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Abstract:

Cystic echinococcosis and alveolar echi-
nococcosis - the most serious helmin-
thoses of Central Europe

Cystic echinococcosis and alveolar echinococcosis, caused by
larval stages of Echinococcus granulosus and E. multilocula-

ris, respectively, belong to the most dangerous helminthic dis-
eases of man and are undoubtedly considered the most ha-
zardous helminthoses in Central Europe. Both species and

both forms of echinococcosis are prevalent in Austria. About

35 cases of cystic echinococcosis and 2-3 cases of alveolar

echinococcosis are diagnosed in Austria annually. The main

endemic areas of alveolar echinococcosis are situated in the

western provinces, whereas patients suffering from cystic

echinococcosis are found mainly from the eastern parts of

Austria. An overview of the clinical manifestations and of the

diagnostic, therapeutic, and prophylactic possibilities com-

prise this synopsis on these two dangerous helminthozoonoses.

Key words: Echinococcus granulosus, E. multilocularis,

cystic echinococcosis, alveolar echinococcosis, Austria.

1 Einleitung

Weltweit kennen wir heute vier allgemein anerkannte

Echinococcus-Spezies, die durchwegs humanpathogenc

Bedeutung besitzen: E. granulosus, Erreger der („benig-

nen") zystischen Echinokokkose („Hundebandwurm-

Krankheit"), E. multilocularis, Erreger der („malignen")

alveolären Echinokokkose („Fuchsbandwurm-Krank-

heit") sowie E. oligarthrus und E. vogeli, Erreger der

polyzystischen Echinokokkose (Tab. l). Schon seit langer

Zeit weiß man allerdings um die Heterogenität des welt-

weit verbreiteten E. granulosus. Wir schließen uns (nicht

zuletzt auch bestätigt durch Ergebnisse eigener Untersu-

chungen) (AUER et al. 2002) den jüngst von THOMPSON

(2002) sorgfältig begründeten Vorschlägen an, von den

gut abgrenzbaren Stämmen der „Kollektiv-Spezies" Echi-

nococcus granulosus zunächst zwei - E. ortleppi (LOPEZ-

NEIRA & SOLER PLANAS, 1943) und E. equinus (WILLIAMS

& SWEATMAN, 1963) - in den Rang von Spezies zu erhe-

ben. E. ortleppi hat auch humanmedizinische Bedeutung

als Erreger einer zystischen Echinokokkose, während E.

equinus (früher als „Pferdestamm'VGenotyp 4 von E. gra-

nulosus bezeichnet) im Menschen offenbar keinen geeig-

neten Wirt findet (THOMPSON 1995, 2002).

In der vorliegenden Arbeit wird - der klareren Über-

sicht und des besseren Verständnisses wegen - die „Neu-

ordnung" des Genus Echinococcus in sechs Spezies nicht

berücksichtigt und daher Echinococcus granulosus

weiterhin als „Sammel-Spezies" (E. granulosus s.l.) ange-

sehen und verwendet.

2 Historisches

„Hydatidenblasen" (in Menschen und Tieren) sind der

Menschheit bereits seit dem Altertum bekannt, ihre para-

sitische Natur blieb jedoch lange Zeit unerkannt. Bereits

im Talmud werden zystische Läsionen in den Eingeweiden

von Opfertieren erwähnt, HIPPOCRATES (460-379 v. Chr.)

war sogar bekannt, dass diese „Hydatiden" platzen und

den Tod (durch anaphylaktischen Schock nach Zystenrup-

tur, wie wir heute wissen) des befallenen Menschen zur

Folge haben können (Aphorismen, VI1/55; GROVE 1990).

Im Jahre 1782 erwähnte Johann Ephraim GOEZE

(Abb. 1) erstmals „Scolices" in Zysten von Tieren und

verglich sie mit den „Köpfchen" adulter Bandwürmer. Er

unterschied zwischen Coenurus- und Echinococcus-Zy-

sten und bezeichnete letztere als „Taenia visceralis socia-

lis granulosus". Vier Jahre später beschrieb BATSCH

(1786) (Abb. 2) diesen Parasiten als Hydatigera granulo-

sa. 1801 errichtete RUDOLPHI (Abb. 3) das Genus Echino-

coccus und ordnete diesem drei Spezies zu: E. hominis,

E. simiae und E. veterinorum. 1853 entdeckte von SIEBOLD

adulte Echinokokken im Dünndarm von Hunden, die er

zuvor mit Echinococcus-Zysten aus Schafen gefüttert hat-

te. LEUCKART (Abb. 4) war es schließlich, der im Jahre 1863

in Schweinen Hydatiden-Zysten „erzeugen" konnte, indem

er Eier adulter Bandwürmer verfütterte. Damit war der Le-

benszyklus des Echinococcus granulosus endgültig geklärt.

Die Geschichte des Echinococcus multilocularis be-

ginnt erst Mitte des 19. Jahrhunderts, als der Münchner

Pathologe Ludwig BUHL (1852) bei einem aus Bayern

stammenden Patienten erstmals einen Lebertumor be-

schrieb, den er in keine der ihm bekannten Geschwulst-

formen einzureihen vermochte; er bezeichnete sie als

„Alveolarkolloid". Vier Jahre später erkannte der deut-

sche Pathologe Rudolph Ludwig VIRCHOW (1856) den in-

filtrativ wachsenden „Gallertkrebs" als parasitäre Bil-

dung, die er als „multilokuläre ulzerierende Echinokok-

kengeschwulst" bezeichnete. LEUCKART (1863) schließ-

lich differenzierte den „neuen" multilokulären Echino-

coccus von dem bereits seit dem Altertum bekannt „uni-

lokulären" Echinococcus auf dem Niveau von Spezies

und beschrieb die „neue" Parasitenart als Echinococcus

multilocularis. Es sollte aber noch ein knappes Jahrhun-

dert vergehen, bis durch die experimentellen Untersu-

chungen von RAUSCH & SCHILLER (1956) und RAUSCH
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Abb. 1: (a) J. A. E. GOEZE (1782), Titelblatt (Bibliothek H. & U.

ASPÖCK); (b) Beschreibung der Taenia visceralis socialis granu-
losa (= Echinococcus granulosus); (c) Tafel XXB mit den ersten
Darstellungen der Protoscolices (Fig. 12).

(1986, 1995) in Alaska und von VOGEL (1955, 1957) in

Deutschland der Entwicklungszyklus des Echinococcus

multilocularis endgültig geklärt werden konnte.

E. oligarthrus wurde von Johann NATTERER (zit in

RAUSCH 1986), einem Inspektor des „K. u. K. Naturalien-

kabinett Wien" und Mitarbeiter Johann Gottfried BREMSERS

(1767-1827), in einem Puma (Felis concolor) entdeckt,

den er auf einer seiner Brasilienreisen erlegte. Die Erstbe-

schreibung erfolgte jedoch durch Carl Moritz DIESING

(1850), dem Nachfolger J.G. BREMSERS nach dessen Tod.

E. vogeli schließlich wurde erstmals im Jahre 1972 im

Darm eines Buschhundes (Speothos venaticus) in Ekua-

dor entdeckt und von RAUSCH und BERNSTEIN beschrieben

(THOMPSON 1995).

3 Biologie der Erreger

3.1 Morphologie und Struktur

Die Adulten aller Echinococcus-Spezies leben im

Dünndarm von Karnivoren, weisen eine maximale Kör-

perlänge von 7 mm auf und bestehen aus höchstens 6 Seg-
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•n* i* ned) tto tttntr »rt wn (Staftnun'mnnn irabra,ai«linitn l»bt: ta»
f.db n.M.iIi* t ^ btm •fynütm M( jartni ^ « A a i t i« « r a n j « abjotni, *
frt» l^run^lollm

Sl 2

-ZiXX.Ji.

© Biologiezentrum Linz/Austria; download unter www.biologiezentrum.at



ü b e r h a u p t

unb

2frten i
naa)

t e n n e u e m 35 e ü b a d ; t u n g t n

einem fojiematifdjen Slu^juge

Slug. 3»Ö- ©«0C9
S>. SB. u. a.

SRll 5 Äupfertafeln.

ttn 3o^ann Sacob ©rbauer
• 786.

Utte Me ©ottung *tt gSanbttwrmS :c. 87

| aubt , taK bieg nidit bit alleinige
Urfad>« bet Drefcfronffceit, fo wenig n>ie bie 351a«
fcnrouriner tti tliiterleibe« bic einige Urfad)e bet
Sffiafferfutfjf, fn>; bwf) vermutet er, bag f i $
manche bieder nur fli'ictitig u6erfefyene blafenförtnu
ge unB förnrtige ©roätffe im ©efcirn brr 5Bm<

• fd)»n unb S^ict« «uf Me Wof«niri5rniet bf j i t fn ,
tinb tarouS »it (Jntft^ung mandj« jtopffranf^u
ten ttflätt »nrben fonne.

Xif)>2rt fc^einrnebflber folgenben am beut«
Kdiftm ju jfigui/ ba§ tiefe Xtyne ben anbern an>
gebeten finb. Xtnn in einer fo ganj abgefonbn«
t e n J ^ ^ l e , unb mit fo Bielen Äöpfep, fcnnen f«e
(irfi icc^l nie bon bet S t e l l e , unb eon einem am
bern Orte fyittytr begeben |a6cn.

Ob biefei tl}in glrid; nidjt bo« einzige biet»
ftpfiae farni geatnm nxrbtn, inbem bet oben am
geführte Araber unb bie folppen obet Slumen«
ipücnier ein gleite« Wtcht auf biefen Hainen â>
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Abb. 2: (a) A. J. G. C. BATSCH (1776), Titelblatt (Bibliothek H.
& U. ASPÖCK); (b) Originalbeschreibung der Hydatigena gra-
nulosa (= Echinococcus granulosus); (c) Tafel I mit Echinococ-
cus-Häkchen (Fig. 17) und Protoscolex (Fig. 37).

menten (Tab. 1). Sie besitzen an ihren Vorderenden einen

Scolex mit 4 Saugnäpfen und einen zweireihigen Haken-

kranz, der als Anker im Darmepithel dient; an den Scolex

schließt eine bis zu 6 Glieder (Proglottiden) umfassende

Strobila an. Echinokokken sind Hermaphroditen: die Ei-

produktion beginnt 28 (£. multilocularis) bis 80 (?) Tage

(£. oligarthrus) nach oraler Aufnahme der Metazestoden.
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Abb. 3: (a) K. A. RUDOLPHI (1810), Titelblatt (Bibliothek H. & U.
ASPÖCK); (b) Originalbeschreibung des Genus Echinococcus
und der E. veterinorum (= E. granulosus).

Die 30-40 um großen Eier enthalten die mit sechs Haken

ausgestattete Onkosphäre (Erstlarve) und weisen mehrere

z.T. hochresistente, keratinisierte Eihüllen auf; sie sind von

7äema-Eiern morphologisch nicht zu unterscheiden. Wie

alle anderen Taeniiden besitzen auch die Echinokokken

keinen Verdauungstrakt, der Stoffwechsel erfolgt aus-

schließlich über das Tegument (Mikrovilli).

Im Zwischenwirt entwickelt sich aus der Onkosphäre

eine Finne (= Metazestode, Zweitlarve), die aus einer äus-

seren, azellulären Laminar- und einer inneren, kernhalti-

gen Keimschicht besteht, von der durch (asexuelle) Spros-

sung Protoscoleces gebildet werden. Die Struktur und Ent-

wicklung des Metazestoden ist speziesspezifisch (Tab. 1).

3.2 Lebenszyklus und Übertragung

Die natürliche Entwicklung der Echinococcus-Spezies

ist mit einem Generations- und Wirtswechsel verbunden, der

zwischen Karnivoren als Endwirten und Herbivoren oder

Omnivoren als Zwischenwirten abläuft (Abb. 5, Tab. 1).

»4. Echinococcus.

Corpus subglobdsum vel obovatum, laeve. Caput
uncinulis coronatum. VirmicuU puiictiformts ky-

datidis svperßcUi Internat insidmtes.

i. ECHINOCOCCLS BOHiki«. Tab. XI. fig. 4.

Ooez ins in posthomit. Zeder Nachtrag p. 309.
tab. s. fig. 5 — 7. Polycephalu» hominis.

J ordcn« Heiminthol. p. 6a. Tab. 7. 6g. ai — cj .
(ic. G o e z.) Pol. hom.

Zeder N«turge«ch. p. 431. n. E. Tab. 4. fig. 7- 8-
(ic. Goez. Pol. bnmanu». p. 4JS. n. 6. Polyce-
phalui Echinococcus.
Hab. in homine. Hydatidei ate reperUi,Mel!<

kel iae cuai Goezio commaniearit.
D e i « . Hydatides quaedam jaglandis, alias

ovi colambini Tel gallinacci, altera pugni mignilu-
dine* Vermicnli arenula minore$.

Corpus HaTcscens, mox rotundum t mox pyri-
forme; uiicinulorum capitis conünui corona sim-

plex; oscvlorum vettigia obfeura.
Hydatis in 6piritu vini servata sordide flava,

coriacea, tunica majorum crastiore. Inlus praeter
tuuicae tenerrimae frustula venntculis aspersa lyu^
pba et materia grumotO'larditcea» qflae illif pariter
•catuit.

Obi. 1. Qna parte hydatides repertae »int, a
Goezio» neque in libro de Cytticerco Celluloaae
agente, ubi earundem p. 25. mentionem injicit, ne-
que in posthomia( indicatart ut Zedeium in

neata sunt, si autem capitis exserti furmam tpeeta-
mts, cijem denegsta fuisse, vix admiteri«.

CL vir de vermiculi quidem ore loquitur, hoc
autem non describit, et rimam capite retracto anti-
ce conspicuain pro eodem habuiese videtur.

Obs. <Jui a praccejente vel ab insequente di-
stinguam, me fugit, omnium cnim forma corporis
mutabili« et natoja nondum aatia explorata.

3. EcHiKocor.cHS VETEr.n.onuji. Tab. XL Fig. 5—7.
Pallas im Stralsund. Magazin. L 1. p. gi.
Ejus N. Nord. Beytr. I. 1. p. 85.
Goeze Naturgescb. p. 253. tab. 20. B. Gg.9 — 14.

Taenia visceralis eocialis granulosa.
Batsch Bandw. p. 87- ng- >7- 37- Hydatigena

granulosa.
Schrank Verz. p. 51. n. 97. Vesicariagranul.
Gmclin Syst. Nat. p. 3062. n. 23. Taenia granul.
Tableau EncycL t. 40. fig. 9 — 14. A. E. (ic G 0 e i.)

T. gran.
Prochaska (Bibl. n. 425.)
Rudolphi Anat. Physiol. Abh. p. 203. D. Echi-

nocoecus.
Ejua Hodoepor. Vol. IL p. 41. n. 22. Echinococ-

cus granulosus.
Zeder Naturgescb. p. 43t. n. 4. I'olycephalu»

granulosus.
Mab. In Ooium et 7'itulorum pulmonibns et

hepate Pal las; Goezins in vervecis, Procha-
aka in vaccac hepate; Abilgaard in suis pericar-
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Abb. 4: (a) R. LEUCKART (1879-1886), Titelblatt der zweiten
Auflage (Bibliothek H. & U. ASPÖCK); (b) Beschreibung des
Echinococcus multilocularis LEUCKART, 1863.

Die im Dünndarm der Endwirte lebenden adulten Band-

würmer schnüren alle 3 bis 4 Wochen reife Eier enthalten-

de Proglottiden ab, die mit den Fäzes, oder auch durch ak-

tive Wanderung, aus dem Anus in die Umwelt gelangen.

Echinococcus-Eier sind hoch resistent gegenüber Umwelt-

einflüssen und können in nicht zu trockenem Milieu und

bei Temperaturen zwischen +4 °C und +15 CC viele Mona-

te infektionstüchtig bleiben; Trockenheit und hohe Tempe-

raturen verringern allerdings ihre Lebensfähigkeit be-

trächtlich: So bleiben E. gninulosus-Eier bei einer relati-

ven Luftfeuchtigkeit von 25 % nur 4 Tage und bei 0 %

Luftfeuchtigkeit nur 1 Tag infektionstüchtig. Temperaturen

von +60 °C bis +80 °C töten E. granulosus-Eier in weniger

als 5 Minuten ab (GEMMELL & LAWSON 1986; ECKERT et al.

1992). Andererseits weisen Echinococcus-Eier gegenüber

tiefen Temperaturen einen hohen Resistenzgrad auf; Tem-

peraturen von -18 °C bis -20 °C (Haushaltsgefrierschrank)

töten Echinococcus-Eier nicht ab; erst Temperaturen zwi-

schen -70 °C und -80 °C sind dazu innerhalb von 96 bzw.

48 Stunden in der Lage (COLLI & WILLIAMS 1972; VEIT et

al. 1995).
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Tab. 1: Übersicht und Charakterisierung der fch/nococcus-Spezies (nach THOMPSON 1995, 2002); *: siehe Einleitung.

Verbreitung

Endwirte

Länge der Aduittiere

(Strobila) in mm

Anzahl der Segmente
(Proglottiden) der

Adulttiere

Beginn der Eiproduk-
tion (in Tagen)

Zwischenwirte,
akzidentelle

Zwischenwirte

Wachstum der Finne (=

Metazestode)

Organlokalisation der

Finne

Krankheit

E. granulosus
(S.I.)*(BATSCH,

1786)

Weltweit (aufgrund
anthropogener

Verschleppung)

Hunde u. a. Kaniden

2,0-7,0

3 (2-6)

34-53

v.a. Huftiere,
Beuteltiere, Primaten;
Mensch

Zystisch-raumfor-

dernd; endogene
Proliferation, keine

Metastasierung

Viscera (v.a. Leber,
Lunge) u. a. Organe

Zystische
Echinokokkose

E. multilocularis
LEUCKART, 1863

Nördliche Hemisphäre

Füchse u. a. Kaniden,

Katzen

1,2-4,5

4-5 (2-6)

28-35

Kleinnager; Bisam;

Mensch

Infiltrativ-destruierend;
endogene
Profliferation;
Metastasierung

Viscera (v.a. Leber)

Alveoläre
Echinokokkose

F. oligarthrus
(DIESING, 1863)

Zentral- und

Südamerika

Feliden

2,2-2,9

3

80?

Nagetiere (Agouti,
Paca); Mensch

Polyzystisch; endo-

und exogene
Proliferation; keine

Metastasierung

Periphere Organe (v.a.
Muskeln)

Polyzystische
Echinokokkose

E. vogeli RAUSCH

& BERNSTEIN, 1972

Zentral- und

Südamerika

Speothos venaticus

(Kaniden)

3,9-5,6

3

?

Nagetiere
(v. a. Agouti);
Mensch

Polyzystisch: endo-

und exogene
Proliferation; keine
Metastasierung

Viscera (v.a. Leber)

Polyzystische

Echinokokkose

Die Infektion der natürlichen Zwischenwirte ebenso

wie des akzidentellen Zwischenwirtes Mensch erfolgt

durch orale Aufnahme der Eier durch Schmutz- und

Schmierinfektion (z.B. durch kontaminierte Vegetabilien,

Wasser oder durch Kontakt mit dem kontaminierten Fell

der Endwirte) (Abb. 5, Tab. 1). Im Darm der Zwischen-

wirte (und auch des Menschen) wird die während der Ma-

gendarmpassage von der keratinisierten Embryophore be-

freite Onkosphäre durch die Gallenflüssigkeit aktiviert,

sie penetriert die Mucosa und wird hämatogen in die Le-

ber (oder auch in die Lunge u. a. innere Organe) transpor-

tiert, wo sie zum Metazestoden heranwächst. In den na-

türlichen Zwischenwirten produziert das Keimschichtge-

webe des Metazestoden innerhalb weniger Wochen Proto-

scoleces (Kopfanlagen), die nach der oralen Aufnahme

durch den Endwirt innerhalb von Wochen bis Monaten zu

einer neuen Bandwurmgeneration heranwachsen und sich

im Darm etablieren.

Echinococcus granulosus (s.l.), dessen Endwirte

durchwegs Kaniden sind, weist eine geringe Zwischen-

wirtsspezifität auf, zahlreiche Säugetierspezies der Fami-

lien der Cervidae, Suidae, Camelidae, Giraffidae, Ele-

phantidae, Hippopotamidae und Leporidae sowie Prima-

ten und Marsupialia wurden bislang als Metazestodenträ-

ger identifiziert. Innerhalb der Spezies E. granulosus (s.l.)

differenziert man heute zwischen neun intraspezifischen

Varianten (Stämme, Genotypen) aufgrund unterschied-

licher morphologischer, biologischer, epidemiologischer

und genetischer Unterschiede (auf der Basis des Ver-

gleichs vor allem der mitochondrialen Cytochrom C-Oxi-

dase-Untereinheit 1/CO1 sowie des mitochondrialen

NADH Dehydrogenase-Gens 1/ND1). Diese neun E. gra-

Wo5(«-Stämme/Genotypen (G1-G9) weisen auch einen

unterschiedlichen Virulenz-/Pathogenitätsgrad im Men-

schen auf (THOMPSON & MCMANUS 2001) (Tab. 2). Der

weltweit vorkommende Schafstamm (Gl) gilt als hochpa-
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Abb. 5. Entwicklungszyklen von Echinococcus granulosus und
E. multilocularis. (Aus ECKERT 2001.)

1a,b: Adulte Parasiten in Endwirten: f. granulosus im Hund, E. mul-
tilocularis im Rotfuchs (selten Hund und Katze);
2: eihaltige, gravide Glieder;
3: fc/)/nococcus-Eier, Infektion natürlicher Zwischenwirte oder des
Menschen (akzidenteller Zwischenwirt) (3a);
4: natürliche Zwischenwirte: für E. granulosus: Schaf, Rind, Pferd
und andere Ungulaten (4a), für E. multilocularis: Nagetiere (4b),
5: Finnen (Metazestoden) in der Leber der Zwischenwirte.
Rote Punkte im Menschen: Hinweise zu den häufigsten
Organlokalisationen der Finnen.

Beide fch/nococcus-Arten sind typische Zoonose-Erreger und
Beispiele für dihetroxene, euryöke, Parasiten und einem freilebenden
Stadium (Ei).

thogen für den Menschen, der (ehemalige) E. gmnulosus-

Pferdestamm (G4) gilt hingegen für den Menschen gera-

dezu als ungefährlich und wurde nicht zuletzt auch des-

halb - auf Vorschlag von THOMPSON (2002) - als eigene

Spezies (E. equinus) abgegrenzt (siehe Einleitung; Tab. 2).

Der Lebenszyklus von Echinococcus multilocularis

ist in der Regel sylvatisch und umfasst Füchse der Gene-

ra Vulpes und Alopex als Endwirte und Kleinnager der

Familien Arvicolidae, Soricidae, Talpidae, Sciuridae.

Critecidae, Muridae, Dipodidae und Ochotonidae als

Zwischenwirte (RAUSCH 1986, 1995). In Mitteleuropa

stellen die Feldmaus (Microtus arvalis), die Schermaus

(Arvicola terrestris) und die Bisamratte (Ondatra zibethi-

ca) die wichtigsten Zwischenwirte für den E. multilocu-

laris dar (ECKERT et al. 2001). Eine genotypische Stamm-

differenzierung innerhalb der Spezies E. multilocularis,

wie dies beim „Hundebandwurm" der Fall ist, gibt es bis-

her nicht, obwohl einige morphologische, biologische

und durchaus auch genetische Unterschiede zwischen

verschiedenen E. multilocularis-lsolsAen aus Nord-Ame-

rika und Eurasien bestehen.

Auch Hunde und Katzen können als Endwirte fungie-

ren; ihre Empfänglichkeit ist aber bedeutend geringer als

jene des Fuchses.

Der Lebenszyklus von Echinococcus oligarthrus um-

fasst Feliden als Endwirte (Puma, Jaguar, Ozelot) und

große Nager (Agouti, Paca) als Zwischenwirte; jener von

E. vogeli Buschhunde (Speothos venaticus) als End- und

Pacas als Zwischenwirte.

4 Häufigkeit und geographische Verbrei-
tung

Echinococcus granulosus (s.l.) ist weltweit verbreitet

und kommt auf allen Kontinenten vor. Hochendemische

Gebiete finden sich im Mittelmeerraum, der Russischen

Föderation und den angrenzenden unabhängigen Staaten

sowie im nördlichen und östlichen China, Nord- und Ost-

afrika, Australien und Südamerika. In einigen europäi-

schen Ländern/Regionen variiert die jährliche Inzidenz

zwischen <l,0 und >8,0 Fälle pro 100.000 Einwohner. In

der chinesischen Provinz Xinjiang beträgt die durch-

schnittliche Inzidenz 8,7 Fälle, es wurden aber bereits

schon bis zu 42 Fälle pro 100.000 Einwohner in dieser

Provinz registriert. Als weitere Hochendemiegebiete der

zystischen Echinokokkose gelten Kenya (v. a. das Turk-

ana-Gebiet) mit 7,5 % vor dem Jahre 1983 und 3,1% nach

einer Bekämpfungskampagne (MCPHERSON & WACHIRA

1997) und Uruguay (6,5 Fälle pro 100.000/Jahr). E. gra-

nulosus-freie Länder/Gebiete sind Island und Grönland,

als höchstwahrscheinlich frei sind Neuseeland, Tasma-

nien und das südliche Zypern (ECONOMIDES & THRASOU

1999) anzusehen. In Nord- und Mitteleuropa, im pazifi-

schen Raum sowie in der Karibik kommt E. granulosus

sporadisch vor (ECKERT et al. 2001a).

Das geographische Vorkommen des E. multilocularis

ist auf die nördliche Hemisphäre beschränkt, mit End-

emiegebieten in Mitteleuropa (Deutschland, Schweiz,

Österreich), Frankreich, Belgien, Dänemark, Liechten-

stein, Luxemburg, Niederlande. Polen, Slowakei, Tsche-

chien, Türkei, Iran, Nord- und Zentraleurasien (Russische

Föderation, Weißrussland, Ukraine, Moldavien, Geor-

gien, Armenien, Aserbeidschan, Usbekistan, Kasachstan,

Turkmenistan, Tadschikistan, Kirgisien; China, Japan)

und Nord-Amerika (USA, Kanada).

Die Durchseuchungsrate der Füchse variiert in

Mitteleuropa zwischen < 1,0 und > 60 %, die jährliche In-

zidenz der al veolären Echinokokkose umfasst 0,02 bis 1,4
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Tab. 2: Stämme und Isolate innerhalb der Spezies Echinococcus granulosus (nach THOMPSON & MCMANUS 2001);
G: Genotyp.

Stamm/Isolat

Schaf-Stamm
(Gl )

Tasmanischer
Schaf-Stamm (G 2)

Büffel-Stamm (?)
(G3)

Pferde-Stamm (G 4)

Rind-Stamm (G 5)

Kamel-Stamm (G 6)

Schwein-Stamm (G 7)

Zerviden-Stamm (G 8)

Löwen-Stamm*

Zwischenwirt, akzidentelle
Zwischenwirte

Schaf. Rind Schwein, Kamel, Ziege
u.a. Säugetiere; Mensch

Schaf, Rind (?); Mensch

Büffel (Rind?) Mensch (?)

Pferde u. a. Equiden

Rind: Mensch

Kamel, Ziege, Rind (?), Mensch (?)

Schwein; Mensch (?)

Zerviden; Mensch

Zebra, Gnu, Warzenschwein, Büffel, ver-
schiedene Antilopenarten, Giraffe (?),
Flusspferd (?)

Endwirt

Hund. Fuchs.
Dingo, Schakal,
Hyäne

Hund (Fuchs)

Hund (Fuchs?)

Hund

Hund

Hund

Hund

Wolf, Hund

Löwe

Geographische
Verbreitung

Australien. Europa, USA.
Neuseeland, Afrika. China.
Mittlerer Osten, Süd-Amerika.
Russische Föderation

Tasmanien, Argentinien

Asien

Europa, Mittlerer Osten,
Süd-Afrika (Neuseeland?; USA?)

Europa, Süd-Afrika. Indien,
Sri Lanka, Russische Föderation

Mittlerer Osten, Afrika, China,
Argentinien

Europa, Russische Föderation,
Süd-Amerika

Nord-Amerika, Eurasien

Afrika

* genetische Charakterisierung noch nicht vorhanden.

Fälle pro 100.000. In der chinesischen Provinz Gansu be-

trägt die Prävalenz 200 Fälle pro 100.000 Einwohner.

Echinococcus oligarthrus und E. vogeli, die Erreger

der polyzystischen Echinokokkose, kommen endemisch

in mehreren Ländern Mittel- und Süd-Amerikas vor, bis-

lang sind etwa 100 menschliche Fälle polyzystischer

Echinokokkose in einem Gebiet nachgewiesen worden,

das sich von Nicaragua bis nach Chile, Argentinien und

Uruguay erstreckt (ECKERT et al. 2001).

70er Jahren von POLYDOROU unter österreichischen Tier-

ärzten durchgeführten Telefonumfrage wurde ein Durch-

seuchungsgrad der Hunde mit E. granulosus von deutlich

unter 1 % erhoben (AUER & ASPÖCK 2001). Seither sind

keine weiteren Erhebungen durchgeführt worden. Es ist

allerdings anzunehmen, dass die derzeitige Befallsrate der

Hunde in Österreich extrem niedrig ist und daß der Para-

sit nur lokal begrenzte (fokale) Vorkommen (z.B. in der

Steiermark) aufweist.

4.1 Echinococcus granu/osus-lnfektionen und die

zystische Echinokokkose in Österreich

4.1.1 Echinococcus granulosus im Endwirt

Unser Wissen über die Häufigkeit und Verbreitung

von E. granulosus, dem dreigliedrigen Hundebandwurm

und Erreger der zystischen Echinokokkose des Men-

schen, in Österreich ist sehr begrenzt. Bei einer in den

4.1.2 Echinococcus granulosus im Zwischenwirt

Epidemiologische Untersuchungen über das Vorkom-

men von E. granulosus in Zwischenwirten wurden in

Österreich niemals durchgeführt. Eine in den 90er Jahren

durchgeführte Fragebogenerhebung unter Amtstierärzten

hat ergeben, dass in den 80er Jahren gelegentlich in

Schweinen, sehr selten in Rindern Finnen von E. granulo-

sus nachgewiesen worden sind (AUER & ASPÖCK 1994).

Tatsache ist jedenfalls, dass uns während der letzten 20
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weder epidemiologische Untersuchungen durchgeführt,

noch wurden Fälle zystischer Echinokokkose registriert.

Zwischen 1960 und 1984 bestätigen immerhin einige Pu-

blikationen das Auftreten von Fällen dieser Helminthose,

und eine während der ersten Hälfte der 80er Jahre durch-

geführte retrospektive Erhebung ergab, dass in Österreich

zwischen 1966 und 1984 insgesamt 70 Fälle zystischer

Echinokokkose diagnostiziert und behandelt wurden; 29

Patienten (41 %) waren österreichischer, 41 (59 %) nicht-

österreichischer Provenienz (AUKR et al. 1985, AUER &

ASPÖCK2001).

Abb. 6: Schweinelebern mit Echmococcus granulosus-f innen
aus Niederösterreich (a) und der Steiermark (b).

Jahre immer wieder Lebern mit E. granulosus-Fmnen von

in Österreich gezüchteten und aufgewachsenen Schwei-

nen zur Verfügung gestellt wurden (Abb. 6). Erst im Jahre

2001 konnten wir aus zwei Schweinen aus der Steiermark

Echinococcus-Finnen isolieren, die dem Gl (Schaf-

stamm)- bzw. dem G7 (Schweinestamm(-Genotyp zuge-

ordnet werden konnten (AUER et al. 2002).

4.1.3 Die zystische Echinokokkose in Österreich

4.1.3.1 Geschichtlicher Rückblick

Die zystische Echinokokkose ist in Österreich zumin-

dest seit Beginn des 19. Jahrhunderts bekannt, als der be-

rühmte Helminthologe und Kustos des „K. u. K. Natura-

lienkabinetts in Wien" (heute Naturhistorisches Mu-

seum), Johann Gottfried BREMSER (1819) deren Vorkom-

men bei österreichischen Patienten registrierte. 1928 be-

merkte SCHWARZ (1928) in seiner „Geographischen Ver-

breitung der Echinokokkenkrankheit", dass die „Hydati-

dose (= Echinokokkose) eine außerordentlich seltene

Krankheit in den österreichischen Alpenländern dar-

stellt". In der Zeit von 1928 bis 1960 wurden in Österreich

4.1.3.2 Die gegenwärtige Situation der
zystischen Echinokokkose in Österreich

In der Zeit von 1985 bis Ende 2001 wurden in Öster-

reich insgesamt 553 Fälle zystischer Echinokokkose hi-

stologisch und/oder serologisch und/oder radiologisch di-

agnostiziert, das entspricht einer jährlichen Inzidenz von

33 Fällen bzw. 0,41 Fällen pro 100.000 Einwohner (Abb.

7); damit ist sie geringfügig höher als in der Schweiz (0,39

Fälle). Aufgrund der Tatsache, dass einerseits die (zysti-

sche) Echinokokkose in Österreich keine meldepflichtige

Krankheit darstellt und andererseits, dass wir in unserem

Institut nicht mit jedem in Österreich auftretenden Fall

konfrontiert werden, dürfte die tatsächliche Inzidenz

allerdings etwas höher sein und vermutlich (durchschnitt-

lich) etwa 50 Fälle pro Jahr betragen.

Von den insgesamt zwischen 1985 und 2001 regi-

strierten 553 Fällen waren 231 Patienten (41,8 %) öster-

reichischer, 322 Patienten (58,2 %) nicht-österreichischer

Herkunft, letztere stammten vornehmlich aus dem Mittel-

meergebiet (besonders Türkei, ehemaliges Jugoslawien),

einem bekannten Endemiegebiet des E. granulosus. Die

Frage, ob die österreichischen Patienten die Infektion im

Urlaub in nahen (z.B. Mittelmeerraum) oder fernen (z.B.

Ostafrika oder Südamerika) E. granulosus-Endemiege-

bieten erworben haben oder diese (zumindest zum Teil) in

Österreich akquiriert wurden, kann nicht beantwortet

werden. Tatsache ist jedenfalls, dass es auch noch in jüng-

ster Vergangenheit Echinokokkose-Patienten gab, die ih-

ren Wohnort oder den Wohnbezirk niemals verlassen hat-

ten; es handelt sich dabei fast ausschließlich um Personen

aus dem Süden oder Osten Österreichs (Abb. 8). Darüber

hinaus konnten wir im Rahmen einer seroepidemiologi-

schen Studie - untersucht wurden Landwirte in der Steier-

mark - mehrere Personen auffinden, die zwar nur gering-

gradige Antikörperspiegel gegen Echinococcus-Antigene

aufwiesen, von denen jedoch einige pathologische Ultra-

schallbefunde der Leber aufwiesen (DEUTZ et al. 2000).
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Abb. 7: Dokumentierte Fälle zystischer Echinokokkose in Österreich in den Jahren 1985-2001.

Eine der „serologisch auffälligen" Bäuerinnen wurde

mittlerweile operiert, die Echinococcus gmnulosus-lnfek-

tion konnte histologisch diagnostiziert und molekularbio-

logisch dem „Schafstamm" (Gl) zugeordnet werden. Da-

mit ist ein rezentes autochthones Vorkommen von E. gra-

nulosus in Österreich (zumindest in manchen Teilen

Österreichs) bewiesen.

4.2 Echinococcus multilocularis und die alveoläre

Echinokokkose in Österreich

4.2.1 Echinococcus multilocularis im Endwirt

Im Jahre 1985 wurden erstmals in Österreich adulte

„Fuchsbandwiirmer" in einem von acht in Tirol erlegten

Füchsen nachgewiesen (SUPPERER & HINAIDY 1986). Seit-

her sind mehrere tausend Fuchsdärme von verschiedenen

Untersuchern (Literaturübersicht bei AUER & ASPÖCK

2001) auf E. multilocularis-BefaW untersucht worden; da-

bei wurden in Vorarlberg und Tirol Prävalenzraten von

34,8 % bzw. 15,2 % erhoben (PROSL & SCHMID 1991). In

den östlichen Bundesländern war die Prävalenzrate deut-

lich niedriger (0-13 %). Mit Ausnahme von Wien konnten

bis heute in jedem Bundesland E. multilocularis-positive

Füchse beobachtet werden. E. multilocularis-infizierte

Hunde und Katzen wurden bislang in Österreich nicht ge-

funden.

4.2.2 Echinococcus multilocularis im Zwischen-

wirt

Die erste und bislang auch einzige Untersuchung von

Kleinnagern auf E. multilocularis wurde von PAMPAS

(1994) in den Jahren 1986-1988 im Lesachtal in Kärnten

durchgeführt, wo mehrere Fälle von alveolärer Echino-

kokkose des Menschen diagnostiziert worden waren (AU-

ER et al. 1988c). Allerdings konnten in keinem der unter-

suchten Nagetiere (Apodemus flavicollis, A. sylvaticus,

Mus musculus, Clethrionomys glareolus) Echinococcus-

Metazestoden nachgewiesen werden.

4.2.3 Die alveoläre Echinokokkose in Österreich

Die Geschichte der alveolären Echinokokkose be-

ginnt in Österreich im Jahre 1892 als der österreichische

Arzt und - wie er sich selbst stets zu bezeichnen pflegte -

Naturforscher Adolf POSSELT (Abb. 9) den ersten Fall al-

veolärer Echinokokkose in Tirol diagnostizierte. Dieser

Kasus führte schließlich im Jahre 1897 zur Publikation

(POSSELT 1897).

Geboren am 11. Mai 1867 im oberösterreichischen

Ried im Innkreis widmete sich POSSELT bereits nach sei-

nem Medizinstudium als Assistent, später als Privatdozent

und Professor für Innere Medizin an der Universität Inns-
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Abb. 8: Auftreten von Fällen zystischer Echinokokkose (Wohngebiete der Patienten) in Österreich in der Periode 1985-2001.

brück intensiv der Epidemiologie, Pathologie, Klinik und

Diagnostik der Echinokokkose(n). In über 70 wissen-

schaftlichen Veröffentlichungen, z.T. Büchern, hat POS-

SELT wohl das gesamte Wissen der damaligen Zeit über die

„Blasenwurm-Krankheit", wie die Echinokokkose da-

mals bezeichnet wurde, zusammengefasst (POSSKLT 1900,

1928; Abb. 10). Mit dem Tode POSSELTS am 15. Oktober

1936 fand die Echinokokkose-Forschung in Österreich ihr

vorläufiges Ende. Bis zum Jahre 1980 finden sich in der

Fachliteratur nur einige wenige Arbeiten, in denen über

Fälle alveolärer Echinokokkose in Österreich berichtet

wird (Literaturübersicht bei AUER et al. 1985).

Erst seit dem Jahre 1982 wird in Österreich wieder

umfassende Echinokokkose-Forschung betrieben: In der

Abteilung für Medizinische Parasitologie des Klinischen

Instituts für Hygiene und Medizinische Mikrobiologie der

Universität Wien wurde vor nunmehr 20 Jahren ein Lang-

zeitforschungsprojekt mit dem Hauptziel der möglichst

weitgehenden Erfassung der wichtigsten epidemiologi-

schen Parameter (Inzidenz, Prävalenz, geographische Ver-

breitung) der Echinokokkosen in Österreich begonnen.

Seit Beginn dieser Langzeitstudie wurden insgesamt

44 Fälle alveolärer Echinokokkose registriert, dies ent-

spricht einer Inzidenz von 2,6 Fällen pro Jahr und einer

„annual morbidity rate'VAMR (Fälle/Jahr/100.000 Ein-

wohner) von 0,031 (Abb. 11). Diese ist damit deutlich nie-

driger als jene in Frankreich (AMR: 0,5-1,4), der Schweiz

(AMR: 0,10-0,18) und Deutschland (AMR: 0,09). Ange-

sichts der Tatsache, dass die alveoläre Echinokokkose in

Österreich nicht meldepflichtig ist und dass das Wissen

um die Epidemiologie, Nosologie und Diagnostik dieser

Helminthose in der Ärzteschaft begrenzt ist, muss ange-

nommen werden, dass die wahre Inzidenz etwas höher ist;

wir vermuten allerdings, dass sie nicht mehr als 5

Fälle/Jahr beträgt.

Die Verbreitungsgebiete der alveolären Echinokokko-

se innerhalb Österreichs befinden sich vor allem im West-

en; von den insgesamt 44 seit 1985 registrierten Fälle

stamm(t)en 20 (45 %) aus Tirol, 7(16%) aus Vorarlberg

und 1 (2 %) aus Salzburg. In Niederösterreich wurden ins-

gesamt 8 Patienten (18 %) registriert, 4 (9 %) in Kärnten,

je 2 (5 %) Patienten sind/waren in der Steiermark bzw.

Wien wohnhaft. Aus Oberösterreich und dem Burgenland

sind bislang keine Fälle alveolärer Echinokokkose bekannt

geworden (AUER 1999, AUER & ASPÖCK 1990, 1991a, b,

1992 a, b; 2001, AUER et al. 1985; 1990; Abb. 12).

5 Pathogenese und Klinik der
Echinokokkosen

Die eigentlich krankmachenden Agentia der Echino-

kokkosen stellen die Metazestoden dar, die - in Abhän-
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ECHINOKOKKENKRANKHEIT

Prof. Dr. G. HOSEMANN

Prof.Dr.E.SCHWARZ, Prof.Dr.J.C LEHMANN
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HIT 1U ABBILDUNGEN UND 2 FAIBIGEN TAFELN

VERLAG VON FERDINAND ENKE IN STUTTGART
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Abb. 9: Prof. Dr. Adolf POSSELT (aus HASLHOFER 1969): A. POSSELT

wurde am 11. Mai 1867 in Ried im Innkreis geboren, wo er
auch seine erste Jugend verlebte und die Volksschule und das
Gymnasium besuchte. Nach der Matura wechselte er nach
Innsbruck, wo er sich mit großem Eifer und Erfolg dem Medi-
zinstudium widmete, das er im Jahre 1891 mit der Promotion
zum Dr. med. univ. abschloss. Sehr bald wurde er Assistent an
der neurologischen, später an der medizinischen Klinik der
Universität Innsbruck; im Jahre 1897 habilitierte er sich und
erwarb 1910 den Titel eines „Außerordentlichen Universi-
tätsprofessors" für Interne Medizin. In den Kriegsjahren
1914-1918 leitete er im Range eine Oberstabsarztes das gros-
se Epidemiespital im Innsbrucker Stadtteil Reichenau. POSSELT
widmete sich voll und ganz seinem Berufe als Arzt und Na-
turforscher, 70 wissenschaftliche Arbeiten, darunter mehrere
Monographien, zeugen davon. Sein Hauptwerk war die Echi-
nokokkenforschung; zeit seines Lebens dürfte ihm kein Fall
„vielkammeriger Blasenwurm-Geschwulst" aus der Weltlite-
ratur entgangen sein. Adolf POSSELT starb am 15. Oktober
1936 in Innsbruck.

gigkeit von der Spezies - entweder zystisch-expansives

(E. granulosus) oder infiltrativ-destruierendes Wachstum

(E. multilocularis) zeigen.

5.1 Zystische Echinokokkose

IV. Teil.

Der Alveolarechinolcokkus und seine Chirurgie.
Von

Prof. Dr. Adolf Pondt , Innsbruck.

Einleitung.
Wir unterscheiden zwei Formen des Blasenwurmrs (Echinokokkus):

den n n i l o k u l a r c n . h y d a t i d o s e n («och einkammeriger oder XTSti-
scher genannt) tud den • > I t i l o k u l ä r e n , a l v e o l ä r e m v i e l .
f ä c h e r i g e n oder v i e l k a m m e r i g e n Echinokokkus.

Für diese Form sollte sich allgemein die Bezeieknung „ A l v c o l a r -
e c h i n o k o k k u s " einbürgern, weil „multilokular". wie ans der Durch-
sicht der Echiuokokkcnlitpratur erhellt, so ungemein haarig mit „multipel"
(das ist vielfache Entwicklung gewöhnlicher zystiscJier Echinokokkeo),
nBmeaÜich in der romanischen Literatur, verwechselt wurde1), dann aber
auch, weil dadurch dem charakteristischen „alveolaren" Aufbau der Ge
schwulst viel mehr Rechnung getragen wird.

Der gewöhnliche hydatidosc oder zjslische Echinokokkus stellt ein?
zumeist sehr regelmäßige, kugelig runde Blase vun verschiedener Gro&e
dar, deren Wandung aus einer regelmäßig konzentrisch geschichtete»
Chirinmcmbran besteht, die nach innen xo mit einem feinkörnigen Proto-
»lasmaparcnchym ausgekleidet ist.

Die Blasen sind von aiiMr wasserklaren Flüssigkeit prall erfüllt (deren
chemische Zusammensetzung Gegenstand vieler Untersuchungen ist) und
in denen wieder Tochterblasen (mit evtl. Enkelblasen) schwimmen (siebe
Abb. 1)

Die eingehende Darstellung über den zystiKhen Echinokokkus war
Gegenstand der ersten drei Abschnitte.

Ein völlig different*« Verhalten zeigt nun die molülokuläre, besser
A l v e o l a r e e h i n o k o k k e n g e s e h w u l s t * . welche sack Art einer bös-
artigen Xenbildnng ein vollkommen u n r e g e l m ä ß i g e s W a c h s t o m
in Form e i n e r das P a r e n e b y m des b e f a l l e n e n Organe*
r e g e l l o s i n f i l t r i e r e n d e n und d u r c h w a c h s e n d e n Ge-
s c h w u l s t z e i g t (Abb. 3 u 4).

P a t h o l o g i s c h e Anatomie*).

Auf dem Durchschnitt bietet die parasiUre Bildung in ihrer vollen
Kntwirkion»; ei« UBgemcin charakteristisches Aussehen dar. sie präsentiert

') Vgl. Israel star Oeereuoaos IBseUieW iheslancKicokakktii.
1 XeeUeai scaae is da» AtaeanaBra (her das sputete* EokisekcAsn die

sstfcolssiicns AaaMsue ABB AjTseskrssaiaokekkas erörtert wenb, bagaacaa wir aaa
Mit einem kmrssn Hinweis saf die wiefabrstea VvhUtMMe Had die sosraarifdMa Dar-
sleainfsn f " " "
ladbar. 1.1

olt. Tmr BaJaol Anatom« AM Aln

s (B. »19—MS).

Nach oraler Aufnahme der Echinococcus-Eier ent-

wickelt sich innerhalb von 10 bis 14 Tagen aus der On-

kosphäre ein bläschenförmiger, flüssigkeitsgefullter
Abb. 10: A. POSSELT (1928), Titelblatt (Bibliothek H. & U.
ASPÖCK) und erste Textseite.
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Abb. 11: Dokumentierte Inzidenz der alveolären Echinokokkose in Österreich.

Abb. 12: Verbreitungskarte der alveolären Echinokokkose in Österreich (1985-2001) aufgrund der dokumentierten Fälle.

Metazestode, der zwischen 60 und 70 um groß ist und aus

zwei Schichten besteht, einer dünnen äußeren, kernlosen

Laminarschicht und einer inneren kernhaltigen Germina-

tivschicht, von der im Verlauf der nächsten (meist mehr als

10) Monate die Protoscoleces gebildet werden. Die Zy-

sten wachsen langsam und werden im Verlaufe ihrer

Weiterentwicklung von einer vom Wirt (Mensch) gebilde-

ten Perizyste umgeben. Im selben Patienten können sich

nebeneinander fertile (mit Protoscoleces) und sterile (oh-

ne Protoscoleces) Zysten entwickeln. Häufig bilden sich

innerhalb von Mutterzysten Tochterzysten aus (Abb. 13).

Rupturieren Zysten, so kann es zur Aussaat von Protosco-

leces (Abb. 14), kleinen Tochterzysten oder Keimschicht-

gewebe kommen; die Folge ist eine - häufig tödlich ver-

laufende - sekundäre Echinokokkose.

Die Initialphase der Infektion verläuft klinisch immer

asymptomatisch, kleine, gut abgekapselte Zysten unter 5

cm Durchmesser können, ungeachtet ihrer Organlokalisa-

tionen oft viele Monate und Jahre, manchmal sogar auf

Dauer klinisch unauffällig bleiben.

© Biologiezentrum Linz/Austria; download unter www.biologiezentrum.at



Abb. 13: Chirurgisch entfernte, postoperativ eröffnete E.
granu/osus-Zyste aus der Leber (mit dicker Perizyste und
Tochterblasen) eines männlichen Echinokokkose-Patienten.

•JhN

Abb. 14: Protoscoleces aus der in Abbildung 13 dargestellten
£. granu/osus-Zyste.

Nach einer unterschiedlich langen, oft Monate oder

gar Jahre andauernden Inkubationszeit, kann es - bedingt

durch das Zystenwachstum und den dadurch entstehenden

Druck auf umliegende Organe - zu den ersten klinischen

Symptomen kommen. Plötzlich auftretende akute Symp-

tome sind meist auf eine spontane oder traumatische Zy-

stenruptur zurückzuführen. Spontanheilungen kommen

vor. Rezidive können nach chirurgischen Eingriffen an

der Primärzyste auftreten.

Das am häufigsten befallene Organ ist die Leber (69

%), gefolgt von der Lunge (17 %), den Nieren (4 %) und

der Milz (3 %). Darüber hinaus können Echinococcus-Zy-

sten in vielen anderen Organen des Menschen nachgewie-

sen werden. Bis zu 80 % der Patienten haben einen iso-

lierten Organbefall, bei etwa 20 % der Fälle sind mehrere

Organe involviert (PAWLOWSKI et al. 2001).

Die Symptomatik der zystischen Echinokokkose ist

variabel, hängt im wesentlichen vom Organbefall ab und

ist niemals pathognomonisch. Beim Leberbefall sind es

vor allem Druck- oder Spannungsschmerzen im rechten

Oberbauch, die den Patienten zum Arzt führen; aber auch

Appetitlosigkeit, Krankheits- und Fremdkörpergefühl im

Abdomen können Hinweise für einen E. granulosus-Be-

fall der Leber darstellen. Bei Lungenlokalisation kann es

zu Schmerzen im Brustbereich, zu chronischem Husten

mit Expektoration und Dyspnoe sowie zu Hämoptysen

kommen. Neurologische Ausfälle können Hinweis auf ei-

nen Echinococcus-BefaU des ZNS sein.

5.2 Alveoläre Echinokokkose

Nach oraler Aufnahme der Eier entwickelt sich der

Metazestode beinahe ausschließlich (in 99 % der Fälle) in

der Leber. Primäre extrahepatische Lokalisationen sind

extrem selten. Von der Primärläsion, die wenige Millime-

ter bis zu 15-20 cm im Durchmesser erreichen kann, aus-

gehend, können sowohl angrenzende als auch weiter ent-

fernt liegende Gewebe und Organe (z.B. das Gehirn)

durch Metastasierung (Verbreitung von Keimschichtge-

webe über das Blut oder das Lymphsystem) befallen wer-

den. Das Metazestodengewebe des E. multilocularis infil-

triert das (Leber-(Gewebe, dem von der Immunabwehr

mit ausgedehnten Entzündungsreaktionen begegnet wird

(Abb. 15); diese Inflammationen führen in der Folge zur

(irreversiblen azellulären) Fibröse (mit Obstruktion von

Blut- und Gallengefässen) und schließlich zur Nekrose

(die nekrotischen Bezirke können oft auch durch Bakte-

rien oder Pilze superinfiziert sein, was zu schweren Kom-

plikationen, z.B. Leberabszess, Septikämie, fuhren kann).

Beide Reaktionen schützen zwar den Wirt vor dem Para-

siten, letztendlich geht aber das befallene Organ (i.e. Le-

ber) seiner eigentlichen Funktion verlustig. Protoscoleces

sind im Menschen nur selten zu finden (Abb. 16).

Die Inkubationszeit beträgt zwischen fünf und 15 Jah-

re, die Letalität ist hoch, allerdings hat sich die Überle-

bensrate während der letzten 20 Jahre aufgrund verbes-

serter Diagnose- und Behandlungsmethoden deutlich er-

höht, so dass man heute annehmen kann, dass etwa 90 %

der Patienten das zehnte Lebensjahr nach Diagnosestel-

lung erleben können. Auch vollständige Heilungen nach

durchgeführter chirurgischer Intervention sind möglich,

wie wir auch in unserem Patientengut beobachten konn-

ten. Darüber hinaus sind während der letzten 20 Jahre so-

wohl Spontanheilungen als auch das Auftreten von aborti-

ven Metazestoden (durch die Immunabwehr des Wirtes

bedingte Degeneration, Verkalkung und Tod des Metazes-

toden) bekannt geworden.

Die häufigsten Symptome sind Schmerzen im Epiga-
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Abb. 15: Chirurgisch entfernter rechter Leberlappen einer Pa-
tientin (aus Niederösterreich) mit deutlich sichtbarer, durch
E. multilocularis bedingter Läsion.

Abb. 16: Histologischer Schnitt durch die in Abbildung 15
dargestellten Leber mit Anschnitt zweier Protoscoleccs.

strium sowie Ikterus; gelegentlich sind es aber Müdigkeit,

Gewichtsverlust, Hepatomegalie sowie pathologisch ver-

änderte Leberwerte (DifTerentialdiagnose: Primäres Le-

berkarzinom, Gallenblasen-, Gallengangkarzinom, hyper-

trophe Leberzirrhose), die zur Diagnose „alveoläre Echi-

nokokkose" fuhren.

6 Diagnostik

Bedingt durch das langsame, sich über viele Monate

(zystische Echinokokkose) und Jahre, ja sogar Jahrzehnte

(alveoläre Echinokokkose), hinziehende Parasitenwachs-

tum und den meist symptomarmen Krankheitsverlauf -

dies gilt cum grano salis für beide Echinokokkoseformen

- erfolgt die Diagnosestellung häufig - dies trifft be-

sonders auf die alveoläre Echinokokkose zu - erst in ei-

nem fortgeschrittenen Krankheitsstadium. Angesichts des

Fehlens pathognomonischer klinischer Symptome kann

nur durch Kombination einer Reihe von Untersuchungs-

ergebnissen eine zystische oder alveoläre Echinokokkose

diagnostisch abgesichert werden. Der Prozess der Dia-

gnosestellung der Echinokokkosen durchläuft daher meist

mehrere Stufen: ausgehend von der klinischen Sympto-

matik, die. wie oben erwähnt, niemals pathognomonisch

ist, über die Feststellung von pathologischen Organ- oder

Gewebsveränderungen (Zysten, anders geartete Läsio-

nen) mittels bildgebender Verfahren (Sonographie, Com-

putertomographie, Magnetresonanzuntersuchung/MRI:

Lungenröntgen) bis hin zu parasitologisch-serologischen

Untersuchungen. Während die bildgebenden Verfahren

zwar eine genaue Lokalisation und Größendimensionie-

rung der pathologischen Veränderungen in den befallenen

Organen gestatten, kann meist erst durch den Nachweis

spezifischer Antikörper die Diagnose „Echinokokkose"

abgesichert werden. Schließlich bleibt, etwa bei Vorliegen

negativer serologischer Testergebnisse, die Möglichkeit

(oder Notwendigkeit) der Gewinnung von bioptischem

(oder allenfalls von chirurgisch gewonnenem) Material

aus der Läsion oder Zyste; durch mikroskopischen Nach-

weis von Echinococcus-Häkchen oder -Protoscoleces ein-

erseits oder durch Amplifikation parasitenspezifischer

DNS (mittels Polymerasekettenreaktion) andererseits ist

letztlich eine sichere Diagnosestellung möglich.

Neben der bildlichen Darstellung und morphologi-

schen Beschreibung durch die verschiedenen modernen

Nachweisverfahren, durch die einerseits eine Klassifika-

tion von E. granulosus-(Leber-(Zysten (WHO 1996) und

andererseits eine Krankheitsstatusbestimmung der alveo-

lären Echinokokkose [P(arasite)-N(eighbouring organs)-

M(etastases)-System)] (PAWLOWSKI et al. 2001) möglich

ist, sind es vor allem die parasitologisch-serologischen

Testmethoden, die wesentlich zur diagnostischen Abklä-

rung der Echinokokkosen beitragen.

Die Serodiagnostik der Echinokokkosen basiert im

wesentlichen auf dem Nachweis spezifischer Antikörper,

vor allem der igG-Klasse (und/oder der IgG4-Subklasse).

Hierfür werden ein Enzymimmuntest (ELISA) oder ande-

re Tests, wie z.B. der Indirekten Hämagglutinationstest

[IHA] oder der Indirekten Immunfluoreszenztest [IIFT]

als Basistest und Westernblot-Verfahren (WB)(oder ande-

rer Elektophorese-Verfahren) als Bestätigungstest einge-

setzt (Literaturübersicht bei PAWLOWSKI et al. 2001). Da-

bei werden sowohl Rohantigene als auch gereinigte - und

mittlerweile auch gentechnologisch hergestellte - Antige-

ne von E. multilocularis oder E. granulosus verwendet.

Die Sensitivität dieser Tests variiert in Abhängigkeit von

der Erregerspezies und der Organlokalisation beträcht-

lich. Während E. multilocularis-lnfeküonen des Men-

schen mit fast 100 % Wahrscheinlichkeit serologisch de-

tektiert werden können, ist die „serologische Trefferquo-
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te" bei der durch E. granulosus verursachten zystischen

Echinokokkose deutlich geringer und beträgt bestenfalls

90-95 % (bei Leberlokalisation), nur 60-80 % bei einer

Lungenechinokokkose und ist noch wesentlich niedriger

bei einer zerebralen E. granulosus-lnfcktion. Die Spezi-

fität der in den Basistests erhobenen positiven Ergebnisse

wird durch Einsatz von Bestätigungstests - heute werden

fast ausschließlich nur noch Westernblot-Verfahren einge-

setzt - überprüft. Mittels dieser WBs unter Verwendung

von hochgereinigten Antigenen bzw. Antigenfraktionen

kann wohl in den meisten Fällen sogar eine sero-

logische Differenzierung zwischen dem Vorliegen einer

E. granulosus- oder E. muitilocularis-lnfeküon erreicht

werden. Auch in unserem Institut beruht die serologische

Abklärung von Echinokokkose-Verdachtsfällen auf dem

kombinierten Einsatz von zwei ELISAs unter Verwen-

dung von E. multilocularis-Rohanügen einerseits und

E. granulosus-Are 5-Antigen andererseits. Ergibt einer

der beiden Basistests ein positives Signal, wird ein WB

unter Verwendung von E. multilocularis- und E. granulo-

sws-spezifischen Antigenfraktionen zur Speziesdifferen-

zierung eingesetzt (AUER et al. 1988a, b).

Serologische Testmethoden können aber nicht nur in

der Individualdiagnostik zur Abklärung von Echinokok-

kose-Verdachtsfällen, sondern auch im Rahmen seroepi-

demiologischer Studien erfolgreich eingesetzt werden

(AUER et al. 1988c). So konnten wir Anfang der 90er Jah-

re unter mehr als 22.000 Blutspendern in Tirol zwei kli-

nisch noch unauffällige Probanden entdecken, die sich be-

reits in einem weit fortgeschritten Stadium alveolärer

Echinokokkose befanden (AUER et al. 1995). Im Rahmen

eines serologischen Screenings unter Landwirten in der

Steiermark konnten wir im Jahre 2000 sieben Probanden

mit niedrigen Antikörperspiegeln gegen Echinococcus-

Antigene „auffinden". Bei drei Probanden konnten

mittels Ultraschalluntersuchung des Abdomens Leberzy-

sten festgestellt werden. In einem Fall konnte mittlerwei-

le nach chirurgischer Intervention die entfernte Zyste als

E. granulosus (durch Nachweis von Häkchen, Protoscole-

ces und durch DNS-Amplifikation mittels PCR) identifi-

ziert werden. Seroepidemiologische Untersuchungen

können daher auch als Werkzeuge der Präventivmedizin

(„serologische Prophylaxe", siehe Kapitel 8) angesehen

werden.

7 Therapie

Das therapeutische Procedere bei der zystischen als

auch bei der alveolären Echinokokkose ist heute weitge-

hend durch die „guidelines" der WHO Working Group on

Echinococcosis standardisiert (WHO 1996). Vornehmli-

ches Ziel dabei ist nach wie vor die vollständige Entfer-

nung des/der fc/iiVjococcHS-Metazestoden durch einen

chirurgischen Eingriff, der, insbesondere bei der zysti-

schen, bei frühzeitiger Diagnosestellung auch bei der alve-

olären Echinokokkose, eine vollständige Heilung des Pa-

tienten zur Folge haben kann. Allerdings sollte jede chirur-

gische Intervention von einer perioperativen, antihelmin-

thischen Chemotherapie durch Benzimidazolderivate (sie-

he unten) begleitet sein, um den Parasiten einerseits durch

die präoperative Behandlung zu schwächen, andererseits

bei einer intraoperativen Verletzung (v. a. der E. granulo-

sus-Zysten) einer (iatrogen bedingten) Aussaat von Keim-

schichtgewebe (und/oder Protoscoleces) vorzubeugen.

7.1 Zystische Echinokokkose

Chirurgische Eingriffe (z.B. Leberteilresektion, Peri-

zystektomie, Zystektomie) mit dem Ziel der vollständigen

(radikalen) Parasitenentfernung sind vor allem bei großen

Leberzysten (mit Tochterzysten), bei einzelnen oberfläch-

lich gelegenen Zysten (Gefahr einer Spontan- oder trau-

matischen Ruptur), bei bakteriell infizierten Zysten, bei

Zysten, die mit den Gallenwegen kommunizieren oder die

großen Druck auf benachbarte lebenswichtige Organe

ausüben sowie bei allen extrahepatisch gelegenen Zysten

indiziert. Als Kontraindikationen für eine chirurgische

Intervention gelten: Ablehnung der Operation durch den

Patienten, hohes Alter des Patienten, Schwangerschaft,

andere gleichzeitig bestehende schwere Erkrankungen

(z.B. Herz-, Nieren-, Leberkrankheiten, Diabetes, Blut-

hochdruck), multiple Leberzysten, multipler Organbefall,

verkalkte Zysten, sehr kleine Zysten.

Seit Mitte der 80er Jahre steht auch die PAIR-Technik

- d.i. die durch Ultraschall kontrollierte Punktion (P),

Aspiration (A), Instillation (1) von protoskoliziden Sub-

stanzen (z.B. 95 % Alkohol, hypertone NaCl-Lösung) und

Reaspiration (R) des Zysteninhalts - zur Verfügung, die in

jedem Fall mit einer periinterventionalen antihelminthi-

schen Therapie (mindestens 4 Tage Präoperativtherapie

und 1 Monat Postoperativtherapie mit Albendazol) kom-

biniert werden muss (BEN AMOR et al. 1986; GARGOURI et

al. 1990; FILICE & BRUNETTI 1997; WHO 1996): Die

PAIR-Technik wird vor allem bei inoperablen Manifesta-

tionen der Echinokokkose, bei Patienten, die eine Opera-

tion ablehnen, bei Leberzysten der Klassen CL (,junge"

unilokuläre Zysten unterschiedlicher Größe ohne sichtba-

re Zystenwand), CE 1 (unilokuläre Zysten unterschied-

licher Größe mit sichtbarer Zystenwand), CE 2 (multive-

sikuläre, multiseptierte Zysten unterschiedlicher Größe)
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und CE 3 (unilokuläre Zysten unterschiedlicher Größe mit

Tochterzysten mit dem „water-lily sign") angewendet; dar-

über hinaus stellt die PAIR-Methode eine Alternative bei

Auftreten von Rezidiven und bei Chemotherapieversagern

dar. Die Rezidivrate erwies sich bei PAIR-behandelten Pa-

tienten (mittlerweile sind es weltweit mehrere hundert Pa-

tienten) als extrem niedrig. In Österreich ist bislang noch

niemand mittels PAIR-Technik behandelt worden.

Die (ausschließliche) Behandlung von Patienten mit

zystischer Echinokokkose mit Antihelminthika ist bei In-

operabilität sowie bei Multizysten- und Multiorganbefall

indiziert. Dabei ist meist eine Therapiedauer von mehre-

ren Monaten bis Jahren nötig. Insgesamt sind es zwei

Wirkstoffe, die zur Behandlung der Echinokokkosen ein-

gesetzt werden, nämlich Albendazol (in Österreich als

Eskazole®, 400 mg Tabletten, registriert) und Mebendazol

(in Österreich als Pantelmin®, 100 mg Tabletten, in

Deutschland als Vermox®, 500 mg Tabletten, im Handel).

Albendazol wird in einer Dosierung von 10-15 mg/kg

KG/die, aufgeteilt auf zwei Dosen, postprandial verab-

reicht; in der Praxis findet man mit der täglichen Verab-

reichung von zwei 400 mg Tabletten (morgens und

abends) das Auslangen. Die kontinuierliche Verabrei-

chung von Albendazol über drei bis sechs Monate hat sich

der zyklischen Behandlung (einmonatige Therapie + 2

Wochen Therapiepause) als überlegen erwiesen; aller-

dings sollte unter der Albendazoltherapie regelmäßig die

Leberfunktion kontrolliert werden. Mebendazol (in einer

Dosierung von 40-50 mg/kg KG/die, verteilt auf drei Do-

sen, zumindest drei bis sechs Monate) wird heute - vor al-

lem wegen der schlechten Resorption - nur noch selten

eingesetzt (PAWLOWSKI et al. 2001).

7.2 Alveoläre Echinokokkose

Die Behandlung der alveolären Echinokokkose um-

fasst sowohl chirurgische Interventionen (immer in Kom-

bination mit antihelminthischer Therapie) als auch aus-

schließlich chemotherapeutische Behandlung mit Alben-

dazol (oder Mebendazol). Da die E. multilocularis-Meta-

zestoden in ihrem Wachstum einem bösartigen Tumor äh-

neln, sollte die Diagnose möglichst frühzeitig gestellt

werden; nur so ist eine vollständige Heilung möglich.

Meist besteht das therapeutische Vorgehen aus chirurgi-

scher Intervention und begleitender, prä- (nicht immer

notwendig) und postoperativer antihelminthischer Thera-

pie mit Albendazol (Dosierung siehe oben). Die antihel-

minthische Behandlung umfasst in den meisten Fällen

viele Monate, mitunter sogar Jahre, allenfalls ist sie le-

benslang durchzuführen. Nach Absetzen des Antihelmin-

thikums muss ein engmaschiges klinisches, radiologi-

sches und parasitologisch-serologisches „Monitoring"

über viele Jahre erfolgen. Die Lebertransplantation wird

heute nur noch als Ultima ratio angesehen, da sich die Re-

zidiv- und Metastasierungsrate bei Lebertransplantations-

patienten als sehr hoch erwiesen hat (BRESSON-HADNI et

al. 1997).

8 Prophylaxe

Echinococcus-Eier weisen eine extrem hohe Resi-

stenz gegen Kälte und gegen zahlreiche Chemikalien

(Formalin, Äthanol, Glutaraldehyd und viele kommerziell

erhältliche Desinfektionsmittel) auf, und können deshalb

viele Monate infektionstüchtig bleiben. Trockenheit und

hohe Temperaturen töten Echinococcus-Eier hingegen in

kurzer Zeit ab. Zur Vermeidung von Infektionen (bzw. zur

Verringerung des Infektionsrisikos) sollten daher in End-

emiegebieten folgende Vorsichtsmaßnahmen getroffen

werden: 1) Wald- und Feldfrüchte, Pilze und andere Vege-

tabilien sollen vor dem Genuss sorgfältig gewaschen, oder

noch besser, gekocht werden. In Gebieten hoher Prävalenz

von E. granulosus sollte auf Salate verzichtet werden. 2)

Tieffrieren bei -18 °C bis -20 °C reicht nicht aus, um Echi-

nococcus-Eier unschädlich zu machen; ein Abtöten ist nur

bei -70 °C bis -80 °C (mindestens 48 Stunden) möglich

(ECKERT et al. 2001b). 3) Potentiell mit Echinococcus sp.

infizierte Hunde, Füchse und Katzen sollen mit großer

Sorgfalt und nur mit Einmalhandschuhen angegriffen

werden. 4) Nach Wald-, Feld- und Gartenarbeit sollen die

Hände sorgfältig mit Seife und warmem Wasser gereinigt

werden. 5) Personen, die Kontakt mit infizierten Endwir-

ten oder deren Fäzes hatten, sollen sich einer parasitolo-

gisch-serologischen Untersuchung auf das Vorhandensein

von £c/i/nococc(/5-spezifischen Antikörpern in bestimm-

ten Zeitintervallen (4 Wochen, 6, 12, und 24 Monate nach

Exposition) unterziehen. 6) Personen mit erhöhtem Infek-

tionsrisiko (z.B. Jäger, Landwirte, Tierärzte, Laborperso-

nal) sollen jährlich auf spezifische Antikörper gegen

Echinococcus sp.-Antigene untersucht werden („serologi-

sche Prophylaxe").

9 Zusammenfassung

Die zystische Echinokokkose und die alveoläre

Echinokokkose, hervorgerufen durch Larvenstadien

des Echinococcus granulosus bzw. E. multilocularis,

zählen zu den gefährlichsten VVurmkrankheiten des

Menschen überhaupt und stellen die gefahrlichsten
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Helminthosen des Menschen in Mitteleuropa dar. Bei-

de Erreger und beide Echinokokkose-Formen kom-

men in Österreich vor. Pro Jahr werden in Österreich

olärer Echinokokkose diagnostiziert. Die Hauptver-
breitungsgebiete der alveolären Echinokokkose liegen
im Westen Österreichs, Patienten mit zystischer Echi-
nokokkose stammen vor allem aus den östlichen
Bundesländern. Eine Übersicht über die klinischen
Manifestationen, die diagnostischen, therapeutischen
und prophylaktischen Möglichkeiten ergänzen diese
Synopsis über diese gefährlichen Helmintho/.oonosen.

Schlüsselwörter: Echinococcus granulosus,
E. multilocularis, zystische Echinokokkose, alveoläre

Echinokokkose, Österreich.
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