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Einleitung

Die im Jahre 1928 von dem o&sterreichischen Arzt und Echinokokkoseforscher Adolf
POSSELT publizierte Feststellung, daB ,das klassische Verbreitungsgebiet des Alveo-
larechinokokkus Suddeutschland, die Schweiz und die Osterreichischen Alpenléander,
ferner gewisse Gegenden RuBlands umfasse®, galt viele Jahre als allgemein aner-
kannte Lehrmeinung (12).

Heute wissen wir aufgrund weltweit durchgefuhrter epidemiologischer Studien, daB das
Verbreitungsgebiet des Echinococcus multilocularis (finfgliedriger Fuchsbandwurm),
des Erregers der alveolaren Echinokokkose (AE) des Menschen, wesentlich groBer ist
und nicht nur Mitteleuropa (Osterreich, Deutschland, Schweiz, Frankreich) umfaBt,
sondern daB auch die Tirkei, Gebiete in der ehemaligen Sowjetunion (RuBland, WeiB-
ruBland, Lettland, Ukraine, Moldawien, Georgien, Aserbeidschan, Armenien, Kasach-
stan, Kirgisien, Tadschikistan, Turkmenistan, Usbekistan) sowie Indien, China, Japan,
die USA, Kanada und Alaska in das Verbreitungsareal des fir den Menschen auBeror-
dentlich gefahrlichen Parasiten fallen (13).

Eigene wahrend der letzten Jahre in Osterreich durchgefiihrie epidemiologische Unter-
suchungen haben ebenfalls gezeigt, daB die Verbreitung des Echinococcus multilocu-
laris bzw. der durch ihn hervorgerufenen alveoldren Echinokokkose auch innerhalb
Osterreichs groBere Gebiete als urspriinglich angenommen umfaBt und nicht auf die
LAlpenlander” beschrankt ist, sondern daB auch auBerhalb des Alpengebietes Echino-
coccus multilocularis-Herde bestehen (1, 2, 3, 5, 9).

Seit dem Beginn einer Langzeitstudie (iber die Erfassung der Echinokokkose-Herde in
Osterreich im Jahre 1983 haben wir insgesamt acht menschliche AE-Félle aus den
Bundeslandern Niederdsterreich (7 Patienten) und Wien (1 Patient) beobachten kén-
nen. Diese acht rezenten AE-Falle sollen in der nun vorliegenden Arbeit vorgestellt und
die Krankengeschichten kurz beschrieben werden. Daruber hinaus werden die Ergeb-
nisse einer ersten in Niederdsterreich durchgeflihrten seroepidemiologischen Studie
prasentiert (Abb. 1).
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Abb. 1:

Verbreitungskarte Niederdsterreichs und Wiens mit den Wohnorten der 8 Patienten
(Patienten 1 - 8) mit alveolérer Echinokokkose und jenen niederdsterreichischen Orten, in denen
seroepidemiologische Untersuchungen durchgefiihrt wurden.

(A = Munichreith, B = Raxendorf, C = Maria Laach, D = Muhldorf, E = Hintersdorf)
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Material und Methoden

Diese Publikation basiert auf der Auswertung von Daten, die wir wahrend der letzten
Jahre im Rahmen unserer parasitologisch-serologischen Tatigkeit gesammelt haben.

Die Blutproben fir die seroepidemiologische Studie wurden uns von der Blutspende-
zentrale des Roten Kreuzes fur Wien, Niederdsterreich und das Burgenland tberlas-
sen. Sie stammen aus funf niederdsterreichischen Orten (Abb. 1, Tab. 2).

Die Austestung der Serumproben der Blutspender erfolgte nach dem in unserem Rou-
tinelabor etablierten Untersuchungsschema (2, 3, 4, 5, 9).

Verwendete serologische Tests:
1. Basistests:

EmELISA: Enzymimmuntest mit £. multilocularis-Antigen (Rohantigen)
EgIHA: indirekter Hdmagglutinationstest mit £. granulosus-Antigen

2. Bestéatigungstests:

PsELISA: Enzymimmuntest mit E. multilocularis-Antigen (Extrakt aus in vitro-
gehaltenen Protoscoleces)

EmWB: Westernblotverfahren mit einem aus in vitro-gehaltenen Protoscoleces
von E. multilocularis gewonnenen Extrakt als Antigen (Spezies-spezifisches
Antigen)

EgWB: Westernblotverfahren mit dem aus Zystenflissigkeit einer E. granulo-
sus-Finne gewonnenen ,Arc 5-Antigen“ (Genus-spezifisches Antigen)

3. Kontrolltests (zur Aufdeckung falsch positiver Befunde):

MeSELISA: Enzymimmuntest mit Serum von Wistenrennméusen (Meriones
unguiculatus) als Antigen (in den Meriones werden die Metazestoden von
E. multilocularis gezlchtet, aus denen das Rohantigen, das im EmELISA ver-
wendet wird, hergestellt wird)

MeLELISA: Enzymimmuntest mit einem Leberextrakt von Wistenrennmausen
als Antigen.

Ergebnisse
Fallbeschreibungen
— Patient 1 (Abb. 1, 2 a; Tab. 1):

Der erste menschliche Fall alveolarer Enchinokokkose niederdsterreichischer Prove-
nienz wurde uns im Jahre 1983 bekannt. Es handelt sich dabei um eine damals 62jah-
rige Frau (Hausfrau) aus dem sldlichen Waldviertel (Bezirk Melk), die im August 1983
nach einem mehr als einjahrigen Leidensweg (rezidivierende Schmerzen im rechten
Hypochondrium, progredient zunehmender lkterus und Pruritus, Gewichtsabnahme
von 20 kg in einem halben Jahr) unter der Diagnose ,Leberkarzinom* einer Explorativ-
laparatomie und einer intraoperativen Cholangiographie unterzogen worden war. Dabei
wurde ein den GroBteil des rechten Leberlappens ausflillender und in den linken Leber-
lappen Ubergreifender Tumor festgestellt; die histologische Untersuchung des biop-
tisch entnommenen Tumorgewebes ergab die Diagnose ,,Echinococcus multilocularis-
Infektion (alveolare Echinokokkose)”. Aufgrund der enormen Ausdehnung des Tumors,
des fortgeschrittenen Alters und des deutlich reduzierten Allgemeinzustandes der
Patientin wurde von einer Resektion des Tumors bzw. auch von einer Lebertransplan-
tation Abstand genommen. Die Patientin erhielt stattdessen das Antiheiminthikum
Mebendazol (3 g/die), damit wurde sie kontinuierlich bis Dezember 1990 behandelt.
Unter dieser Therapie kam es nicht nur zu einem Wachstumsstop des Echinococcus
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multilocularis-Metazestodengewebes, sondern sogar zu einer deutlichen GroBenab-
nahme des Tumors. Im Janner 1991 wurde die Patientin auf Albendazol umgestellt,
das Praparat wurde jedoch nicht toleriert (,,Kreislaufbeschwerden®), so daB3 nach zwei
einmonatigen Zyklen a 800 mg/die, unterbrochen von einer zweiwdchigen Therapie-
pause, ab Méarz 1991 wieder mit Mebendazol weiterbehandelt wurde.

Die Patientin wies bei Diagnosestellung einen hohen Antikdrperspiegel auf (EmELISA:
100 Antikdrpereinheiten/AKE), im Verlauf der Jahre sank dieser kontiniuierlich ab.
Heute liegt die Antikdrperkonzentration knapp oberhalb der Nachweisbarkeitsgrenze.
Die Patientin steht nach wie vor unter ambulanter Kontrolle; sie flhlt sich subjektiv
gesund.

— Patient 2 (Abb. 1, 2 a; Tab. 1):

Der zweite Patient niederdsterreichischer Provenienz ist ein bei Diagnose-Stellung im
Jahre 1985 50 Jahre alter, im Bezirk Mistelbach beheimateter, aber im stdlichen Wald-
viertel tatiger (und heute in Wien lebender) Hilfsarbeiter, bei dem es im November des
Jahres zu einer Spontanperforation eines ,Leberabszesses” durch die Bauchdecke (im
Bereich des rechten Hypochondriums) kam. Der Abszef3 wurde drainiert, die Fistel
schiofB sich nach chirurgischer intervention nach wenigen Wochen. Bei sono- und com-
putertomographischen Untersuchungen des Oberbauchs konnte im rechten Leberlap-
pen ein etwa 8 cm groBer, raumfordender ProzeB festgestellt werden. Im April 1986
entwickelte sich erneut eine Fistel, die abermals chirurgisch saniert werden konnte. Ab
Juli 1986 wurde der Patient zunehmend ikterisch, am 1. August wurde unter der Dia-
gnose ,Hepatom" eine erweiterte rechtsseitige Hemihepatektomie und eine Cholezy-
stektomie durchgefuhrt. Die histologische Untersuchung des resezierten Tumors ergab
jedoch die Diagnose ,alveolare Enchinokokkose®; dieser Befund konnte parasitolo-
gisch-serologisch bestéatigt werden.

Postoperativ erhielt der Patient Mebendazol (3 g/die), das zwar gut vertragen wurde,
aber nie in therapeutischer Konzentration (= 250 nmol/l) im Blutplasma des Patienten
nachgewiesen werden konnte. Da auch eine tagliche Verabreichung von 9 g Mebenda-
zol keine Erhdhung des Plasmaspiegels bewirkte, wurde die Mebendazol-Therapie im
Frihjahr 1991 eingestellt. Das postoperativ durchgefuhrte serologische follow-up zeigt
bis heute einen mehr oder weniger unverandert hohen Antikdrperspiegel.

Der Patient ist derzeit — wie auch durchwegs wéhrend des gesamten Beobachtungs-
zeitraumes (1986 - 1991) — melanoikterisch, er fuhlt sich jedoch vollig beschwerdefrei.
Er steht unter ambulanter Kontrolie.

— Patient 3 (Abb. 1, 2 a; Tab. 1):

Bei der im Jahre 1938 geborenen Patientin handelt es sich um eine Bauerin aus dem
stdlichen Waldviertel/Bezirk Melk — der Wohnort von J. G. liegt nur wenige Kilometer
vom Haus der Patientin 1 entfernt —, die nach einem zehnjahrigen Leidensweg mit
wiederholten Schmerzattacken im Oberbauchbereich und rezidivierenden ikterischen
Phasen, die sich insbesondere ab Marz 1988 hauften und verstarkten und von starker
Abgeschlagenheit, Miudigkeit und Gewichtsabnahme begleitet waren, unter der Dia-
gnose ,Gallenblasenkarzinom® im Oktober 1988 operiert wurde (ausgedehnte rechts-
seitige Hemihepatektomie und Choledochojejunostomie). Die histologische Untersu-
chung des resezierten Tumorgewebes ergab jedoch eine alveoladre Enchinokokkose
(Nachweis von Protoscoleces), die auch serologisch bestatigt werden konnte. Die
Patientin wurde postoperativ mit Albendazol (4 einmonatige Therapiezyklen mit jeweils
14tagiger Therapiepause) behandelt. Das Praparat wurde sehr gut toleriert. Der Anti-
kérperspiegel sank innerhalb eines halben Jahres unter die Nachweisbarkeitsgrenze;
drei Jahre nach der chirurgischen Entfernung des Parasiten und der postoperativen
antihelminthischen Behandlung mit Albendazol ist die Patientin nach wie vor serolo-
gisch negativ, und auch die regelmaBig durchgeflihrten Ultraschall- und CT-Untersu-
chungen des Abdomens ergaben bislang keinen Hinweis auf ein Rezidiv.
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— Patient 4 (Abb. 1, 2 g; Tab. 1):

Der bei Diagnose-Stellung 30 Jahre alte Patient (Beruf: Landwirt) — er stammt aus
demselben Ort wie Patient 3 — litt seit Sommer 1989 an rezidivierender Gastritis, die
vom Hausarzt symptomatisch behandelt wurde. Da sich die ,Magenschmerzen® inner-
halb eines Jahres nicht besserten, wurde der Patient zur weiteren Abklarung der
Beschwerden stationdr aufgenommen und durchuntersucht. Dabei wurden mittels
Oberbauchsonographie und Computertomographie sowohl im rechten als auch im lin-
ken Leberlappen multiple Raumforderungen bis zu 7 cm Durchmesser festgestelit.
Diese primér als Malignome interpretierten Leberldsionen erwiesen sich jedoch auf-
grund parasitologisch-serologischer Untersuchungen als Echinococcus multilocularis-
Finnen. Wegen der enormen Ausdehnung des tumordsen Gewebes wurde vorerst von
einer chirurgischen Intervention abgesehen, stattdessen wurde der Patient mit Alben-
dazol (800 mg/die, bislang insgesamt 9 einmonatige Therapiezyklen unterbrochen von
jeweils 14 Tagen Therapiepause) behandelt. Unter dieser Therapie konnte (zumindest
bis November 1991) keine weitere GroBenzunahme der Echinokokkus-Finnen festge-
stellt werden. Serologisch zeigt der Patient einen unverandert hohen Antikdrperspiegel.
Der Patient steht im Arbeitsprozef und fihlt sich im wesentlichen beschwerdefrei. Die
Albendazoltherapie wird fortgesetzt.

— Patient 5 (Abb. 1,2 b; Tab. 1):

Bei Patient 5 handelt es sich um eine bei Diagnose-Stellung 72jahrige Wienerin, bei der
nach dem Auftreten rezidivierender Oberbauchbeschwerden im rechten Leberlappen
eine 6 X 6 X 7 cm groBe, echodichte Lasion (Oberbauchsonographie, Computertomo-
graphie) festgestellt wurde. Bei der Patientin wurde der Verdacht eines ,Hepatoms*
erhoben, die histologische Untersuchung des bei der im Oktober 1990 durchgefihrten
Leberpunktion entnommenen ,Tumorgewebes” ergab jedoch das Vorliegen einer
E. multilocularis-Infektion (Nachweis von E. multilocularis-Hakchen), der histologische
Befund konnte serologisch bestatigt werden.

Die Patientin, eine eifrige Wanderin und Kennerin des Wienerwaldes (méglicher Infek-
tionsort), wurde nach der Diagnosestellung einer Albendazoltherapie unterzogen, die
— bis auf einen passageren geringgradigen Haarausfall — gut toleriert wurde. Unter
dieser Therapie verkleinerte sich die echodichte Struktur im rechten Leberlappen, die
im Beobachtungszeitraum durchgefuhrten serologischen Befunde blieben konstant
niedrig. Es ist geplant, die Albendazoltherapie nach dem 12. Zyklus flr drei bis sechs
Monate auszusetzen. Die Patientin bleibt unter sonographischer und serologischer
Kontrolle.

— Patient 6 (Abb. 1, 2 b; Tab. 1):

Patientin 6, eine 35jahrige Bedienerin aus dem Bezirk Tulln, litt seit mehreren Jahren
an ,Gallenbeschwerden”. Im Oktober 1990 trat eine besonders schmerzhafte Kolik auf,
welche die Patientin zum Arzt fiihrte. Die Patientin wurde im November cholezystekto-
miert; darlber hinaus wurde eine im rechten Leberlappen gelegene ,Zyste” radikal (2
Operationen) abgetragen. Die histologische Untersuchung der resezierten Zyste
(Nachweis von E. multilocularis-Hékchen) sowie die durchgeflihrten parasitologisch-
serologischen Tests ergaben die Diagnose ,alveoldre Enchinokokkose®. Die Patientin
erhielt postoperativ mehr als ein halbes Jahr Mebendazol (4 g/die). Unter der antihel-
minthischen Therapie sank der spezifische AntikOrperspiegel kontinuierlich ab, seit
Oktober 1991 sind keine spezifischen Antikdrper mehr nachweisbar. Anzeichen flir ein
Rezidiv sind laut Ultraschall- und CT-Untersuchungen derzeit nicht vorhanden.

— Patient 7 (Abb. 1, 2 b; Tab. 1):

Patient 7, ein im Jahre 1989 51jdhriger Bauer aus dem Waldviertel (Bezirk Zwettl),
wurde im Jahre 1989 erstmals wegen rezidivierender Oberbauchbeschwerden statio-
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nar aufgenommen. Bei der Durchuntersuchung wurde eine Leberzyste festgestellt, die
von den behandelnden Arzten als Echinokokkus-Zyste interpretiert wurde; die serologi-
schen Tests waren jedoch negativ. Im Februar 1991 (Zeitpunkt der Diagnose-Stellung)
traten erneut Schmerzen im Oberbauch auf, der Patient erbrach und wurde zuneh-
mend ikterisch. Er wurde unter der Diagnose ,Choledocholithiasis“ laparatomiert, die
Gallenblase und Teile der in den Ductus choledochus eingebrochenen Leberzyste wur-
den entfernt. Zwei Wochen spéater nahmen — nach anfanglicher Besserung des klini-
schen Zustandes des Patienten — die Cholestasezeichen stark zu; die Oberbauchso-
nographie zeigte einen etwa 10 cm im Durchmesser messenden soliden Rundherd im
rechten Leberlappen sowie deutlich erweiterte intra- und extrahepatische Gallengange.

Es wurden daraufhin eine endoskopische Papillotomie durchgefihrt und zahlreiche
Echinokokkus-Zystchen aus dem Ductus choledochus entfernt. Der Patient erhielt tag-
lich 2 X 2 Tabletten Albendazol (800 mg/die), bisher in insgesamt finf Therapiezyklen
(unterbrochen jeweils von 14 Tagen Therapiepause). Unter dieser Therapie kam es
rasch zu einer anhaltenden und fast vollstdndigen Normalisierung der Leberfunktions-
proben. Der anfanglich festgestellte hohe Antikérperspiegel fiel unter der Therapie ste-
tig ab. Der urspringlich 10 cm groBe Leberherd verkleinerte sich wahrend der Beob-
achtungszeit auf etwa die Halfte. Der Patient steht weiterhin unter Albendazol und wird
auch wahrend der nachsten Monate serologisch und sonographisch Uberwacht.

— Patient 8 (Abb. 1, 2 b; Tab. 1):

Patient 8, ein 57jahriger Gendarmeriebeamter aus dem Bezirk Melk, wurde wegen rezi-
divierender Hustenattacken, Auftreten von Nachtschwei3 und Schmerzen im rechten
Thorax zur weiteren diagnostischen Abklarung stationdr aufgenommen. Die Réntgen-
untersuchung ergab ein Infiltrat ungeklarter Genese im rechten Lungenunterlappen.
Der Patient wurde unter dem Verdacht einer unspezifischen Pneumonie antibiotisch
behandelt, eine deutliche Regression des Infiltrates konnte jedoch nicht beobachtet
werden.

Bei der wahrend des stationdren Aufenthaltes des Patienten durchgefihrten zytologi-
schen Untersuchung des Sputums Konnten vereinzelt Echinococcus multilocularis-
Hakchen nachgewiesen werden. Die parasitologisch-serologichen Untersuchungen
bestatigten die Diagnose ,alvecldre Echinokokkose der Lunge®. Daraufhin wurde der
Patient praoperativ mit Albendazol (800 g/die) behandelt, er wurde im 3. Therapiezy-
klus lobektomiert (rechter Unterlappen). Auch postoperativ wurde die antihelmintische
Therapie fortgesetzt. Der Patient erholte sich rasch, die postoperativ durchgefiihrten
serologischen Untersuchungen zeigten ein kontinuierliches Absinken des Antikérper-
spiegels. Er steht auch weiterhin unter ambulanter Kontrolle.

Seroepidemiologische Studie

Im Rahmen einer ersten Untersuchungsserie zur Auffindung von Echinokokkose-Her-
den in Niederosterreich wurden im Fruhjahr/Sommer 1991 die Serumproben von ins-
gesamt 733 Blutspendern — die Blutspendeaktionen fanden in den Orten Munichreith
und Raxendorf (Bezirk Melk), Maria Laach und Muhidorf (Bezirk Krems) und Hinters-
dorf (Bezirk Tulln) statt — auf spezifische Antikdrper gegen Echinokokkus-Antigene
getestet (Abb. 1, Tab. 2). Das Durchschnittsalter der Probanden betrug 36,5 (18 - 64)
Jahre, 77% der Probanden waren méannlichen, 23% weiblichen Geschlechts (Tab. 3).
In 732 der insgesamt 733 untersuchten Serumproben konnten weder Antikdrper gegen
Echinococcus granulosus- noch gegen E. multilocularis-Antigen nachgewiesen wer-
den; eine Serumprobe war hingegen im ELISA mit E. multilocularis-Antigen (EmELISA)
eindeutig positiv (60/AKE). In allen anderen zusatzlich durchgefiihrten serologischen
Tests (EgIHA, PsELISA, EmWB, EgWB; MeSELISA, MeLELISA) war dieses Serum
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negativ. Eine weitere Untersuchungsserie mit einem zweiten vom Blutspender angefor-
derten Serum brachte dasselbe Ergebnis.

Der Blutspender — es handelt sich um eine 23jéhrige Frau aus dem Bezirk Melk —
wurde daraufhin einer klinischen Durchuntersuchung unterzogen. Die laborchemischen
Blutuntersuchungen waren ohne Befund, mittels Oberbauchsonographie und Compu-
tertomographie des Abdomens konnte jedoch ein 2,5 cm groBes, zystisches Areal in
der Milz und eine 3,3 cm im Durchmesser messende Zyste in der Nierenrinde festge-
stellt werden. Da die Frau weder Uber Beschwerden klagte, und da der im EmELISA
erhobene positive Befund mittels der Bestatigungstest (Westernblot-Verfahren) nicht
abgesichert werden konnte, wurde (vorerst) von einer antihelminthischen und/oder
chirurgischen Therapie abgesehen; stattdessen wurden mit ihr regelmaBige serologi-
sche und sonographische Kontrolluntersuchungen vereinbart.

Diskussion

Die alveoldre Echinokokkose ist in Osterreich seit mehr als 100 Jahren bekannt und
Uber 100 autochthone AE-Félle sind bis heute registriert und dokumentiert worden (Lit.
bei 2). Das Verbreitungsareal der alveoldren Echinokokkose in Osterreich schien bis
vor kurzer Zeit ausschlieBlich auf das Alpengebiet, das die Bundeslander Vorarlberg,
Tirol, Salzburg, Kérnten und Steiermark umfafBt, beschrankt. Seit Bekanntwerden des
ersten autochthonen Falles alveoldrer Echinokokkose im sudlichen Waldviertel/
Niederosterreich im Jahre 1983 wissen wir jedoch, daB es auch auBerhalb des ,klassi-
schen” Verbreitungsgebietes Vorkommen des flnfgliedrigen Fuchsbandwurmes gibt.
Seit 1983 sind von uns insgesamt acht menschliche Falle alveolarer Echinokokkose
registriert worden: Vier AE-Patienten (Patienten 1, 3, 4, 7) stammen aus dem sudlichen
Waldviertel; ein Patient (Patient 2) wohnte zwar viele Jahre im niederdsterreichischen
Bezirk Mistelbach, hielt sich jedoch von Berufs wegen (Hilfsarbeiter in der Land- und
Forstwirtschaft, bei Fleischhauern, etc.) sehr haufig im Waldviertel auf; eine aus Wien
stammende Patientin (Patient 5) hat in den 50 und 60er Jahren einen GroBteil ihrer
Freizeit zusammen mit ihrer Familie vor allem im westlichen Wienerwald verbracht;
eine Patientin (Patient 6) hielt sich im wesentlichen immer in und um ihren Heimatort
Neustift am Wagram auf; Patient 8 wohnt und verbringt (und verbrachte auch in der
Vergangenheit) als eifriger Spazierganger und Sportler seine Freizeit vor allem im
Gebiet des Dunkelsteinerwaldes.

Obwohl der tatséachliche Ort der Infektion heute in keinem der acht Falle eruierbar ist,
kénnen wir mit an Sicherheit grenzender Wahrscheinlichkeit annehmen, daB alle acht
Infektionen in Niederdsterreich — vier davon (Patienten 1, 3, 4 und 7) vermutlich im
Waldviertel — erworben wurden. Dies kénnen wir vor allem auch deshalb mit gutem
Grund annehmen, weil einerseits die Reiseanamnesen von allen acht Patienten keiner-
lei Rickschliisse auf eine Aquirierung der E. multilocularis-Infektion in anderen Ende-
miegebieten zulassen, andererseits konnte der funfgliedrige Fuchsbandwurm wahrend
der letzten Jahre mehrfach in Rotflchsen in Niederdsterreich (v. a. in den Bezirken
Melk, Krems und Korneuburg, aber auch im Bezirk Bruck an der Leitha) nachgewiesen
werden (14).

Die Frage, warum die ersten Félle alveoldrer Echinokokkose erst in den 80er Jahren
unseres Jahrhunderts und nicht schon friher bekannt geworden sind, kann mit den
wenigen uns heute zur Verfligung stehenden Daten nicht beantwortet werden. Es wére
jedenfalls reine Spekulation, anzunehmen, die alveolare Echinokokkose sei erst wah-
rend der letzten Jahrzehnte nach Niederosterreich transferiert worden, nur weil es dem
Osterreichischen Echinokokkoseforscher Adolf POSSELT trotz intensiver Suche nicht
gelungen ist, einen autochthonen AE-Fall im Nordosten Osterreichs aufzudecken (12).
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Viel eher ist zu vermuten, dafB die alveclare Echinokokkose bereits sehr lange in die-
sem auBeralpinen Bereich Osterreichs vorkommt, daB sie aber bislang von den Arzten
nicht erkannt wurde. Der Grund daflr liegt vor allem darin, daB das klinische Bild der
alveolaren Echinokokkose dem eines Leber- oder Gallenblasenkarzinoms oder dem
einer hypertrophen Leberzirrhose so sehr ahnlich ist, daB sie bis vor kurzer Zeit diffe-
rentialdiagnostisch gar nicht in Erwagung gezogen wurde (und auch heute nur selten in
die Differentialdiagnose miteinbezogen wird) (Tab. 1) (3). Damit wurden die zur Dia-
gnose flhrenden Tests erst gar nicht durchgefihrt. Darlber hinaus standen bis zu
Beginn der 80er Jahre auch keine wirklich effizienten laboratoriumsdiagnostischen
Untersuchungsmethoden, die eine artspezifische Diagnose erlauben und die heute
routineméaBig eingesetzt werden (3, 4, 6, 7, 8), zur Verfugung.

Seit der Aufdeckung des ersten autochthonen Falls alveoldrer Echinokokkose im siidli-
chen Waldviertel/Bezirk Melk (Niederdsterreich) im Jahre 1983 — wir berichteten 1985
erstmals dartiber (5) — sind bis November 1991 insgesamt acht AE-Falle niederdster-
reichischer Provenienz (Patient 5 hat die Infektion aller Wahrscheinlichkeit in Niederd-
sterreich aquiriert) registriert worden. Dies entspricht einer jahrlichen Inzidenz von 0,9
AE-Féllen und einer jahrlichen Morbiditatsrate/AMR (annual morbidity rate = jahrliche
Inzidenz bezogen auf 100.000 Einwohner) von 0,06. Die flr Niederdsterreich ermittelte
AMR ist damit etwa halb so groB wie jene, die wir fur das ,klassische” E. multilocularis-
Verbreitungsgebiet Tirol (AMR = 0,11) ermittelt haben und doppelt so groB wie die far
ganz Osterreich errechnete AMR (2). In der Schweiz wurde eine AMR von 0,14 ermit-
telt (10, 11).

Aufgrund des Auftretens autochthoner AE-Falle im stdlichen Waldviertel haben wir uns
bem(iht, Serumproben von Blutspendern aus Orten dieser geographischen Region
(Abb. 1, Tab. 2) zu bekommen und auf Echinokokkus-Antikdrper zu untersuchen.
Obwohl wir bislang nur eine geringe Zahl von Blutspendern (n = 733) testen konnten,
gelang es uns mittels unseres serologischen Testsystems, einen (noch) gesunden,
moglicherweise ,prasumptiven® Echinokokkose-Patienten ausfindig zu machen. Im
Serum einer jungen Frau aus dem Bezirk Melk konnten wir Antikdrper in mittlerer Kon-
zentration gegen Fuchsbandwurm-Antigen nachweisen, sono- und computertomogra-
phisch konnten pathologische Organveranderungen in Milz und Niere festgestellt wer-
den. Da die in den Zusatztests (siehe Material und Methoden) erhobenen Befunde
negativ ausfielen, konnten wir das Bestehen einer alveoldren Echinokokkose (zumin-
dest vorerst) nicht bestatigen. Diese Blutspenderin wird wahrend der néchsten Jahre
unter standiger serologischer und sonographischer Uberwachung stehen. Eine Schét-
zung oder gar eine Berechung der tatsachlichen Prévalenz der alveolaren Echinokok-
kose in Niederdsterreich auf der Basis der im Rahmen der ersten seroepidemiologi-
schen Untersuchungen erhoben Ergebnisse ist aufgrund der noch sehr bescheidenen
Probandenzahl derzeit nicht moglich.

Das fir die acht Patienten ermittelte Durchschnittsalter bei Diagnosestellung betragt 51
(30 - 73) Jahre, fur ganz Osterreich wurde ein etwas niedrigeres Durchschnittsalter
erhoben (Manner: 44 Jahre, Frauen: 47 Jahre) (2). In der Schweiz betragt das Durch-
schnittsalter 54 Jahre (10, 11, 15).

Die Infektionsquellen fir die acht Patienten kdnnen, wie bereits oben angedeutet, heute
nicht mehr eruiert werden, und auch das Infektionsrisiko kann nicht wirklich abge-
schétzt werden. Es ist dennoch in diesem Zusammenhang auffallig, da auch in unse-
rem kleinen Patientenkollektiv mehr als ein Drittel der Patienten (38%) dem Bauern-
stand angehdren. Dies wurde auch anderorts beobachtet (2, 16). Jager finden sich in
unserem Patientenkollektiv hingegen nicht.

In Ubereinstimmung mit zahlreichen anderen Publikationen konnte auch in unserem —
wenn auch kleinen — Patientenkollektiv festgestellt werden, daB die Leber die Haupt-
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tokalisation der E. multilocularis-Finnen darstellt: In sieben der acht Félle (Patienten 1 -
7) konnte dieser Befund erhoben werden, in einem Fall (Patient 8) konnten wir jedoch
erstmals auch eine — offensichtlich primare — Lokalisation in der Lunge beobachten
(2,3,9).

Bei drei der acht AE-Patienten (Patient 3, 6, 8) konnten die E. multilocularis-Finnen
chirurgisch entfernt werden (Radikaloperation), in zwei Fallen (Patient 2, 7) wurde eine
chirurgische Teilentfernung des Parasiten erreicht, in zwei Féllen (Patient 1, 5) wurde
eine chirurgische Intervention nur zu Absicherung der Diagnose durchgefihrt, Patient 4
wurde bislang keiner chirurgischen Behandlung unterzogen. Die Patienten 1, 2 (post-
operativ) und 6 (postoperativ) wurden (bzw. werden) konservativ mit dem Antihelmin-
thikum Mebendazol, die Patienten 3 (postoperativ), 4, 5, 7 (postoperativ) und 8 (préa-
und postoperativ) wurden/werden mit Albendazol behandelt. Drei Patienten (Patient 3,
6, 8) scheinen mittlerweile vollig geheilt zu sein (Anzeichen flr Rezidive bestehen
jedenfalls weder serologisch noch sonographisch), bei Patient 7 besteht Aussicht auf
Heilung. Drei Patienten (Patient 1, 4, 5) stehen derzeit noch unter Therapie, die Pro-
gnose ist jedoch in allen drei Féllen als durchwegs positiv zu beurteilen. In einem Fall
(Patient 2) muBte die antihelminthische Therapie (Mebendazol) wegen exzessiven
Alkoholabusus (dadurch schlechte Resorbierbarkeit des Wirkstoffs) abgesetzt werden.

Mit dieser nun vorliegenden Arbeit wollen wir einmal mehr auf die zwar seltene, doch
fur den Menschen sehr gefahrliche alveolare Echinokokkose aufmerksam machen.
Aufgrund der Ergebnisse unserer Forschungsarbeiten missen wir annehmen —
zumindest mussen wir es unterstellen —, daB3 die alveolare Echinokokkose in ganz
Osterreich vorkommen kann; die jahrliche Inzidenz von heute durchschnittlich drei bis
finf Falle wird, wenn der Wissensstand der Arzteschaft Gber die Nosologie der alveol-
ren (und auch zystischen) Echinokokkose weiterhin so zunimmt, wie dies derzeit zu
beobachten ist, wahrend der nachsten Jahre moglicherweise auf bis zu zehn Félle pro
Jahr (vielleicht sogar etwas darliber) ansteigen.

Die Prognose der alveoldren Echinokokkose wurde noch bis vor wenigen Jahren als
vollig infaust bezeichnet; heute kann die Chance auf klinische Genesung und sogar
Heilung wesentlich optimistischer beurteilt werden: Dank moderner diagnostischer,
insbesondere serodiagnostischer, Untersuchungsmethoden kann eine E. multilocula-
ris-Infektion des Menschen heute schon friihzeitig erkannt werden, so daB auch unver-
zuglich eine kurative Therapie eingeleitet werden kann. Voraussetzung dafur ist
jedoch, daB an die alveolére Echinokokkose gedacht wird und daB sie differentialdia-
gnostisch abgeklart wird.

Legende zu den umseitigen Abbildungen:

Abb. 2:

Verlauf der im Enzymimmuntest (EmELISA) und im indirekten Hamaggiutinationstest (EgIHA)
gemessenen Antikdrperkonzentrationen in den Serumproben der 8 Patienten.

Abb. 2 a: Patient 1 — Patient 4
Abb. 2 b: Patient 5 — Patient 8
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TABELLE 2

Anzahl und Alter der Blutspender sowie Ort der Blutspendeaktionen in Niederdsterreich:
N; = Gesamtzahl der Blutspender + N,, = méannliche Blutspender - N = weibliche Blutspender
Min. = Mindestalter - Med. = Durchschnittsalter - Max. = Maximalalter - Buchstaben A — E
(in Klammern; den Ortsnamen nachgestellt) reprasentieren die Orte der Blutspendeaktionen:

siehe Abb. 1 b.

Ort Datum der Anzahl der Blutspender Alter der Blutspender
Blutabnahme [\ Ny N Min. Med. Max.

Munichreith (A) | 5./6.1.1991 494 378 116 18 35,7 63
Raxendorf (B) 3.2.1991 72 54 18 19 36,2 61
Maria Laach (C) 2.6.1991 69 55 14 19 35,7 63
Muhldorf (D) 14.6.1991 63 54 9 18 37,8 64
Hintersdorf (E) 20.7.1991 35 21 14 19 37,0 60

733 562 171 18 36,5 64
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Zusammenfassung

Seit dem Bekanntwerden des ersten Falls autochthoner alveoléarer Echinokokkose im
stidlichen Waldviertel/Niederdsterreich im Jahre 1983 wissen wir, daB die durch Meta-
zestoden (Finnen) des Echinococcus multilocularis (5gliedriger Fuchsbandwurm) her-
vorgerufene alveoldre Echinokokkose in Osterreich nicht nur im Alpengebiet (Vorari-
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berg, Tirol, Salzburg, Karnten, Steiermark) vorkommt, sondern dafB auch in auBeralpi-
nen Regionen Osterreichs Vorkommen dieses Fuchsbandwurms bestehen. In der Zeit
zwischen 1983 und 1991 wurden insgesamt acht Patienten aus Niederdosterreich (n =
7) und Wien (n = 1) registriert. In der vorliegenden Arbeit werden die Krankheitsver-
laufe dieser acht Patienten dargestellt. Darliber hinaus werden die Ergebnisse einer
ersten seroepidemiologischen Untersuchungsserie, die in einigen kleinen Orten Niede-
rosterreichs durchgefiihrt wurde, prasentiert.

Schliisselworter

Echinococcus multilocularis, alveolare Echinokokkose, auBeralpine Region, Oster-
reich, Kasuistik, Seroepidemiologie.

Summary
Alveolar echinococcosis in extra-alpine parts of Austria

Since 1983 — when the first human case of obviously autochthonous alveolar echino-
coccosis (AE) was detected in the northeast of Austria — we know that Echinococcus
multilocularis, the causative organism of alveolar echinococcosis, is not only prevalent
in the provinces of Vorarlberg, The Tyrol, Salzburg, Carinthia and Styria but also in the
northeastern, extra-alpine region of Lower Austria. Within the period from 1983 to 1991
eight AE-patients from Lower Austria (n = 7) and Vienna (n = 1) have been registered.
This paper presents the case reports of all these eight patients. Additionally, the results
of the first sero-epidemiological studies carried out in several small villages in Lower
Austria are reported.

Key words

Echinococcus multilocularis, alveolar echinococcosis, extra-alpine region, Austria,
casuistics, seroepidemilogy.
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