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Einleitung

Die alveoläre Echinokokkose (AE) gilt vor allem aufgrund des schweren Krankheitsver-
laufes und wegen der schlechten Prognose als die gefährlichste Helminthose des Men-
schen in Mitteleuropa. In Österreich ist diese durch Larvenstadien (Metazestoden) des
Fünfgliedrigen Fuchsbandwurms Echinococcus multilocularis hervorgerufene Parasi-
tose seit der zweiten Hälfte des letzten Jahrhunderts, seit VIERORDT (50), bekannt.

Trotz der Tatsache, daß das Vorkommen der alveolären Echinokokkose in Österreich
schon seit mehr als 130 Jahren bekannt ist, wurde in der Vergangenheit und wird auch
heute dieser als „Fuchsbandwurm-Krankheit" oder „maligne Echinokokkose" bezeich-
neten Parasitose von Seiten der Ärzteschaft bedauerlicherweise viel zu wenig Aufmerk-
samkeit geschenkt, und dies, obwohl der bedeutende österreichische Echinokokkose-
Forscher Adolf POSSELT (1867-1936) bereits im Jahre 1900 dazu aufgerufen hat,
„sich von Seite der Aerzte mehr der Statistik und dem Studium der Verbreitung der
Echinokokkenkrankheit zu widmen . . ."und zwar „. . . nicht blos in den besonders ver-
seuchten Gegenden, sondern überall, wo sich die Erkrankung zeigt, . . ."(36).

Neunzig Jahre nach POSSELT's eindringlichem Appell und sieben Jahre nach Beginn
einer an der Abteilung für Medizinische Parasitologie des Hygiene-Instituts der Univer-
sität Wien laufenden Langzeitstudie über die „Echinokokkose in Österreich" (3, 9, 13)
soll deshalb erneut auf diese gefährliche Helminthose aufmerksam gemacht werden.

In dieser Arbeit soll einerseits besonders auf die epidemiologisch wichtigen Parameter,
Häufigkeit (Inzidenz) und geographische Verbreitung, andererseits auf die heute beste-
henden (sero)diagnostischen und (chemo)therapeutischen Möglichkeiten im Ver-
dachts- bzw. Krankheitsfall eingegangen und der gegenwärtige Kenntnisstand umris-
sen werden.

Material und Methoden

Die Arbeit basiert auf der Auswertung folgender Datenquellen:

1. Publizierte Arbeiten: Tabelle 1.

2. Noch unveröffentlichte, während der letzten Jahre im Rahmen unserer parasi-
tologisch-serologischen Tätigkeit gesammelte Daten und Erfahrungen über bzw. mit
AE-Patienten in Österreich.
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TABELLE 1
Dokumentierte Fälle von alveolärer Echinokokkose des Menschen in Österreich

Autoren

VIERORDT(1988)
POSSELT

(1897, 1900, 1902, 1904, 1906a, 1906b, 1926, 1928, 1931a, 1931b)
DARDEL(1927)
BARTSCH und POSSELT (1932)
BÜHLER und HASSLBACH (1938)
WILFINGSEDER(1956)
DROLSHAMMER et al. (1973a, b)
BIEDERMANN und WEISER (1980)
AUERetal. (1985),
AUER und ASPÖCK (1990, 1991)

1854- 1990

Anzahl der
Fälle

6

72
1
1
1
1
1

20

25

128

TABELLE 2
Übersicht über die Diagnosen, unter denen 13 Patienten in der Periode 1983 -1990 mit

alveolärer Echinokokkose (AE) operiert wurden.
CA = Karzinom • Lela = Leberlappen • N = Neoplasma

Nr.

1

2

3

4

5

6

7

8

9

10

11

12

13

Patient

J. U.

T. T.

K.W.

A. F.

C. U.

W. E.

P. R.

J. R.

O. R.

E. B.

E. E.

A.Z.

Z. S.

Geschlecht

männlich

weiblich

männlich

männlich

weiblich

männlich

weiblich

weiblich

männlich

männlich

weiblich

männlich

weiblich

Bundesl.

K

NÖ

K

NÖ

T

V

K

NÖ

T

V

T

NÖ

W

Jahr

1983

1983

1985

1985

1985

1985

1988

1988

1989

1989

1990

1930

1990

Diagnose

Leber-CA

Hepatom

AE

Hepatom

AE

Tumor li. Lela

Leberzell-CA

Gallenblasen-CA

Hautmeta (N. bronchi)

Tumor re. Lela

Leber-CA

Hepatom

Hepatom

Ergebnisse und Diskussion

a) Häufigkeit und geographische Verbreitung der alveolaren Echinokokkose
des Menschen in Österreich

Die aiveoläre Echinokokkose ist in Österreich seit 1854 bekannt (50). Bis zum Jahre
1990 sind in Österreich insgesamt 128 Fälle (das sind durchschnittlich 0,94 Fälle pro
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Jahr) dokumentiert worden (11 - 14, 16 - 20, 23 - 25, 35 - 44, 50, 53). 25 Fälle konnten
allein im Rahmen unseres seit dem Jahre 1983 laufenden Forschungsprojektes regi-
striert werden, dabei handelte es sich um 14 „Neuerkrankungen", elf AE-Fälle waren
retrospektiv erfaßt worden (Tab. 1). Daraus ergibt sich eine jährliche Inzidenz (für die
Jahre 1983 — 1990) von durchschnittlich 1,8 Fällen (Extremwerte: 0 - 4 Fälle/Jahr); sie
liegt damit deutlich unter den Inzidenzen der anderen im mitteleuropäischen Verbrei-
tungsgebiet des Echinococcus multilocularis liegenden Länder Deutschland (5 Fälle/
Jahr [29]), Frankreich (4,5 Fälle/Jahr [51]) und Schweiz (10 Fälle/Jahr [24, 25, 48,
55]). Die tatsächliche Zahl jährlicher Neuerkrankungen dürfte aber auch in Österreich
bei etwa fünf Fällen liegen. Unsere Vermutung basiert auf der Tatsache, daß

1. die alveoläre Echinokokkose in Österreich nicht, so wie in der Schweiz (48),
meldepflichtig ist, daß wir

2. nicht von jedem in Österreich auftretenden Fall Kenntnis erhalten und daß

3. das Wissen um die Epidemiologie und Nosologie der alveolären Echinokokkose
innerhalb der Ärzteschaft in Österreich noch immer mangelhaft ist. Als Beweis dafür
sind die (Fehl-)Diagnosen, unter denen die letzten 13 AE-Patienten operiert worden
sind, in Tabelle 2 aufgelistet.

Die geographische Verbreitung der österreichischen AE-Fälle ist aus Abbildung 1
ersichtlich und zeigt, daß der Großteil der 128 zwischen 1854 und 1990 registrierten
Patienten aus den westlichen Bundesländern Tirol (66/51,5%), Vorarlberg (6/4,7%)
und Salzburg (4/3,1%) stammt. Fünfzehn (11,7%) AE-Patienten sind Kärntner Her-
kunft, zehn (7,8%) stammen aus der Steiermark, in Wien wurden sieben (5,5%) Fälle
diagnostiziert, vier Patienten sind niederösterreichischer Provenienz. Aus Oberöster-
reich und dem Burgenland sind bislang keine AE-Fälle bekannt geworden; von 16
Patienten stehen uns keine Angaben über die Herkunft zur Verfügung. Aufgrund der
gerade während der letzten Jahre erhobenen Befunde, insbesondere dem erstmaligen
Nachweis des Vorkommens von E. multilocularis-\niekx\onen des Menschen in Nieder-
österreich (12, 14, 16), müssen wir mit gutem Grund annehmen, daß der Fünfgliedrige
Fuchsbandwurm bzw. daß die durch ihn hervorgerufene alveoläre Echinokokkose im
gesamten Bundesgebiet vorkommen kann, da in jedem österreichischen Bundesland
in bestimmten Gebieten die Voraussetzungen (das Vorkommen der natürlichen End-
wirte [Fuchs, Hund, Katze] und Zwischenwirte [Kleinnager]) für das Bestehen von
Echinococcus multilocularis-Herden gegeben sind.

b) Häufigkeit und geographische Verbreitung des Echinococcus multilocularis
bei natürlichen End- und Zwischenwirten in Österreich

Während in den anderen E. multilocularis-Endem\egeb\eten Mitteleuropas seit vielen
Jahren epidemiologische Studien über die Durchseuchung der natürlichen End- und
Zwischenwirte durchgeführt werden (2, 19, 21, 22, 26, 28, 30, 31, 33, 34, 52, 56, 57),
lagen uns in Österreich bis Ende 1989 keine derartigen Untersuchungen vor. Nach
einer im Jahre 1990 von PROSL und SCHMID (45) durchgeführten Studie — sie ist der-
zeit im Druck — konnte im Bundesland Vorarlberg eine durchschnittliche Durchseu-
chungsrate der Rotfüchse von über 30% festgestellt werden (Abb. 1); eine ähnlich
hohe Befallsrate der Füchse konnte vor einigen Jahren auch von FRANK (28),
ZEYHLE (56) und ZEYHLE et al. (57) in Süddeutschland (Schwäbische Alb) eruiert
werden.

Das rezente Vorkommen von E. multilocularis in Rotfüchsen in Österreich wird darüber
hinaus durch Einzelbeobachtungen (in den Bundesländern Tirol und Salzburg) von
SUPPERER und HINAIDY (49) sowie von PAMPAS und SCHWIETE (persönliche Mit-
teilungen) bestätigt.
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Abb. 1:
E multilocularis und AE in Österreich

Endwirte
Füchse (Hunde, Katzen)

— Vorarlberg: Nachweis*
— Tirol: Nachweis*
— Salzburg: Nachweis*
— Kärnten ?
— Steiermark ?
— Oberösterreich ?
— Niederösterreich ?
— Wien ?
— Burgenland ?
- ÖSTERREICH ?

•: Nachweis Im Rotfuchs (siehe Text)

Vorkommen/Häufig keit

Zwischenwirte
Kleinnager

— Vorarlberg ?
- Tirol ?

Salzburg ?
— Kärnten ?
— Steiermark ?
— Oberösterreich ?
— Niederösterreich ?
_ Wien ?
— Burgenland ?
_ ÖSTERREICH ?

Mensch
Anzahl der AE-Fälle

(1854 - 1990)

— Vorarlberg: 6
- Tirol: 66
— Salzburg: 4
— Kärnten: 15
— Steiermark: 10
— Oberösterreich: 0
— Niederösterreich: 4
— Wien: 7
— Burgenland: 0
— Unbek. Herkunft: 16
- ÖSTERREICH: 128

Abb. 2.
Serologisches Untersuchungsschema

Immundiagnostik

der Ech nokokkosen in
Österreich

Em-ELISA

AUER et al. (1986,
1988)

PS-ELISA

AUER und ASPÖCK (1989)

Em-Westernblot

AUER et al.(1986,1988)

Eg-IHA

AUER et al. (1986,
1988)

Eg-Westernblot

MADDISON et al. (1989)
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Abb. 3:
Patientin T.T.: Titerverlaufskurve
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Abb. 4:
Patientin J.G.: Titerverlaufskurve
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Untersuchungsergebnisse über den Befallsgrad von potentiellen natürlichen Zwischen-
wirten, das ist in Mitteleuropa vor allem Microtus arvalis (Feldmaus), mit E. multilocula-
ris liegen aus Österreich bislang nicht vor.

c) (Sero)diagnostisches Procedere bei alveolärer Echinokokkose

Da das klinische Bild der alveolären Echinokokkose sehr uncharakteristisch ist und
häufig dem Bild einer hypertrophen Leberzirrhose oder dem eines Leberzellkarzinoms
ähnelt (Oberbauchbeschwerden, längere Zeit bestehender Ikterus, Gewichtsabnahme,
mitunter rezidivierende Fieberphasen), muß im Verdachtsfall durch Kombination einer
Reihe von Untersuchungsergebnissen, insbesondere von bildgebenden Verfahren
(Sonographie, Computertomographie) und vor allem von parasitologisch-serologi-
schen Befunden, eine alveoläre Echinokokkose diagnostisch abgesichert werden.

Wir haben hierfür vor einigen Jahren ein serologisches Testsystem entwickelt, das den
kombinierten Einsatz eines Enzymimmuntests (ELISA) mit E. multilocularis-Ar\i\ger\
(Em-ELISA) und eines indirekten Hämagglutinationstests (IHA) mit E. granulosus-Ar\t\-
gen (Eg-IHA) vorsieht (5, 8). Dieses Testsystem wurde im Jahre 1985 in unserem Rou-
tinelaboratorium etabliert, es wird seither täglich eingesetzt und hat sich bestens
bewährt. Wir erreichen mit diesem Testsystem eine Sensitivität („Trefferquote") von
nahezu 100%. Die Überprüfung der Spezifität erfolgt im Anschluß an das Basis-Scree-
ning mittels zweier Westernblot-Verfahren (4, 6, 32) und eines zweiten, speziellen
Enzymimmuntests (PS-ELISA [10]). Mit diesen „Bestätigungstests", die im wesentli-
chen auf der Verwendung hochspezifischer Antigene, nämlich von unter in vitro-Bedin-
gungen produziertem E. multilocularis-AnWgen (Em-Westernblot, PS-ELISA) einerseits
und dem E. gra/w/ost/s-spezifischem Are 5-Antigen (Eg-Westernblot) andererseits
basieren, kann in nahezu allen Fällen eine sichere art-spezifische Diagnose erreicht
werden.

Das zur Zeit in unserem Institut praktizierte parasitologisch-serologische Vorgehen bei
der Abklärung von Echinokokkose-Verdachtsfällen — es eignet sich auch hervorra-
gend für seroepidemiologische Untersuchungen (7) — ist aus Abbildung 2 ersichtlich.

d) Therapeutische Möglichkeiten bei alveolärer Echinokokkose

Das tumorähnliche Wachstum des Parasiten bedingte in der Vergangenheit, vor allem
aufgrund des Fehlens wirksamer Antihelminthika, eine äußerst schlechte Prognose der
Erkrankung. Nach SCHICKER (47) überlebten 21 % der unbehandelten Patienten fünf
Jahre und nur 7% einen Zeitraum von zehn Jahren nach Diagnosestellung.

Seit der Entdeckung des hohen Wirkungsgrades von Benzimidazolen bzw. deren
Metaboliten gegen Ec/7/nococcus-Metazestoden in den 70er Jahren werden vor allem
die Wirkstoffe Mebendazol und Albendazol weltweit zur Behandlung der alveolären
(und auch der zystischen) Echinokokkose des Menschen eingesetzt (27).

Die Präparate sollen bei beiden Echinokokkose-Formen präoperativ verabreicht wer-
den, um einerseits ein Abtöten oder zumindest eine Schwächung des Parasiten zu
erreichen, andererseits hat die präoperative Chemotherapie, z. B. im Falle einer
Zystenruptur, bei der große Gefahr einer Dissemination von Protoscoleces und/oder
Keimschichtzellen besteht, auch prophylaktischen Charakter.

Postoperativ sollte im Falle der radikalen Entfernung der Echinococcus multilocularis-
Finnen entweder mindestens sechs Monate mit Mebendazol (30 - 50 mg/die) behan-
delt oder mindestens vier einmonatige Therapiezyklen (2 x 400 mg/die) mit Albendazol
durchgeführt werden. Bei nichtradikaler Entfernung der E. multilocularis-Metazestoöen
muß eine Dauertherapie (eventuell lebenslang) mit Mebendazol (30 - 50 mg/kg/die
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+ regelmäßige Plasmaspiegelbestimmungen) verabreicht oder mindestens zwölf ein-
monatige Therapiezyklen (mit jeweils zweiwöchiger Therapiepause zwischen den ein-
zelnen Zyklen) mit Albendazol (2 X 400 mg/die) durchgeführt werden, wobei die
Patienten unter ständiger ambulanter Überwachung (regelmäßige sonographische,
serologische, hämatologische und blutchemische Kontrollen) stehen sollten.

Seit der Verwendung der Benzimidazol-Präparate in der Echinokokkosebehandlung
hat sich die Prognose dieser beiden Helminthosen, insbesondere jene der alveolären
Echinokokkose, wesentlich verbessert (27). Auch wir konnten während der letzten
Jahre mehrfach AE-Fälle beobachten, die erfolgreich mit einem der beiden genannten
Benzimidazole behandelt worden sind (15). Zwei Fälle werden im folgenden kurz vor-
gestellt (Abb. 1 und 2).:

— Bei Patientin T. T. (* 1921) wurde die Diagnose „alveoläre Echinokokkose" im
Jahre 1983 gestellt, eine Radikaloperation war damals aufgrund der großen Ausdeh-
nung des Metazestoden nicht möglich. Die Patientin wird seit dem Jahr 1983 mit
Mebendazol (3 g/die) behandelt, das Präparat wurde bisher gut vertragen, ein weiteres
Infiltrieren der Leber durch den Parasiten konnte sonographisch und computertomo-
graphisch bislang nicht festgestellt werden. Der Verlauf des Antikörperspiegels unter
der Therapie zeigte ständig fallende Tendenz, der Em-ELISA zeigt derzeit (gerade
noch) positive Reaktionen. Die Patientin ist wohlauf und fühlt sich gesund.

— Patientin J. G. (* 1938) wurde im Herbst 1988 unter der Diagnose „Gallenbla-
senkarzinom" operiert; es wurde eine erweiterte rechtsseitige Hemihepatektomie und
eine Coledochojejunostomie durchgeführt, der Eingriff wurde von Seiten der Chirurgen
als palliativ bezeichnet. Postoperativ erhielt J. G. vier einmonatige Albendazolbehand-
lungen (2 X 400 mg/die; 28 Tage lang, dazwischen jeweils 14 Tage Therapiepause).
Das Präparat wurde gut vertragen. Bis Oktober 1990 konnte weder mit den bildgeben-
den Verfahren (Sonographie und Computertomographie) noch mittels serologischer
Methoden ein Hinweis auf das Fortbestehen der E. multilocularis-\ntekt\on oder auf ein
Rezidiv gefunden werden. Die Patientin steht weiterhin unter ambulanter Kontrolle.

Unsere bisher zwar noch als präliminär, jedoch durchaus als zufriedenstellend und
erfolgversprechend zu bezeichnenden Untersuchungsergebnisse und Erfahrungen
über die gute Wirksamkeit von Mebendazol und Albendazol gegen E. multilocularis-
Metazestoden — ähnliche Ergebnisse liegen aus anderen Ländern bereits vor (1, 27,
46, 54) — geben Anlaß zur berechtigten Hoffnung, daß die alveoläre Echinokokkose —
vor allem auch unter Berücksichtigung der Tatsache, daß uns heute ausgezeichnete
serologische Diagnosemöglichkeiten zur Verfügung stehen (6, 8, 10) — vielleicht in
einigen Jahren den „Ruf", die gefährlichste Parasitose Mitteleuropas zu sein, verlieren
kann.

Zusammenfassung

Die alveoläre Echinokokkose (AE) — sie wird durch Larvenstadien (Metazestoden) des
Echinococcus multilocularis hervorgerufen — ist in Österreich seit der zweiten Hälfte
des letzten Jahrhunderts bekannt. Seither (1854 - 1990) sind in Österreich insgesamt
128 menschliche Fälle dokumentiert worden. Die Inzidenz der alvolären Echinokokkose
beträgt derzeit 1,8 Fälle pro Jahr, die Hauptverbreitungsgebiete liegen in den westli-
chen und südlichen Bundesländern, aber auch im Osten Österreichs (Niederöster-
reich) konnten mittlerweile autochthone AE-Fälle entdeckt werden.

Die derzeit in Österreich praktizierte serologische Diagnostik der alveolären Echinokok-
kose basiert auf dem Nachweis spezifischer Antikörper mittels eines Enzymimmuntests
mit E. multilocularis-AnWgen (Em-ELISA) und eines indirekten Hämagglutinationstests
mit E. granulosus-Antlgen (Basis-Screening); als Bestätigungstests dienen zwei

53

©Österr. Ges. f. Tropenmedizin u.  Parasitologie, download unter www.biologiezentrum.at



Westernblot-Verfahren (Em-Westernblot, Eg-Westernblot) und ein ELISA mit reinem
E. mu/f/'/oav/ar/s-Protoscolex-Antigen (PS-ELISA).

Die heute bestehenden Möglichkeiten der Behandlung von AE-Patienten mit den Benz-
imidazol-Derivaten Mebendazol und Albendazol werden aufgezeigt.

Schlüsselwörter

Echinococcus multilocularis, alveoläre Echinokokkose, Österreich, Serodiagnostik,
Chemotherapie.

Summary

Alveolar echinococcosis in Austria: solved and unsolved questions

Alveolar echinococcosis (AE), caused by metacestodes of Echinococcus multilocularis,
has been known in Austria since the second half of the last century. Within the period
from 1854 to October 1990 a total of 128 human cases of alveolar echinococcosis have
been documented in Austria. The actual incidence of AE is 1,8 cases per year, the main
endemic areas are situated in the western and southern provinces; new foci, however,
could also be detected in the north eastern part of Austria (Lower Austria).

The serodiagnostic procedure in Austria is based on the detection of specific antibodies
by an enzyme-linked immunosorbent assay using E. multilocularis antigen (Em-ELISA)
and an indirect haemagglutination assay using E. granulosus antigen (Eg-IHA) as
screening tests; two Westernblot tests (Em-Westernblot, Eg-Westernblot) and an addi-
tional ELISA using pure E. multilocularis protoscolex antigen are used for confirmation
of Em-ELISA and Eg-IHA test results.

The use of mebendazole and albendazole in the pre- and/or postoperative antihelmin-
thic treatment of AE patients is discussed.

Key words

Echinococcus multilocularis, alveolar echinococcosis, Austria, serodiagnosis, chemo-
therapy.
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