 86
Altersklassen

Frauen (N = 26) Minner (N « 40) W Totat (N « €6)

Abb. 5: Altersverteilung der AE-Patienten
in Nord- und Osttirol (1892 - 1991).
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3.5. Risikofaktoren:

Es liegen weltweit zwar nur unzureichende Daten iiber die epidemiologisch wichtigen Uber-
tragungswege vor, dennoch ergab eine Auswertung unseres Datenmaterials, da die Inzidenz derin
der Landwirtschaft titigen Bevolkerungsgruppe hoher als in der Normalbevolkerung ist. Wir ver-
fiigen von insgesamt 61 Patienten iiber Angaben iber ihre Berufe und Tétigkeiten; 56 % dieser
AE-Patienten gehoren der biuerlichen Bevélkerung an. Ahnliche Befunde wurden in der Schweiz
(GLOOR, 1988) und Frankreich (VUITTON et al., 1990) erhoben.

Wie Untersuchungen von KIMMIG & MUHLING (1985) in Siiddeutschland und auch eige-
ne, noch unpublizierte, Befunde zeigen, weisen Jiger bemerkenswerterweise keine hoheren Infek-
tionsraten als die Normalbevolkerung auf.

3.6. Natiirliche Wirte:

Uber die Durchseuchung der natiirlichen Endwirte in Tirol liegen kaum Angaben vor, iiber die
Zwischenwirte ist iberhaupt nichts bekannt. Es kann aber kein Zweifel dariiber bestehen, daf3 auch
in Tirol Microtus arvalis den wichtigsten Zwischenwirt darstellt.

Der erste Nachweis von E. multilocularis gelang SUPPERER & HINAIDY (1986) in einem
von acht untersuchten Filichsen aus Tirol. In Vorarlberg konnten PROSL & SCHMID (1991)in 109
von 313 erlegten Flichsen (34,8 %) E. multilocularis nachweisen. Dieser hohe Durchseuchungs-
grad der Fuchspopulation ist damit jenem in dem bekannten Endemiegebiet ”Schwibische Alb”
vergleichbar (ZEYHLE, 1982).

Erste, noch als vorlaufig zu bezeichnende, Ergebnisse von im Jahre 1991 in Tirol durchgefiihr-
ten Untersuchungen zeigen, daB in Tirol “nur” jeder achte bis neunte Fuchs E. multilocularis-Wiir-
mer im Darm beherbergt (Durchseuchungsgrad: 12 %) (PROSL, 1992). Die Anzahl der bisher un-
tersuchten Fiichse ist allerdings noch viel zu gering (n = 128), um definitive Aussagen iiber dic tat-
sichliche Pravalenz des E. multilocularis in den Rotfiichsen Tirols machen zu konnen. Dariber
hinaus muB mit erheblichen Unterschieden zwischen den zu verschiedenen Zeitpunkten erhobe-
nen Befallsraten gerechnet werden. Weitere Fuchsdarmuntersuchungen (auch in anderen Bundes-
landern) sind fiir die kommenden Jahre geplant. Auch Hunde und Katzen sollen in diese Studien
miteinbezogen werden.

4. Die alveolire Echinokokkose in Siidtirol:

Unser Wissen tiber das Vorkommen der alveolaren Echinokokkose in Siidtirol basiert aus-
schlieBlich auf den Beobachtungen und Untersuchungen POSSELTs (1897, 1900, 1928). Insge-
samt hat POSSELT fiir die Periode zwischen 1880 und 1903 16 AE-Fille Siidtiroler Provenienz
beschrieben (Tab. 2¢). Ein weiterer von POSSELT, aus dem Jahre 1874, dokumentierter Kasus
kann unserer Meinung nach nicht Stdtirol zugeschrieben werden, da der Patient, ein 54jdhriger
Scherenschleifer, zum einen aus Verdesina, einem Ortin der heutigen Provinz Trient, stammte und
zum anderen den GroBteil seines Lebens im Raum Stuttgart, einem bekannten E. multilocularis-
Verbreitungsgebiet, verbracht hat.

Neun der 16 AE-Patienten (3 Fille sind histologisch, 13 Fille klinisch diagnostiziert) stamm-
ten aus dem Gebiet Brixen-Miihlbach-Vals-Pfunders, 6 Patienten hatten ihiren stindigen Aufent-
haltsort im Raintal, einem Seitental des Tauferertales. Ein Patient war in St. Valentin auf der Haid in
der Nihe des Reschenpasses beheimatet (Abb. 3, Tab. 2c).

Zwolf Patienten waren ménnlichen, zwei weiblichen Geschlechts, von zwei Patienten stehen
keine Daten zur Verfiigung.

Das Durchschnittsalter der Patienten — von 11 Patienten sind Daten vorhanden — betrug bei
Diagnosestellung 47,3 Jahre.
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Tab. 2¢: Dokumentierte Humanfille alveoldrer Echnikokkose in Sidtirol; M: Mann; F: Frau; H: histologisch/
pathologisch gesicherte Diagnose; K: klinisch gestellte (Verdachts-)Diagnose; ?: keine Daten vorhanden.

X Art + Jahr Organ/
Nr. Patient Geschl. | Alter Herkunft d. Diagnose Klinik
1| N. N. (Stationsaufseher) M 32 |Miihlbach K (1880) |Leber
2 | P. 8. (Senner) M ? | Vals K (1884) |Icterus gravis
3 | A. S. (Bauerntaglohner, Bruder M 50 | Pfunders H (1892) |Leber
von Pat. 2)
4 | A. K. (Bauerntaglohnerin) F 49 |Miihlbach H (1892) |Leber,
Zwerchfell
5 | A. M. (Bauer, Nachbar von Pat. 6) M 34 | Spinges/Miihlbach K (1893) |Leber
6 | T. K. (Schwester von Pat. 4) F 48 |Rodeneck/Miihlbach K (1894)  |Icterus gravis
Ascites
7 | N. N. (Strutzer*) M ? |Lisen K (1894) |Icterus gravis
8 |J. B. (Bauer, Nachbar von Pat. 11} M 47 [Rain K (1895) Icterus gravis
9 | C. L. (Bauer) M 53 |St. Andri/Brixen K (1896) | Leber
10 | N. N. (Metzger) M 65 |Brixen K (1896) Icterus gravis
Hepatome-
galie, Ascites
11 {J. M. (Bauer) M 53 |Rain K (1897) Leber
12 1. S. (Bauer) M 56 |Rain K (<1900) |Icterus gravis
Hepatome-
galie
13 | N. N. (Wirt) M 48 |Rain K (<1900) |Icterus gravis
14 IN. N. ? ? |Rain K (<1903) |Leber
15 |N. N. ? ? |Rain K (<1903) |Leber
16 | G. W. (Senner) M 32 | St. Valentin auf der Haid| H (1903) | Leber,
Zwerchfell,
Subserosa d.
Beckens

*: Strutzer = Bauernmetzger

Seit dem Jahre 1904 sind weder von POSSELT noch von anderen Autoren weitere AE-Fiille
in Siidtirol beschrieben worden. Untersuchungen iiber die Durchseuchungsraten der natiirlichen
End- und Zwischenwirte in Sidtirol liegen bis heute nicht vor.

Wir halten es fiir ausgeschlossen, daB diese zwei bekannten E. multilocularis-Herde heute
nicht mehr bestehen. Wie wir bereits an anderer Stelle betont haben (ASPOCK & AUER, 1991),
muB vielmehr damit gerechnet werden, daB in den vergangenen Jahrzehnten in Stidtirol immer wie-
der Menschen an alveolirer Echinokokkose gestorben sind, ohne daB die Krankheit erkannt wor-
den wiire. Wir haben keinen Zweifel, daB in vielen Teilen Siidtirols Herde von E. multilocularis exi-
stieren. Seroepidemiologische Untersuchungen der Bevolkerung zur Lokalisierung der Herde soll-
ten geplant und durchgefiihrt werden. Auch sollten Untersuchungen der potentiellen End- und
Zwischenwirte ins Auge gefaBt werden.

5. Die zystische Echinokokkose in Tirol:
Die zystische Echinokokkose kommt in Tirol nur &uBerst selten vor. POSSELT (1900) hat nur

iiber zwei Fille aus Tirol berichtet:
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1. ”9jahriger Knabe von Sistrans im Mittelgebirg, siidostlich von Innsbruck, Chirurgische Klinik, 17. April bis
2. August 1891, geheilt”

2. "48jiahrige Zugeherin von Silz, Oberinntal. Marz 1895, Medicinische Klinik. Wahrscheinlichkeitsdiagnose
(Spontanheilung).”

Im Verlaufe des Jahres 1991 konnten auch wir einen sicher autochthonen Fall zystischer Echi-
nokokkose dokumentieren:

Es handelt sich dabei um eine 70jdhrige Hausfrau aus Ochsengarten/Kiihtai, bei der nach re-
zidivierenden Oberbauchbeschwerden sonographisch eine 11 x 11 cm groie Zyste im rechten Le-
berlappen festgestellt wurde. Die durchgefiihrten serologischen Untersuchungen (siehe Kapitel
“Diagnostik™) erbrachten die Diagnose einer zystischen Echinokokkose. Die Patientin wird seit
Oktober 1991 wegen primérer Inoperabilitit und wegen des fortgeschrittenen Alters ausschlieflich
konservativ mit dem Antihelminthikum Albendazol (siehe auch Kapitel “Therapeutische Méglich-
keiten”) behandelt. (Dieser Kasus wurde uns von OA Dr. Hans-Robert Schonherr, Interne Abtei-
lung, Krankenhaus Zams, zur serologischen Abklérung iiberlassen.)

6. Die alveolire und die zystische Echinokokkose in Osterreich:

Osterreich zihlt, wie auch die Schweiz und Deutschland, zu jenen Lindern, in denen sowohl
die alveolre als auch die zystische Echinokokkose autochthon vorkommen. Die Hauptverbrei-
tungsgebiete der alveoldren Echinokokkose liegen in den westlichen und siidlichen Bundesldndern
(Vorarlberg, Tirol, Kérnten) — wihrend der letzten acht Jahre konnte allerdings auch ein E. multi-
locularis-Herd in Niederdsterreich lokalisiert werden (AUER et al., 1990; AUER & ASPOCK,
1991b; 1992) —, jene der zystischen Echinokokkose vor allem im Osten Osterreichs (Niederdster-
reich, Wien, Burgenland, Steiermark) (AUER & ASPOCK, 1990).

Fiir den Zeitraum 1983 - 1991 betréigt die durchschnittliche jéhrliche Inzidenz der alveoldren
Echinokokkose 2,4 Falle (Extremwerte: O - 6 Falle), jene der zystischen Echinokokkose 28 Falle
(Extremwerte: 12 - 61). Allerdings werden nicht alle in Osterreich auftretenden Echinokokkose-
Fille diagnostiziert, registriert und dokumentiert, so da} die oben angegebenen Werte ganz gewifs
unter der tatsichlichen Inzidenz liegen. Unseren Schitzungen nach miissen wir in Osterreich mit
mindestens fiinf, méglicherweise mit mehr als zehn Fallen alveolidrer und mit 50 - 100 Fillen zysti-
scher Echinokokkose pro Jahr rechnen.

Die im Beobachtungszeitraum 1983 - 1991 festgestellte kontinuierliche Zunahme der Inzi-
denzraten (Abb. 6) ist gewiB auf den verbesserten Informationsstand der Arzteschaft zuriickzufiih-

Anzahl der Fillie
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1983 | 1984 | 1985 | 1986 | 1987 | 1988 | 1969 | 1980 | 1991
ZE-Falle| 12 17 20 24 33 22 26 36 61
AE-Félle] 2 2 4 0 ] 2 2 4 6

Wl AE-Fille ze-Fille HH Gesamt

Abb. 6: Inzidenz der alveoldren und zystischen Echinokokkose
in Osterreich (1983 - 1991).
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ren. Nichts spricht jedenfalls fiir eine tatsachliche Zunahme der Haufigkeit der alveoldren Echino-
kokkose. Die Zahl der Fille zystischer Echinokokkose mag mit der verstdrkten Einwanderung von
Personen aus Osteuropa und dem Mittelmeerraum zusammenhangen. Jedenfalls betrigt der An-
teil der Auslidnder unter den Patienten mit zystischer Echinokokkose etwa 60 % (AUER &
ASPOCK, 1990), und von den osterreichischen Patienten hat sich zumindest ein Teil im Ausland
infiziert.

Alle bislang bekannt gewordenen Fille alveoldrer Echinokokkose sind hingegen ausschlieB-
lich Osterreichischer Provenienz.

7. Pathogenese und Symptomatik:

Die Finnen des E. multilocularis etablieren sich primér fast ausschlieBlich (98 - 100 % der Fal-
le) in der Leber des Menschen. Sekundér konnen auch andere, insbesondere angrenzende, Organe
(z.B. Zwerchfell, Lunge, Milz, Nieren) durch den Metazestoden infiltriert werden. Der E.
multilocularis wichst proliferativ-destruierend wie ein Malignom und

"weist eine wohlcharakterisierte typische Wachstumsform mit unaufhaltsamer Durchdringung des Organs,
Bildung zentraler Zerfallshohlen, Ubergreifen auf die Nachbarschaft und Setzung von Metastasen auf”

(POSSELT, 1928); die Wachstumsphase kann Jahre und Jahrzehnte umfassen.

Der sich entwickelnde Tumor ist meist von derber Konsistenz und im befallenen Organ (Le-
ber) als Verhartung, nicht selten mit hockriger Oberfliche, tastbar. Im Schnitt (Abb. 7) prasentiert
sich die Geschwulst als eine

”weiBe, weiBgraue, gelbliche bis weiBgriinliche, zumeist sehr auffallend harte Neubildung, deren Stroma aus
einem weiBlichen, grauweiBen, manchmal gallig gefarbten, nicht selten stellenweise gelblich bis griin in verschiede-
nen Nuancen tingierten derben, schwieligen, streckenweise auch verkalkten, schwer zu schneidenden und knir-
schenden Bindegewebe besteht, in welchem sich eine Alveolenbildung bemerkbar macht. Der alveolire Aufbau
der Geschwulst gleicht feinschwammigem oder grobporigem Brot, Schwarzbrot, Bienenwaben, ordinarem 16che-
rigen Kase oder Badeschwammen. Aus diesen kleinen, stecknadelkopf- bis iiber erbsengroBen, runden, hie und da
konfluierenden Alveolen 148t sich bei Druck eine gelbliche bis braungelbe, honigfarbene, kolloide Gallertmasse
ausdriicken, die bei mikroskopischer Untersuchung den charakteristischen, gestreiften Bau der zahireichst gefalte-
ten und gekrauselten Chitinmembranen erkennen l1aBt. In diesen Pfropfen sind dann gegebenenfalls auch die Brut-
kapseln, Kopfchen und Hikchen nachzuweisen. In den mehr zentralen Anteilen der Geschwulst kommt es oft in-

Abb. 7: Schnitt durch einen E. multilocularis-Metazestoden
in der Leber einer AE-Patientin.

238



folge Verédung der GefdBe schon sehr bald zu den verschiedensten regressiven Metamorphosen, Verkreidung,
Verkalkung, Verkdsung und Zerfall und Héhlenbildung, so daB das Innere meist ein sehr zerfressenes und zernag-
tes Aussehen darbietet”.

Dieser treffenden Beschreibung durch POSSELT (1928, gekiirzt) kann auch heute nichts We-
sentliches hinzugefiigt werden.

Klinische Symptome treten in der Regel erst im fortgeschrittenen Stadium der Infektion auf,
die Inkubationszeit ist variabel und umfaBt meist viele Jahre. Die ersten Symptome sind unspezi-
fisch und abhéngig von der genauen Lokalisation der Finnen. Das klinische Bild der alveoliren
Echinokokkose dhnelt dem einer hypertrophen Leberzirrhose (allgemeines Miidigkeitsgefiihl,
Oberbauchbeschwerden) oder dem eines Leberzellkarzinoms (Oberbauchbeschwerden, Ge-
wichtsverlust, Raumforderung in der Leber, Ikterus). Aufgrund dieser Tatsache wurde die alveola-
re Echinokokkose in der Vergangenheit — und wird oft genug auch heute noch — differentialdia-
gnostisch nicht einbezogen und abgeklart; dies konnten wir wahrend der letzten Jahre mehrfach be-
obachten (AUER & ASPOCK, 1991b).

Das Leiden présentiert sich im wesentlichen als eine fieberlose chronische Erkrankung mit zu-
nehmender VergroSerung der Leber (Hepatomegalie) und einer sich allméhlich steigernden Gelb-
sucht (VerschluBikterus). Im weiteren Verlauf kann es zur portalen Hypertonie mit Osophagusvari-
zen- und Aszites- Bildung kommen. Die klinischen Erscheinungen kdnnen intermittierend auftre-
ten.

8. Diagnostik:

Die Diagnose der alveoliren Echinokokkose beruhte um die Jahrhundertwende und wihrend
des ersten Drittels unseres Jahrhunderts im wesentlichen auf der von POSSELT (19064, b) begriin-
deten klinischen Untersuchung; zusétzlich wurden mitunter basale laborchemische (vor allem Le-
berfunktionsproben, Differentialblutbild, Blutsenkungsreaktion)sowie histologische Untersu-
chungen (Probepunktion) durchgefiihrt.

Heute basiert das diagnostische Vorgehen im Verdachtsfall einerseits auf der genauen Lokali-
sation und Ausdehnung raumfordernder Prozesse mittels moderner bildgebender Verfahren (be-
sonders Sonographie, Computertomographie, Kernspinresonanz-Verfahren) (HUBENER &
METZGER, 1982; PIRSCHEL, 1982; DIDIER et al., 1985), andererseits auf immundiagnosti-
schen Methoden. Laborchemische Methoden sind hingegen differentialdiagnostisch nur wenig er-
giebig (Transaminasen, yGT, alkalische Phosphatase, Bilirubin und Blutsenkungsgeschwindigkeit
kénnen erhoht sein).

Wihrend Ort und Ausdehnung des E. multilocularis-Befalls mittels Oberbauch-Sonogra-
phie und/ oder Computertomographie bestimmt werden kénnen, kann die sichere Diagnose "al-
veoldre Echinokokkose” beinahe nur durch den Nachweis spezifischer Antikérper im Serum der
Patienten gestellt werden. Eine Zusammenstellung der Leitkennzeichen des US- und CT-Bildmu-
sters ist aus Tab. 3 ersichtlich.

Fiir den routineméaBigen Nachweis von spezifischen Antikorpern stehen heute weltweit meh-
rere serologische Verfahren, insbesondere Immunfluoreszenztest, Enzymimmuntest, Westernblot-
verfahren, unter Einsatz verschiedener Antigene bzw. Antigenpréparationen zur Verfiigung (Lit.
bei RICKARD & LIGHTOWLERS, 1986).

Mit Riicksicht auf die Tatsache, daB in Osterreich sowohl die alveolére als auch die zystische
Echinokokkose vorkommen, haben wir im Verlauf der letzten zehn Jahre ein serologisches Testsy-
stem entwickelt und im Routinelaboratorium etabliert, das sowohl fiir die individuelle Abklarung
im Verdachtsfall, als auch im Rahmen seroepidemiologischer Untersuchungen eingesetzt werden
kann (AUER & ASPOCK, 1991b; AUER, PICHER & ASPOCK, 1986, 1987, 1988c; AUER et
al., 1988b). Das System basiert auf dem gleichzeitigen Einsatz eines Enzymimmuntests (enzyme-
linked immunosorbent assay/ELISA) unter Verwendung von E. multilocularis-Rohantigen
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(EmELISA) und einesindirekten Himagglutinationstests (IHA) unter Verwendung von E. granu-
losus-Zystenflissigkeit (EgIHA) als Antigen. Mit diesem System erreichen wir bei der alveola-
ren Echinokokkose eine Sensitivitit von nahezu 100 % (ALLERBERGER etal., 1991). Die Uber-
pritfung der Spezifitit erfolgt im Anschiuf} an das Basis-Screening mittels eines zweiten, zusétz-
lichen ELISA (PS-ELISA; AUER & ASPOCK, 1989) sowie zweier Westernblot-Verfahren
(AUER & ASPOCK, 1986; AUER, HERMENTIN & ASPOCK, 1988a; MADDISON et al.,
1989). Mit diesen “Bestatigungstests”, die durchwegs auf der Verwendung hochspezifischer Anti-
gene beruhen, ndmlich von unter in vitro- Bedingungen produziertem E. multilocularis- Antigen
(PS-ELISA ,Em-Westernblot) einerseits und dem zu einem hohen Prozentsatz (ca. 70 %) E. gra-
nulosus-spezifischen Arc 5- Antigen (Eg- Westernblot) andererseits, kann in nahezu allen Fillen
eine sichere artspezifische Diagnose erzielt werden. Mit dem Em- Westernblot erreichen wir durch
den Nachweis der Polypeptidbande bei 65 kd — haufig zusétzlich auch von solchen bei 55 und/oder
49 und/oder 38 kd — eine Spezifitit von 100 % (AUER & ASPOCK, 1986; AUER, HERMEN-
TIN & ASPOCK, 1988a).

Tab. 3: Lokalisation der E. multilocularis-Lasionen innerhalb der Leber und Hauptmerkmale des Sonographie-
und Computertomographiebildmusters bei Patienten mit alveoldrer Echinokokkose der Leber (aus: HU-
BENER & METZGER, 1982; PIRSCHEL, 1982; DIDIER et al., 1985).

Lokalisation:

Betroffen sind meist (2/3 der Fille) die zentralen Abschnitte beider Leberlappen unter Einbeziehung der Hilusre-
gion, der rechte Leberlappen ist haufiger befallen (in 2/3 bis 3/4 der Fille) als der linke (10 % der Fille); in 20 %
der Fille sind beide Leberlappen infiltriert.

Sonographie:

Typ I: Solider Prozefl mit heterogener Echotextur mit teilweise kriftiger Schallreflexion, grobscholligen bis fein-
wabigen Verkalkungen und unregelméBiger Berandung. In etwa 60 % der Falle finden sich Erweiterungen der ab-
leitenden Gallenwege (Doppelflintenphdnomen). Differentialdiagnose: priméres Leberneoplasma.

Typ II: Solide, pseudozystische Strukturen (ebenfalls mit unscharfer Berandung), in denen echodichte Reflexmu-
ster mit echoarmen, nekrotischen Einschmelzungen entsprechenden Arealen mit unregelméBig zerkliifteten
Wandkonturen abwechseln.

Typ 11I: GroBe, runde intrahepatische Einzelzysten werden sehr selten beobachtet.

Computertomographie:

Heterogene hypodense Areale mit unregelméBiger, unscharfer Berandung (92 % der Fille); (Mikro-)Kalzi-
fikationen (66 % der Fille); Dilatation der Gallenwege (50 % der Fille); pseudozystische Nekroseareale inner-
halb abnormaler hypodenser Regionen (40 % der Fille).

9. Therapeutische Moglichkeiten:

Das langsame infiltrative Wachstum der E. multilocularis-Metazestoden bedingt, daB der
Krankheitsverlauf viele Jahre klinisch inapparent bleibt und da83 jedenfalls keine pathognomoni-
schen Symptome auftreten. Dadurch wird die Diagnose bei Patienten mit alveolidrer Echinokokko-
se fast immer erst in einem fortgeschrittenen Stadium — Ausnahme sind die im Rahmen von sero-
epidemiologischen Studien erfaBten Fille — gestellt; eine kurative Behandlung ist zu diesem Zeit-
punkt der Infektion dann nur noch schwer und selten moglich.

Die Prognose der alveoldren Echinokokkose galt bis vor einigen Jahren als véllig infaust, die
Uberlebenszeit nach Diagnosestellung betrug um die Jahrhundertwende nur Monate bis wenige
Jahre. Noch vor 20 bis 30 Jahren iiberlebten nur 21 % der unbehandelten Patienten fiinf Jahre
und nur 7 % einen Zeitraum von zehn Jahren nach Diagnosestellung (SCHICKER, 1976). Heute
liegt die 10 Jahre-Uberlebensrate bei medizinisch intensiv betreuten Patienten bei etwa 90 %
(AMMAN et al., 1988).
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Auch heute gilt die Exstirpation des Parasiten als Therapie der Wahl, eine radikale Entfernung
ist allerdings — trotz moderner und wihrend der letzten Jahre stark verbesserter Operationstechni-
ken — wegen der infiltrativen und daher schwer abgrenzbaren Wachstumsform des Parasiten haufig
nicht méglich. Ein chirurgischer Eingriff sollte in jedem Fall mit einer medikamentésen Behand-
lung (pra- und postoperativ) kombiniert werden.

Fiir die medikamentdse Therapie der alveoldren Echinokokkose, die in inoperablen Fillen al-
ternativ zur chirurgischen Therapie durchgefiihrt werden muB, stehen seit den 70er Jahren Benz-
imidazol- Derivate (v.a. Mebendazol und Albendazol) zur Verfligung, die eine hohe Wirksamkeit
gegen Echinococcus-Metazestoden aufweisen: Mebendazol gilt im wesentlichen als parasitosta-
tisch, Albendazol soll nicht nur parasitostatische, sondern sogar parasitozide Wirksamkeit besitzen
(ECKERT, 1986; RAUSCH et al., 1986; WILSON et al., 1987; AMMANN et al., 1988, 1990).

Beide Préparate sollen (bei beiden Echinokokkose-Formen) prioperativ verabreicht werden
(Mebendazol: 30 - 50 mg/kg KG, wenn moglich mindestens 1 Woche; Albendazol: 800 mg/die;
im giinstigsten Fall 2 - 3 einmonatige Therapiezyklen unterbrochen durch zweiwdchige Therapie-
pausen), um eine massive und nachhaltige Schwichung des Parasiten zu erreichen, in jedem Fall
aber um eine Dissemination von Protoscoleces und/oder Keimschichtzellen zu verhindern.

Postoperativ sollte im Falle der radikalen Exstirpation des Parasiten entweder mindestens
sechs Monate mit Mebendazol (30 - 50 mg/kg KG) oder mit Albendazol in Form von vier einmo-
natigen Therapiezyklen (2 x 400 mg/die) behandelt werden. Bei nichtradikaler Entfernung, insbe-
sondere bei Palliativeingriffen, muB eine Dauertherapie (eventuell lebenslang) mit Mebendazol
(Dosierung wie oben + regelméBige Plasmaspiegelbestimmungen!) oder mindestens 12 einmona-
tige Therapiezyklen (mit jeweils zweiwochiger Therapiepause zwischen den einzelnen Zyklen) mit
Albendazol (Dosierung siche oben) durchgefiihrt werden. Die unter Chemotherapie stehenden
Patienten miissen unter stindiger klinischer, radiologischer und serologischer Kontrolle stehen.

Wir konnten wihrend der letzten Jahre mehrfach AE-Fille (auch Falle Tiroler Provenienz)
verfolgen, die erfolgreich mit einem der beiden genannten Benzimidazole behandelt worden sind
(AUER et al,, 1990; AUER & ASPOCK, 1991) und mit vorsichtigem Optimismus als ”geheilt”
klassifiziert werden kdnnen.

Ein besonders eindrucksvoller Fall soll im folgenden kurz vorgestellt werden (Abb. 8):

mg/dl; U/1 ’ EmELISA (AKE)
0 100

2
1880 | 90|
Zeit (Monate/Jahre)

—&— Bllirebin —— 8a@O0T % 8QPT
=&~ @Gammz-QT == Alk. Pbonphatno—‘- Antikérperaplegel

Abb. 8: Patient: E. E., weibl., * 1947;
Titerverlaufskurve und Verlauf der Leberfunktionswerte; A: Albendazol-Therapie.
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Die Patientin E. E. (* 1947), wurde im April 1990 nach monatelang aufgetretenen Oberbauchbeschwerden
unter der Diagnose "Leberkarzinom” hemihepatektomiert. Aufgrund der pathologisch/histologischen sowie
postoperativ durchgefiihrten serologischen Untersuchungen wurde die Diagnose "alveoldre Echinokokkose”
gestellt. Die Patientin erhielt postoperativ 4 einmonatige Albendazolbehandlungen (2 x 400 mg/kg KG; 28 Tage
lang, dazwischen jeweils 14 Tage Therapiepause). Das Priparat wurde trotz bekannter und beschriebener Hepa-
totoxizitit (HORTON, 1988; STEIGER, COTTING & REICHEN, 1990) gut vertragen. Mehrere postoperativ
durchgefiihrte Ultraschall-, CT- und serologische Untersuchungen ergaben bisher keinen Anhaltspunkt fiir ein
Rezidiv. Der unmittelbar nach der Operation festgestellte hohe Antikorperspiegel von 90 Antikérpereinheiten
(AUER, PICHER & ASPOCK, 1988c) st seither kontinuierlich abgesunken (Abb. 8) und liegt derzeit bei 45 An-
tikérpereinheiten. Die Patientin steht weiterhin unter ambulanter Kontrolle.

10. SchluBbemerkungen:

Seit etwa 100 Jahren, insbesondere seit den Studien Adolf POSSELTSs, wissen wir, dafB die al-
veolire Echinokokkose in Tirol endemisch verbreitet ist und daB Tirol einen Teil des mitteleuropéi-
schen Verbreitungsgebietes des E. multilocularis darstellt.

Auch heute erkranken in Tirol, vermutlich dhnlich haufig wie vor etwa 100 Jahren, Menschen
an dieser gefahrlichen Parasitose, und auch die Verbreitung der Krankheit in Mitteleuropa und zu-
mindest in Tirol hat sich wahrscheinlich nicht wesentlich verdndert. Dennoch st die Situation heute
ganz anders als noch in der jiingsten Vergangenheit: Konnte man frither die Diagnose erst stellen,
wenn sich die Erkrankung schon in bedrohlicher Weise klinisch manifestiert hatte und den gerade-
zu schicksalhaften Verlauf zu nehmen begann, so kdnnen wir heute dank entscheidender Verbesse-
rungen der diagnostischen Verfahren die Parasitose schon zu einem sehr frithen Zeitpunkt bei dem
klinisch und zumindest subjektiv noch vollig Gesunden aufdecken. Und konnte man in fritherer
Zeit der Krankheit nur durch symptomatische Behandlung und palliative MaBnahmen entgegen-
zutreten versuchen und war solchen Bemiihungen so gut wie immer nur ein geringer Erfolg beschie-
den, so steht heute, auch dank verbesserter chirurgischer Techniken, die Therapie auf einigermaBen
festen Beinen wirksamer Antihelminthika, auch wenn es bei weitem nicht die bestméglichen und
letzten sein mdgen. Die Diagnose “alveoldre Echinokokkose” bedeutet heute zwar lebenslange
Uberwachung und hiufige medikamentése Behandlung, allenfalls auch chirurgische Eingriffe, kei-
nesfalls aber ein Todesurteil.

Die hochsensitiven und hochspezifischen serologischen Tests, die in der jlingsten Vergangen-
heit entwickelt werden konnten, sind aber nicht nur fiir die Sicherung der Diagnose im Verdachts-
fall von entscheidender Bedeutung, sie bilden auch die Grundlage fiir seroepidemiologische Unter-
suchungen und fiir ein Screening der Bevdlkerung in Gebieten mit hohem Infektionsrisiko. Soiche
Untersuchungen reprisentieren eine wichtige vorsorgemedizinische Ma3nahme zur Fritherken-
nung ebenso wie zur Feststellung von Privalenz und Inzidenz der Parasitose und zur Aufdeckung
von Herden von Echinococcus multilocularis, wodurch die Voraussetzungen fiir andere prophy-
laktische MaBnahmen (Expositionsprophylaxe, flichendeckende Entwurmung der Fiichse) ge-
schaffen werden.

Es st eine Tatsache, da3 die alveoldre Echinokokkose in Tirol — ebenso wie in den meisten an-
deren Endemiegebieten — nicht ausgerottet werden kann. Sie mul aber keinesfalls mehr als etwas
Schicksalhaftes hingenommen werden, wir konnen sie frith erkennnen und friith behandeln. Die
Werkzeuge dafiir besitzen wir, wir brauchen sie nur zu beniitzen.

11. Zusammenfassung:

Die alveolire Echinokokkose ist eine durch Metazestoden (Finnen) des Echinococcus multi-
locularis hervorgerufene Leber-Krankheit und stellt die geféhrlichste Parasitose Mitteleuropas
dar. Tirol liegt im mitteleuropdischen Verbreitungsareal des E. multilocularis und hat durch die
grundlegenden Arbeiten von Adolf POSSELT geradezu weltweite Bekanntheit in der Echinokok-
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kose-Forschung erlangt. Seit etwa zehn Jahren ist die alveolire Echinokokkose, und insbesondere
auch das Vorkommen der Erkrankung in Tirol, Schwerpunkt eigener Untersuchungen.

Die Fuchsbandwurm-Krankheit ist in Nord-, Ost- und Stdtirol seit dem letzten Viertel des vo-
rigen Jahrhunderts bekannt. Die Inzidenz in Nord- und Osttirol betragt heute etwa eine Neuer-
krankung pro Jahr. Aus Siidtirol ist seit 1904 kein Fall mehr bekannt geworden, doch kann kein
Zweifel daran bestehen, dal die Krankheit nach wie vor und vermutlich gleich héufig existiert.

Durch einschneidende Entwicklungen auf den Gebieten der Diagnose (bildgebende Verfah-
ren, Serodiagnostik) und der Chemotherapie (Benzimidazole) hat sich die friither absolut infauste
Prognose der Parasitose entscheidend verbessert. Neben einer verniinftigen Expositionsprophyla-
xe erscheint das serologische Screening als die wichtigste prophylaktische MaBnahme. Sie ermég-
licht die Fritherkennung und frithe Behandlung, zudem ergeben sich durch derartige seroepidemio-
logische Untersuchungen wichtige Aufschliisse iiber Inzidenz, Privalenz und geographische Loka-
lisation der Herde.

In der vorliegenden Arbeit fassen wir den Stand des Wissens der alveoldren Echinokokkose in
Tirol zusammen und geben eine kurze Darstellung der parasitologischen und serologischen Grund-
lagen, insbesondere der modernen Moglichkeiten der Diagnostik und Therapie. Anhand von acht
Abbildungen und drei Tabellen werden alle verfiigbaren Daten iiber Verbreitung, Haufigkeit, Al-
ters- und Geschlechtsverteilung und ebenso eine Dokumentation der Erforschungsgeschichte der
alveoldren Echinokokkose in Tirol zusammmenfassend dargestelit.
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