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Na0onales Referenzzentrum für die Surveillance 
Transmissibler Spongiformer Enzephalopathien (NRZ)

 
• Seit dem 1.6.1993 werden durch die CJK Surveillance‐Unit Gö2ngen in 

Deutschland Creutzfeldt‐Jakob‐Verdachtsfälle nach einem einheitlichen Schema 

prospekMv untersucht. 

• Seit dem 1.1.2006 wird diese Arbeit im Rahmen des NaMonalen 

Referenzzentrums für die Surveillance Transmissibler Spongiformer 

Enzephalopathien fortgeführt.
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Spezielle Aufgaben  NRZ

• Durchführung epidemiologischer Untersuchungen und Beratung von Ärzten, Krankenhäusern 
und öffentlichen Gesundheitsdiensten in der AuWlärung epidemiologischer Zusammenhänge

• Führen einer Referenzdatenbank für humane spongiforme Enzephalopathien einschließlich 
Erfassung potenzieller Risikofaktoren

• Auswertung und InterpretaMon der verfügbaren Daten nach epidemiologischen 
Gesichtspunkten in AbsMmmung mit dem Robert Koch‐InsMtut. IniMierung von und Mitarbeit 
bei Surveillanceprojekten.

• Schulungen und allgemeine Fort‐ und Weiterbildung auf dem Gebiet humaner spongiformer 
Enzephalopathien
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Allgemeine Aufgaben  NRZ

• Entwicklung von diagnosMschen Verfahren 
• KoordinaMon bei der Standardisierung und Verbreitung allgemeingülMger  Testverfahren
• IniMierung und Durchführung von naMonalen und internaMonalen Ringversuchen 

• DiagnosMk und Feintypisierung von Erregern einschließlich molekularbiologische 
Untersuchungen zur AuWlärung epidemiologischer Zusammenhänge
• Führen einer Probenbank und Abgabe von Referenzproben bzw. diagnosMkspezifischen 
Referenzpräparaten für diagnosMsche und wissenschabliche Zwecke 
• Beratung diagnosMscher Laboratorien 
• Epidemiologische Analyse und Bewertung der Resistenz‐ und Virulenzentwicklung
• Meldung der Verdachtsfälle von Creutzfeldt‐Jakob‐Krankheit (CJK) an die zuständigen 
Gesundheitsämter
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Zusätzliches Angebot  NRZ

• Liquoruntersuchung bei Verdacht auf CJK und differenMaldiagnosMsch in 

Abgrenzung zu anderen demenMellen Erkrankungen  (Protein 14‐3‐3)

• Untersuchung der Verdachtsfälle durch eine ÄrzMn/einen Arzt vor Ort einschl. 

konsiliarische Mitbeurteilung und Erhebung von Katamnesen

• Beratung zu Fragen der DiagnosMk, Therapie und Hygieneaspekte humaner 

spongiformer Enzephalopathien in Deutschland 

• Konsiliarische Mitbeurteilung des EEG und MRT

• DifferenMaldiagnosMk atypischer Demenzen
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Forschungsschwerpunkte der Prion‐ und Demenzforschung

•  Grundlagenforschung (CJK, M. Alzheimer) 

•  Biomarker (Liquor, Blut)

•  Bildgebung (MRT, SPECT, fMRT)

•  Epidemiologie (prospekMve und retrospekMve Studien, Untersuchung von  

verschiedenen Risikofaktoren) 

•  Therapie (Doxycyclinstudie)
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Diagnos0sche Schwerpunkte bei Prionerkrankungen
 
•  Klinische Untersuchung/Anamneseerhebung  (WHO‐Diagnosekriterien)

•  Liquor (Protein 14‐3‐3, Tau , u.a. DestrukMonsmarker)

•  EEG (Nachweis von periodisch triphasischen Wellen, PSWC)

•  MRT (Nachweis von Hyperintensitäten in den Basalganglien, korMkal)

•  Gene0k (BesMmmung Codon 129 PRNP gene, M/V Polymorphismus, PRNP Gensequenzierung 

bei V.a. geneMsche CJK, FFI oder GSS)

•  Obduk0on (neuropathologische Untersuchung des Hirngewebes, molekularbiologische und 

immunhistologische  Charakterisierung des PrPSc Typs)
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Angaben zur speziellen Diagnose

Humane spongiforme Enzephalopathien können eine der drei folgenden 

übermillungspflichMgen Formen (spezielle Diagnose)  annehmen: 

• die sporadische CJK,

• die iatrogene CJK

• die variante CJK 

Die Daten der CJK‐Surveillance gemäß IfSG ergeben keine InformaMonen zu den (sehr 

seltenen) hereditären und familiären Formen der CJK, da diese Formen ein 

Ausschlusskriterium für die Übermillung an das RKI darstellen. 
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Creutzfeldt‐Jakob‐Krankheits (CJK)‐Fälle (sporadische und iatrogene CJK) im Zeitraum von 2001 bis 2009, 
Deutschland (IfSG‐Daten und Daten aus dem NRZ‐Gö2ngen)

Anzahl CJK‐Fälle 2001‐2009
aus Epidemiologisches BulleMn 2010
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CJK in Deutschland 1993‐2012 (Stand 22.02.2012, www.cjd‐goe2ngen.de)
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Alters‐ und Geschlechterverteilung CJD 2008/2009 
aus Epidemiologisches BulleMn 2010

• Der Hauptanteil der Erkrankungsfälle kam aus der Altersgruppe der ab 60‐Jährigen (84%).
• Die Verteilung der CJK‐Fälle bezüglich des Alters war in den Jahren 2008 und 2009 weitgehend gleich.
• Im Jahr 2008 erkrankten zwei Personen mit Verdacht auf CJK, welche jünger als 40 Jahre alt waren, die 
diagnosMschen Kriterien einer sporadischen CJD erfüllten
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Alters‐ und Geschlechterverteilung CJD 2008/2009 
aus Epidemiologisches BulleMn 2010

• Insgesamt 106 (50%) der 210 im Jahr 2008‐2009 an das RKI übermilelten CJK‐Fälle waren männlichen 
Geschlechts.
• Zwischen 2001 und 2007 wurden etwas mehr weibliche (53%) als männliche CJK‐Fälle an das RKI übermilelt, 
dieser Unterschied war jedoch staMsMsch nicht signifikant.

Montag, 5. März 2012



Geographische Verteilung CJK 2001‐2011 (RKI) 
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