
* PltflnTom
BSE.GTFRlIR

Roland Scholz ISieuert torenzen

Irrwege uon lUissenschaft
Potitik im BSE-Skandal



Die BSt-Husterie ist ztuör obgeflaut, man lsst

uieder Rindfleisch, aber Unbehögen lst geblieben.

luas uar dran an dieser llgsteri€? ll,ar sle berech-

tigt? 0der u,üIde sie Deuusst geschtht? lUaI alles

llberzogene Panikmache? Spielte ProfitgieI eine

Rolle? Diente alles nur der ,,malktregulielung?"

Schließtich ist das BSt-fiasko auch eine folge der

bedingu]lgstosen frtragsmdximierung in der land-

u,irtschaft - auch bei Rindern ist mittterueile nür

noch llochleisturg qefiagt. ,,ltein luissen ist abso-

lut sicher. Zueifet ist das Salz der lllissenschaft."

Und berechtigte Zueifet urerfen die flutoren - beide

renommierte lUissenschaftlel in Deutschland -
genilqend auf und zeigen, uie leicht auch die Utis-

senschaft auf lruuege geröt und uie gefilhllich es

ist, unDeuiesene Thesefl auftüstellen und als Dogma

zu postulieren. Gleichzeitig ist das uoiliegende Buch

ei[ eindringlicher ßppelt an alle, mit Ressourcen

uerantur0rfu ngsbeu,usst und s0]gfältig umzugehen

- mch leben u,ir in llbefluss.
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,,Wir wissen mit hundertprozentiger Sicherheit, dass
eE das Tiermehl war ..."

(ein Politiker im Jahr 2000)

,,Ohne Zweifel ist BSE eine oral übertragbare
Krankheit..."

(ein Wissenschaftler im Jahr 2001)

fedoch:

Kein Wissen ist absolut sicher.
Zweilel ist das Salz der Wissenschaft.
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. ::: -Tussageaon Wlssensclmft
- .ttrden in den nrichsten lah-

-t tl tr ere zehntausend F rill e' :,!Le1t Variante der CRrürz
. | ...xoaschen Krankheit er

' : :: . .\1s Ursache hiert'ür winl
Jl.tth'agung aon BSE auf

.', k t r sclrcn disku t i er t.
- :. der Prcsscmittcilung zu
. -: m \brtrag von Prof. FLer s
-. (iETZscHN.rAlt am 30. No-
.:r'!er 2001 in Mtinchen

: i.ir,rgfe Hypothese -a'ird
..i:.

- r'-:::ches Arzteblatt 10/1997

-. .. rrrr G./B,qsr,crov V/
'. .-r.\ H. B./Rtsln D./
- -.r F. E./Dr:Anvolo S. J./- :.\ER, S. B. (7 /2004): Syn-

':- \Tntnmalian Prions
:.:-:nce, 305: 673 676

- ,t:ults proztide compelling
'..,1;e lhfit prions are ififccti

Vonwonr

Die BSE-Hysterie, die 2001 bei uns umging und die
Menschen fürchten 1ieß, sie könnten sich mit einer
Rindsroulade die tödlichc Crcutzfeldt-Jakob-Krank-
heit l-rolen, ist abgeflaut. Man isst wieder Rindfleisch.
Dennoch, das Unbehagen ist geblieben. Zwar kam es
nicht zur Epidemie mit Zehntausenden von Toten, die
uns die Experten prophezeit hatten, ge'blieben ist aber
die Prionen-Hypothese des Professors SrrNt.r:v Pnusnvsn
aus San Francisco, nach der neuartige, erbgutfreie und
dennoch infektiöse Krankheitseneger Spongiformc En-
zephalopathien verursachen können. Diese Hypothe-
se wurde 1997 mit dem Nobelpreis ,,geadelt", was als
Wahrheitsbeweis gi1t, nicht nur bci Joumalisten und
Politikern, sondern leider auch bei manchen Wissen-
schaftlern.
Dass die Prionen-Hypothese nicht vergessen wird, da-
ftir sorgcn von Zeit zu Zeit VerölTentlichungen, die von
Prionen-Forschern zu Erfolgsmeldungen erklärtwer-
den. Hierzu gehört die jüngste Veröffentlichung Pnu-
srNrns im renommiertenWissenschaftsjournal Sclence,
die angeblich den unwiderlegbaren Beweis liefere,
dass Prionen infektiöse Eiweiße seien. Ein Kommcntar
in Spektrum der Wissenschaft (10 /2004) ist überschrie-
ben mtt Prionen Hypothese endlich bewiesen.
Worum geht es bei der Prionen-Hypothese? Nach ihr
sind Prionen körpereigene Membranproteine, vor al-
lem auf Nervenzellen, die eine krar-rkhaft veränderte
räumliche Struktur haben (F-Faltblatt statt a-Helix) und
diese dem normal strukturierten Protein aufzwingen
können. Wegen der p-Faltblatt-Struktur vcrklumpen
(aggregieren) sie leicht und bilden auf Nervenzellen
Auflagcrungen (Plaques), die schwer abbaubar sind.
Dieser Prozess führt zur Anhäufung von molekula-
rem Müll im Gehirn und letztlich zum Absterben von
immer mehr Nervenzellen. Die dadurch entstehenden
Löcher sowie intrazelluläre Ablagerungen (Vakuolen)
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Scholz / Lorenzen, Vorwort

geben dem Gehirn ein schwammförmiges Aussehen.
Krankheiten, bei denen man posl m orfem solch löchri-
ge Strukturen sieht, nennt man de shalb Spongiforme En-
zephalopathien (SE). Die Prionen-Hypothese sagt aus,
dass der molekulare Mü1l als infektiöses Agens wir-
ken kann, das Spongiforme Enzephalopathien erzeugt.
Die galten ursprünglich als neurodegenerative Alters-
krankheiten, bis der Virologe Cenlsrou D. C,rllusr«
sie zu Infektionskrankheiten erklärte. Sie würden aus-
gelöst durch die orale Aufnahme cincs slozo zlrus, das
a11erdin6;s nie gefunden wurde. Das infektiöse Agens
ist nach PnusNsnjedoch kein Virus, sondern ein eiweiß-
artiges Partikel, das die Information zur Vermehrung
in seiner Struktur und nicht in Nukleinsäuren (im Erb-
gut) trägt. Er nannte es Prlon.
Angeblich überspringen Prionen die Grenzen der Ar-
ten (2. B. Schaf - Rind), lassen sich mit den üblichen
Desinfektionsmitteln kaum inaktivieren und seien des-
halb gefährlicher als alle bislang bekannten Krankheits-
erreger. Prionen aus dem Gehirn von SE-kranken Scha-
fcn, so wird behauptet, seien über das Tiermehl in das
Futter britischer Rinder gelangt und hätten die BSE-
Epidemie ausgelöst. Wenn Prionen den Artensprung
Schaf --- Rind schaffen, dann - so schloss man - kön-
nen sich auch Menschen mit Prionen aus Rinderpro-
dukten infizieren.
Was viele nicht wissen: Die Infektiosität wird von Ex-
perimenten abgeleitet, bei denen Hirnextrakte aus SE-
kranken Tieren direkt in das Gchirn von Versuchstie-
ren gespritzt werden. Wenn sich bei diesen nach Jah-
resfi:ist Plaques und Löcher im Gehirn nachweisen las-
sen, gilt das als Beweis, dass eine Infektion durch ein
Prion stattfand. Dass die histologischen Veränderun-
gen im Gehirn auch die Folge von Immunreaktionen
sein können, mit denen sich der Organismus gegen
Fremdeiweiße wehrte, wurde von den Prionenfor-
schern wohl nicht bedacht. Und überdies: Intrazere-
brale Injektionen sind wahrlich nicht der Weg, auf dem
sich außerhalb des Labors eine Infektion vollzieht.
Auch der ,,unwiderlegbare Beweis" (Science 7/2004)
wurde mit Injektionen ins Gehirn von Versuchstieren
geführt, doch mit einem Unterschied zu früheren Ex-
perimenten: Statt Hirnextrakte aus SE-kranken Tie-

C AtDUst K D. C. (1977\ , U11con-
'oentiotlal tiruses alul the origin
ond disappearance ol Kuru
Science, 197:943 960
N()bel Lecture 1975

l'nusrypn S. B. (1982), No?d
prof einnceou s inf e ctious p ar I ic
les causc Scrapit
Science, 1982,216: 136 144

The Prion research workers do
sometling that is tot allozoed.
They inject bnin ti.sue hofioge-
nales into cxperimental animals,
ancl wlwt neurological symp-
totts dppeü thell snq, they hdoe
transruitted BSE. Howexer, they
haL)e done notlting of thal sofl,
because what they are doitg is
producin g e:tpcimental aller gic
encephalomyelitis ( E AE). I think
all prion experimcnts inaoloc
producfio,i of EAE and 49!
trunsmission of BSE.
Aus einem Brief des Immu-
nologen Prof. ALer Eomrcln,
London
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Scholz/Lorenzen, Vonlort

ren wurde erstmals ein gentechnisch (von Coli-Bakte-
ricn) hergestelltes und künstlich in dle [3-Faltblatt-
Struktur gebrachtes Prionprotein in Mäusegchirne in-
jiziert.
Das Experiment ist wissenschaftlich wertlos; denn es
fehlt wie bci vielen Experimenten aus der Gilde der
Prionenforscher - dcr korrckte Kontrollversuch. Die
Salzlösung a1lein, die man den Kontrolltieren ins Ge-
hirn spritzte, reicht hierfür nicht aus. Man hätte min-
destens eine andere proteinhaltige Lösung nehmen
müssen, wenn schon nicht das gentechnisch herge-
stellte Pdonprotein in der natürlichen u-Hclix-Struk-
tur.
Gentechnische Spielereien sind allerdings geeignet,
leichtgläubigen Journalisten, Politikern und leider auch
manchem Wissenschaftlcr Sand ir-r dieAugen zu streu-
en. Wie gut das funktioniert, zeigt der Kommentar in
Sp ektr um d er Wissensc h af t.
Warum stellen wir in diescm Buch heute das zusam-
men, was wir zum Höhepunkt der BSE-Hysterie vor-
trugen und schrieben, obwohl es scheint, dass kaum
jemand sich noch vor Rindflcisch fürchtet?
Bislang wurde in Deutschland noch kein Fall der neu-
en Variante der CnnLnzreror-Ja«on-Krankheit entdeckt.
Es ist aber zu befürchtcn, dass beim ersten Todesfall
eines jüngeren [)atienten mit den entsprechenden neu-
rologischen und histologischen Symptomen das Feu-
er der Hysterie erneut aufflackert, zumal es dann hei-
ßen würde: Die Prionen-Hypothese ist bewiesenl
Wir wollen dem rcchtzeitig entgegentreten. Seit zehn
Jahren - lange Zeit, ohne voneinander zu wissen - be-
zweifeln wir in Vorträgen und Aufsätzen die offiziell
verkündete Lehrmeinung: BSE ist eine durch Prionen
uerursachte, oral übert ragbare lnfektionskronkheit. Mit der
Dokumentation unserer Texte, zusammen mit Auszü-
gen aus den Arbeiten des Immunokrgen AL,A.I.,I EsRrN-
csn hoffen wir, die noch immer glimmende Glut wis-
scnschaftlich haltloser Lehrmeinungen auszutreten.
Zugleich wollen wir am Beispiel BSE aufzeigen, wie
Dogmengläubigkeit die Wissenschaft in lrrwege stol-
pua)asscn kann, w)e we g sie hinterfragt, und wie



Scholz /Lorenzen, \lorn ort

Es r,r,ar schlvierig, einen Verlag zu finden. Einer woll-
te nicht derr F/els chkonsum ldrtlern ( !), ein anderer hielt
das BSE-Problem lür nicht mehr aktttell, ein dritter
frirchtete um sein Rcnommee , wenn er et ras publizie-
re, was gängiger Lehrmcinung ü,iderspreche. Wir
danken Dr. Woln;eNr; INt,rnrtlrpp-Bsnrxruur, Inns-
bruck, für den Mut, der Außenseitermeinung ein Fo-
rum zu gebcn. Wir danken Prof. ALrrN EsntNcpn, Lon-
don, für die Hinweise auf die immunologischen
Aspekte des BSE-Problems und ftir die Erlaubnls, aus-
führlich aus seinen Arbeiten zu ziticren. Und alrch dcr
Ziillner, Univ.-I'rof. Dr. I{or.rrn Prr-ure.Ntn, Innsbruck,
sei bedankt, derrt er hot dns Buch uns abtterhngt.

Cauting/Kie1, im Januar 2005

RoLand Scholz

Drn

Siccert Lorenzen

Abet ttiltlii.il tir tri.ltt tuu ie
Weise11, dcsse Ndme oul detn
Buchc pt'angt! Dtt1tlfilßti thtlss
detn Vieisetr seiu Weisheil erct
ent rcilSett.
DLtrrun sei tler Z.öllner atLchbe
dnnkt! Et hat' sie ihnt tltter
lntryf .

Aus der ,,Legende von der
Entstehung dcs Buches Tao
teking auf dem Weg des I ao
tse in die Emigration" von
Bertolt Brecht
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Dpn Pnsrs orn RUSMSUCHT
Das BSE-PRoBLEM

Srrvsnr LonsNzEN

Lorenzen, Der Preis der Ruhmsucht

SraNrEv B. Pnusmsn war wohl schon als Student von
der Ruhmsucht befallen. I am going to get the Nobel-
price, so soll er ofi gesagt haben. Er hatte auch rasch
erfasst, wie man im Wissenschaftsbetricb Aufsehen
erziclt: Man attackiere eine Hypothese, möglichst die
eines Nobelpreisträgers. Man ersetze sie durch eine an-
dere, die so sensationell ist, dass man, solltc sie zutrcf-
fen, die Lehrbücher umschreiben müsste. Man erfinde
einen griffigen Namcn und gehe d.rmit an die Öffent-
lichkeit, nicht nur an die wissenschaftliche.
Zugestanden, am Anfang stand saubere Laborarbeit.
Pr<usrlEn analysierte die Auflagerungen (Plaques) auf
Nervenzellen, die man bei Spongiformcn Enzephalo-
pathien im histologischen Bild sieht, und fand her-
aus, dass es sich um Aggregate eines körpereigenen
Membranproteins handelt, das er später (1982) in An-
lehnung an seine Prionen-Hypothese Prionprotein
nannte. Proteine aggregieren leicht, wenn sie beim
ständigen Wechsel ihrer Raumstruktur sich gerade in
der l3-Faltblatt-Struktur befinden. Das war keine neue
Erkenntnis.
Neu war jedoch, dass durch Mutationen die Tendenz
zum Umklappen in die P-Faltblatt-Struktur erleich-
tert sein kann und damit auch die I'laque-Bildung. Bei
einer Familie, in der eine bestimmte Form der huma-
nen Spongiformen Enzephalopathie gehäuft auftrat,
fand er bei dem Gen für das fragliche Membranpro-
tein erstmals solch eine Mutation. Doch mit der Erfor-
schur-Lg einer beim Menschen extrem seltenen Alters-
krankheit gewinnt man rvenig Beachtung und letzt-
liclr wohl kaum den Nobelpreis.

'- :"itLl Stan. I hazte found
,et nctuallll fouild it.

'...:t,1 to the prcss af the
:,: ntess. And ini:entetl
: .otlfoLtnd it.

.-:l uber PnusrNrr 198,1,
. :: :.:ch Laborjournal9/97
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Lorenzen, Der Preis der Ruhmsucht

Der von PnusrNrn attackierte Nobelprcisträger Gelnu-
sEK hatte die Spongiformen Enzephalopathien zu In-
fektionskrankheiten erklärt, weil sich angeblich Ver-
suchstiere durch intrazerebrale Injektion von Hirnma-
terial aus kranken Tieren infizieren lassen und dann
ebcnfalls erkranken. Für G.rluusrx war der Erreger ein
Virus (ein sog. slozu eltas), Pnusnr:t< dagegen spekulier-
te, der Erreger sei eine erbgutfreie proteinartige Sub-
stanz, die andere Proteine zur Strukturändcrung und
darnit zum Aggregieren zwinge. Er nannte diesen Er-
reger proteinoceous infectiotts ngerf und ftihrte für ihn
den Namen Prion ein - die Sensation n ar geboren: Es
gibt einen ncuen Erregertyp, infektiös wie Bakterien
oder Viren, aber ohne Erbgut (p/0teln onlq), einen ncu-
en Infektionsmechanismus und einen griffigen Narnen.
1982 stcllte er erstmals seine Irrionen-Hypothcsc in der
renommierten Zeitschrift Sclence vor, führte aber kein
überzeugendes Argument zur Begründung an. Statt-
dessen referierte er, was andere Forscher über Scrapie
und Kuru bishcr herausgefunden hatten. Scrapie, cine
Spongiforme Enzephalopathie (SE) des Schafes, und
Kum, eine SE bei den Einp;eborenen in Papua-Neu-
guinea, warcn damals Objekte der SE-Forschung, die
aber nicht sonderlich beac}rtet wurde. Ein BSE-I'ro-
blem gab es noch nicht.
Dieses Problcm kam 1986 für Pnustnr:n wie 5;erufen.
Veterinäre an der Ur-Liversität Edinburgh erklärten das
Aufireten von Spongiformer Enzep}rakrpathie bei bri-
tischen Rindern ganz im Sinn seiner Prionen-Hypo-
these. Prionen aus dem Gehirn SE-krankcr Schafe hät-
ten via Tiermeirl die Rinder infiziert.
P i,..re,t kam der begehrtcn Trophäe ein gutes Stück
n.1her. Doch unberviesen blieb, ob BSE überhaupt eine
.1r-rrch Tiermel-11 r,erursachte lnfektionskrankheit sei
ur.rc'l ob allein Prionen im Tiermehl die tödliche Krarrk-
heit verursachen. Der Medien-Rummel, die überzoge-
nen Reaktionen der Administrationen und die durch
beides geschürten Ar-Lgste der Bcvölkerung verlangten
nacl.r sofortigen politischen Maßnahmen, und diese
wurden mit der Prionen-Hypothese begründet.
So kam Pnusrun 1997 endlich zu seinern Ziel. Er emp-
fing für seine Erfindung den Nobelpreis. Doch ein Ma-

G,qtousrr D. C. (1977), Llrrcon
xenfiornl -airuses drttl the origin
dfid disßppeißtrce of Kuru
Science, 197: 943 960
Nobel Lecture 1976

Pnustrrn S. B. (19E2), Noi,rl
ptolchßceoxts i lectious porIic
Ies cnuse Scrnpie
Science, 1982, 216: 136-144

Stockholtn iL,ngt del.
Laborjournai 9/97
Pr usiüeri)erdieilte sicll Geld uild
Ehre t1i.l1l t it einer hieh- Loul
s t ich f est e n Enl d ecklL t1 t, so t1

dern nrit eitrcr bislter unbeuicse
11en Lhlpothese-
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Lorenzen, Der Prcis der Ruhmsucht

kel blieb: Die gclobte Hlpoihese war noch nicht be-
stätigt, also wissenscl-rafilich noch ungültig.
Sieber-r ]ahre später erklärten PBusTNER und sechs \t,ei-
tere Autoren der-r 1ästigen Makel für behoben. Ihnen
sei gelungen, die Beweiskette für die Richtigkeit der
Prionen-Hypothese zu schließen. Sie hättcn den ent-
scheidenden Abschnitt eines mutierten Mäuse-Prion-
protein-Gens in das Genom des Coli-Bakteriums Escfre-
richia coli eingebaut, das so produzierte Protein isoliert,
in die krankhafte p-Faltblatt-Struktur gebracht und ins
Gehirn von gentechnisch veränderten Mäusen ge-
spritzt, die das mutierte Prionprotein in großcr Men-
ge selbst bilden. Bei diesen Mäusen seien nach einem
Jahr die Zeichen einer Spongiformen Enzephalopathie
aufgetretcn, die angeblich spezifisch für dcn mutier-
ten Abschnitt des T'rir)nprr)leins seien.
Die Autoren verweisen auch auf ihren Kontrollver-
such. Bei dem wurde statt des künstlichen Produkts
eine Sa1zlösung ins Gehirn der Kontrollmäuse ge-
spritzt, also die gleiche Lösung, mit der das gentech-
nisch hergestellte Pdonprotein verdünnt u.urdc. Die-
se Mäuse zeigtcn keine Zeichcn einer Spongiformen
Enzephalopathie.
Peinlich nur: Der Kontrollversuch ist unbrauchbar;
denn in der experimcntellcn Wissenschaft gilt der ei-
serne Grundsatz, dass dabei nie mehr als nur der zu
untersuchende Faktor verändert werdcn darf. Im vor-
liegenden FaIll-rätte für den Kontrollversuch nicht die
Salzlösung, sondern die o-Helix-Struktur des ebenfalls
gentechr-risch hcrgestellten Abschnitts des Prionpro-
teins, verdünnt in der gepufferten Salzlösung, benutzt
wcrden müssen, um auszuschließen, dass im eigent-
lichen Experiment das Ergebnis nichts anderes rtar
als eine Reaktion auf die Injcktion von Fremdprotein.
Kein Examenskandidat dürfte slch ein derart falsches
Kontrollexperiment leisten. Prionen-Forscher leisten
es sich andauernd; sie l-nben es zur Tiaclition erhoben.
Fazit: Die Prionen-Hypothese ist nach wic vor \4'is-
senschaftlich ungü1tig.
Vermutlich wird sie sogar nie gültig werden, denn von
Anfang an wurde ein cntscheidender Denkfel-r1er ge-
macht, der zu einem folgensch\\'eren Tunnelblick führ-
te: Es n urde nur zur Debatte EJestelli, ob Spongiforme
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Enzephalopathien durch Viren oder durch Prionen
übertragen werden. Eine dritte Denkmöglichkeit,
nämlich dass sie spontan entstehen und dass das Ri-
siko hierfrir durch genetische Disposition oder durch
Umwelteinflüsse vcrändert werden könne, wurde
praktisch r.rie bedacht oder ohne Argument als unzu-
treffend verworfen. Dennoch besteht der dringende
Verdacht, dass Mutationen des Prionproteins und Um-
weltelnflüsse - etwa zu viel Mangan und zu wenig
Kupfer in der Nahrung oder Autoantikörper, die ur-
sprünglich gegen harmlosc Bodenbakterien gerichtet
rvaren - den spötüanen Ausbruch spezifischer SEs be-
gtinstigen könnten.
\ur angesichts der dritten Denkmöp;lichkeit scheint ei-
ne Beobachtung sinnvoll, dic die Autoren des genann-
ten Scierce-Artikels gleichsam im Prolog mitteilen. Sie
'iveisen auf einen gentechnisch veränderten Mäuse-
stamm hin, der eine bestimmte Spongiforme Enzepha-
lopathie auch ohne Zutun von außcn spontan entwi-
ckelt.
Wozu diese Mitteilung? Der Verdacht taucht auf, dass
die Autoren schon selbst r-richt mchr so recht an die
Prionen-Hypothese glauben und sich daher für alle
Fälle ein Hintertürchen bauen, um später ihr Cesicht
wahren zu kilnnen; denn sie schließen aus ihrer Be-
obachtung, dass alle Säugetiere, die Prionprotein bi1-
den können (das sind wirklich nlle Säugetiere), auch
eine Spongiforme Enzephalopathicsporlaii cntwickeln
können - ohne Zufuhr eines spezifischen Agens von
aulien, rvie dic Autoren ausdrücklich betonen. Indi-
rekt geben sie zu, was jahrelang vehement bestritten
rlurde, dass nämlich BSE spontan beim Rind entste-
hen könnc. Sie machen Schall und Rauch aus den vie-
len Beteuerungen, BSE sei eine völ1ig neue, bisher noch
nie c1a get esene Krankheit. Diese neue Sicht ist die
eigentliche Scnsation des Scierce-Artikels.
\{lttlerweile ist die Frage statthaft, wozu wir die Prio-
nen-Hypothese überhaupt noch brauchen. Bisher sagt
sie nur aus, dass das fel-rlgefaltetc Prionprotein mole-
kularer Mü11 im Gehirn ist und dass dic Llbcrtragung
dieses Mül1s in das Gehirn eines Artgenossen die Bi1-
dung von noch mehr dieses Mülls verursacht. Ja und?
Was daran ist so sensationell? Wo liegt dic Gefahr, da

durch ... utenig überzeugende
F)q)eri11|el1fe gest'ülzt itt 'de.
BlOforum: Welchen Einfluss
lvird der Berveis des Prionen-
l'rinzips auf Diagnostik und
Therapie der assoziierten Ge
hirnerkrankungen lvie C]K
und BSE haben?
ItrsNrn: Ich sehe &eincrr.großcrr
Linfluss, cla die wirklich unst
haften Arbeitenbercits die Cül-
ligkeit des Prioncwnotlells tor-
dusgesetzt' hibe11.

i a . .-
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i C. i/ IRoNSTDE J. W.,/
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. i,t1ltt af CRFrTFFT.DT
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,'.'. thnt our obsetadtian
" :.. u sl y u n re co gnize d r a-
'ClD occurring, to date,
: :rsons under the age of
::: rt cnuse for ercat co11-

wir uns doch nicht Begenseitig molekularen Mü11 ins
Gehirn spritzen?
Der Preis für PnusrNERS Iluhmsucht ist ungeheuerlich,
denn alle Maßnahmen gegen BSE basieren einzig und
allein auf der Gültigkeit der Prionen-H)?othese.
Deren Gültigkeit schien sich durch die Dynamik der
britischen BSE-Katastrophe sogar zu bestätigen, denn
BSE breitete sich ab 1985 schlagartig an vielen Orten
Großbritanniens aus. Der Rinderwahn BSE wurde da-
her zur Infektionskrankheit, ja zur Tierseuche erklärt,
die durch Prionen übertragen werde. Eigenartig nur:
Die Krankheit befiel immer nur Einzeltiere einer Her-
de. Zum einzigen Übertragungsmedium wurde Tier-
mehl erklärt, das britische Rinder zur Leistungssteige-
rung in großen Mengen zu fressen bekamen und das
üblicherweise die Anteile vercndeter Scrapie-Schafe
und später auch verendeter BSE-Rinder enthielt. Man
war von der Richtigkeit der Prionen-Hypothese der-
art überzeugt, dass man sich sicher war, durch ein Ver-
bot dcr Tiermehl-Verfüttcrung an Rinder BSE restlos
ausmerzen zu können. In der Tat, rund vierJahre nach
Inkrafttreten des Verfütterungsverbots begann die ZahI
neuer BSE-Fäl1e zu sinken. Bedurfte es eines weiteren
Beweises fur die Richtigkeit der Prionen-Hypothese?
Beweis? War gerade von einem Beweis die Rede? Schon
im Crundstudium lernen Studenten, aus der Korrela-
tion von Ereignissen folgt kein Beweis über Ursache
und Wirkung. Wenn es z. B. stimme, dass der Storch
die Kinder bringe, dann müsste ein Rückgang der
Störche zu einem Rückgang der Ceburten fuhren. In
der Tat, genau dies geschah . .. Ja und? Alles Quatsch,
so lernen die Studenten. Doch bei BSE-Forschern
drängt sich immer wieder der Eindruck auf, dass sie
daran glauben.
Ob es den Rindern gut geht oder nicht, hat die Politi-
ker noch nie ernsthaft interessiert. Im Fall von BSE sind
die Politiker jedoch sehr um das Wohl der Rinder be-
sorgt; denn Wrll und neun weitere Autorelr stellten
erstmals 1996 in der Medizin-Zeits chriftT-lrc Lsncet die
Hypothese vot dass BSE die Ursac}re für die gerade
angeblich entdeckte neue Variante der Cnlurzrrlor-
Jrrou-Krankheit (mit vCJK abgekürzt) sei, die vor a1-
lem jüngere Menschen befalle. Brauchbare Argumente

79



Lorenzen, Dcr Preis der Ruhmsucht

zur Begründung wurden nicht angeführt, man glaubte
ganz einfach an die Hypotl-rese, dass Menschen durch
den Verzehr von Produkten aus BSE-Rindern an vClK
erkranken können. Mit Verlaub, eine Hypothese, die
sich von einer unbegründetcn Hypothese ableitet, ist
pure Spekulatior-t, mehr noch: in diesem Fal1 eine ver-
antwortungslose Panikmache.
Die politische Sprengkraft der neuen Hypothese, die
vo11ständig auf Pnusntrns Prionen-Hypothese basiert,
war imdens. Was an beiden HJpothesen richtig oder
faisch sei, interessierte nicht mehr. Es interessiertc
auch nicht, dass in Croßbritannielr die Zahl der BSE-
Fälle pro tausend Rinder von Norden nach Süden zu-
nahm, die Zahl der vCJK-Fälle pro Million Einwoh-
ner umgekehrt von Süden nach Norden. Es interes-
sierte nicht, ob die britische BSE-Katastrophe anders
als durch die Prionen-Hypothese erklärt werden könn-
te. Es herrschte nur noch die panische Angst, dass BSE
cine Infektionskrankheit und für den Menschen anste-
ckend sei.
Auf dieser Panik-Crundlage werden- mittlerweile eu-
ropaweit - seit Jahren Milliarden von Euro für soge-
nannte Maßnahmen gegen BSE ausgegeben. So dür-
fen selbst höchstwertige Tiermehle nicht mehr verfüt-
tert wcrden, auch nicht an Schweine oder Geflügel.
Noch immer rr,,crden in Deutschland die Kohortcntie-
re eines im BSE-Test aufgefallenen Rindes vernichtet,
obwohl Kohortentiere nicht häufiger testpositiv sind
als andere Rinder Jeder Test kann zu rlchtig und falsch
positiven und zu richtig und falsch ncgativen Resulta-
ten führen. Im Fall der sogenannten BSE-Tests schert
man sich darum nicht; jedcr positive Test wird auto-
matisch als richtig positiv eingestuft. Der Testz .ang
selbst entbehrt der sachlich fundierten Grundlage; er
stellt im Grund nur eine Werbemaßnahme für Rind-
flcisch dar.
Begründet wurden viele politische Maßnahmen ge-
gen BSE mit einer Redewendung, die scheinbar 1-röchs-
te Gesundheitsfürsorge verspricht, in Wahrheit aber
der Volksverdumrnung dient: Nicht mit letzter Sicher-
heit kann ausgeschlossen u,erden, dnss . . . Mit dieser Rede-
wendung lassen sich selbst dümmste Maßnahmen ge-
gen sachliche Kritik abschotten. Eigentlich sollte all-

cern. Tlut il is Llue lo exposufll
to tfu BSE agent is perhaps fhe
nnsf pbtusiblc intctprctntion of
our findings. Hotte-oer, rue etn-
phasize that iL)e do not ltaae di-
rect coidence of such a link anLl
otlrr explanntions oe possible.
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gemein bekannt sein, dass sich nichts im Leben mit
letzter Sicherheit ausschließen Iässt. Darf Volksverdum-
mung ein legitimes Mittel demokratischer Politik sein,
für das Milliarden an Steuergeldern geopfert werden,
die an wirklich wichtigen Stellen dann fehlen?
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Dnour ErNE NEUE Srucun?

Usrnr,BcuNcEN zuR ArrocsNrsE
(UnsacrE UND ENTSTEHUNGSMECHANTsMUS)

DER BovrNEN uND HUMANSN SpoNcmoruurnN
ENzppueloperurEN, BSE uN» vClK

RouNo Scuor,z

\brbemerkungen zu Seuchery Infektionskrankheiten, Eiweiß-
mangel, Bakterien, Viren ...

. :Tag auf der Herbsttagung
:=: Cesellschaft für Gesund-
:crstEratung am 20. Oktober
:,'. i in der Stadthalle Lahn-
-:.'-n: aktualisiet 2003.

Seuchen und Hunger haben in den vergangenen Jahr-
hunderten immer wieder Städte und Länder entvöI-
kert. Seuchen und Hunger sind nach wie vor eine Gei-
ßel in den Armutszonen dieser Welt, während sie bei
uns, in den Ländern der Reichen, verschwunden sind.
Die letzte große Seuche, die in der westlichen Welt gras-
sierte, war die Grippe-Epidemie in den Notjahren nach
dem Ersten Weltkrieg, bei der 30 Millionen Menschen
in Europa starben. Geblieben aber ist die tief in uns sit-
zende Angst rtor Seuchen-
Woran starben unsere Vorfahren? Vorwiegend wohl an
Krankheiten, die wir heute als Infektionskrankheiten
bezeichnen, Krankheiten mlt Bakterien und Viren als
Erreger , entweder übertragen von anderen Organismen
(ansteckende Krankheiten, z. B. Pocken, Polio) oder
aufgenommen mit Nahrung und Wasser oder als stän-
dige Bewohner unseres Körpers, die plötzlich patho-
gen werden (2. B. Lungenentzündung). Und wer er-
krankte häufiger, wer starb früher? Heutc wissen wir:
Es waren die, deren Immunsystem die Erreger nicht
abwehren konnte. Eine der Ursachenwar EhueiJ3mnn-
gel-
ln den westlichen industrialisierten Ländern stehen In-
fektionskrankheiten bei den Todesursachen nicht mehr
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auf Platz eins. Sie wurden verdrängt durch Zivilisati-
onskrankheiten als Folge von Fehlernährlolg (Krank-
heiten von Herz, Kreislauf und Stoffi.r,echsel) und Be-
lastungen durch chemischc und physikalische Noxen
aus der Umwelt (Krebs).
Dennoch werden Bakterien und Viren als ständige Be-
drohung empfunden. Angst vor Erregern und Seu-
chen kann sich bis zu krankmachenden Phobien stei-
gern. Mit oftmals überzogenen Hygienevorschriften
versuchen Administrationen, den Angstcn cntgegen-
zu ivirken und den tatsächlichen oder bloß vermeintli-
chen Gefahren vorzubeugen. Mächtige staatliche Be-
hörden, w'ie das RosrRr-Kocu-Institut (RKI) in Deutsch-
Iand oder das Center of Disease Control (CDC) in den
USA, beziehen die Daseinsberechtigung ihres großen
Apparats von der Seuchenangst. Bei der allgemeinen
Jagd auf Baktericn und Viren wird oft vergesscn, dass
nur wenige von ihnen wirkliche Krankheitseneger sind
und dass unser Immunsystem eine entscheidende Rol-
le spielt, ob sie uns krank macl-ren oder nicht.
Unserc Fähigkeit zur Abwehr aber ist nicht fest gege-
ben; sie hängt ab von den Lebensumständen (2. B. Er-
nährung) und von Belastungen ganz anderer Art, de-
nen wir ausgesetzt sind.
Im medizinischen Kausalitätsdenken und in der For-
schung haben seit mehr als hundert Jahren, seit den
Entdcckungcn von Kocrr, Pesruun und Srvr'mrwus, In-
fektionen einen hohen Stellennert. Nach gängiger
Lehnneinung werden Krankheiten von kranken auf ge-
sunde Lebewesen durch Organismen übertragen, die
die Information zur Synthese ihrer eigenen (für den
befallenen Körper aber fremden) Proteine in Form von
\ukleinsäuren mitbrin6ien. Bakterien haben sowohl
die Information als auch den Syntheseappatat zut
Herstellung der Bakterienproteine. Viren enthalten nur
den Informationsträger (als DNA oder RNA)i sie zr,r,in-
gen befallene Zellen, anhand dieser Bauvorlage die Vi-
rusproteine herzustellen. Der Säugetier-Organismus
wehrt sicl.r gegen die fremden Proteine mit seinem Im-
munsystem. Das Vorhandensein von spezifischen An-
tikörpern gegen einen Erreger zeigt, dass der Organis-
mus sich crfolgreich gewehrt hat und in der Regel vor
neuen Attacken geschützt ist.
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-.. und zu Wissenschaftlern

-:l der Pressemitteilung zum
'.!.rtrag von Prof. Dr. HANS A.
iis:z{HNßR am 30. Novem-
-r 2001 ir München stand:

i't dctt nächsten lahren wet
-- 'nefuere zehntausend Fälle
:.- ie ei Variante der CREUTZ-
, . :'t-l1KoBschen-Krafikheit er-
:,;4.t. Als Ursache wird hier-
--. ,'he Llbertragwg oon BSE
;-; den Menschen diskuliert.
lu-z zuvor schdeb er: O,tre
Z;?ifel ist die BSE eine oral
-iitngbdre Kranliheit der Rin-
::- ... die mit erregerhaltigen
a:.:terrnitteln ... oer schleppt
'-'Lrde. Alles spricht dafür, dass
,':,:c L.orher nie beobachtete neue
?.i,,t*rankheit des Menschen

t lCl K) und die BSE oom sel
a-:,1 Erre gerstamfi r)erulsacht
'-'trilen.
X-<rrzscav.rn H., BSE und die
-.tte Var mte iLer Ct<tuLzrr,Lar
' . <oe-Krankheit
Deutsches Arzteblatt, 5. No-
r ember 2001

Wissenschaftler sind ein eitles Volk: ständig auf Presti-
gegewinn bedacht - mit dem Ziel, durch zahlreiche
Publikationen öffentliche Ehrungen zu bekommen,
vielleicht sogar den Nobelpreis.
Forschung erfordert heute sehr viel Geld. Der Haupt-
geldgeber ist die jeweilige Regierung. Viel Prestige zu
gewinnen setzt voraus, viel Forschungsgelder einzu-
treiben, wozu man Regierung und Steuerzahler von
der immensen Wichtigkeit der eigenen Forschung über-
zeugen muss,
Wie gelingt das in den biologischen Wissenschaften?
Man gibt vor, einen Beitrag zur Lösung eines gesund-
heitlichen Problems zu leisten, z. B. Ktebs, Diabetes,
Herzinfarkt. Noch erfolgrcicher aber ist, wenn man
Phänomene zuAnzeichen einer drohenden Seuche er-
klärt, ausgelöst durch ein gefährliches, hochinfektiöses
Virus. Die Seuchenangst, die als Ednnerung an die gro-
ßen Seuchen des Mittelalters in uns steckt, machte es
möglich, dass bislang fast hundert Milliarden Dollar
in die HIV-AIDS-Forschung gesteckt wurden.
Getreu diesem Erfolgsrezept wurd e das gehäufte Auf-
treten einer neurodegenerativen Erkrankung bei Rin-
dern (BSE) zur Seuche erklärt. Sie wird angeblich mit
der Nahrung vom Schaf auf das Rind übertragen und
wird deshalb auch vom Rind auf den Menschen über-
springen. Zehntausende Rindfleischcsser würden noch
in jungen Jahren qualvoll an der Crcurzper-Dr-JAKoB-
Krankheit (vCJK) sterben.
In das Konzept von Infektionskrankheiten passt aI-
lerdings nicht, dass es bei BSE und CJK keine Immun-
reaktionen gibt, also weder Antikörper im Blut noch
Killer-Zellen (cytotoxische T-ZelIen) im Cehirn. Flugs
wurde ein neuer Erregertyp erfunden, der aus körper-
eigenem Eiweiß besteht und folglich vom Immunsys-
tem nicht erkannt und vernichtet werden kann. Er ist
deshalb viel gefährlicher als alle bisher bekannten Er-
rcger - ein apokolwtischer Reiter, der die Menschheit heim-
sucht-
Erfunden wurde auch ein gdffiger Name, Prlon, des-
sen Klang bereits die Gefährlichkeit dieses neuartigen
Erregers signalisiert.
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Wechselnde Paradigmen bestimmen das Kausalitätsdenken in
der Medizin:
Infektion, Genetik, Immunsystem, Intoxikation

Je nach Zeitgeist und/oder Dominanz von Autoritä-
ten beherrscht das eine oder das andere Paradigma die
wissenschaftliche Szene, oftmals mit einer Ausschließ-
lichkeit, die keine andere Denkmöglichkeit zulässt und
neue Ideen behlndert.
Nobelpreise können dabei eine steuernde, oft auch ei-
ne unheilvolle RoIIe spielen. Einerseits folgt ihre Ver-
gabe meist dem Zeitgeist, d. h. auf den gängigen Denk-
schienen, andererseits können sie ein Paradigma ze-
mentieren.
Ein Beispiel: Scrapie ist eine Spongiforme Enzephalo-
pathie bei Schafen, die in Schafherden endemisch auf-
tritt Q.B. in Schottland) und bis zu 30 Prozent einer
Herde befallen kann. Bls in die 1960er Jahre galt Scra-
pie als eine Erbkrankheit (a genetic disease, which csn be

iradicatedfu proper breedingprotocols, Pennv 1962). Nach
dem Nobelpreis an Galoussr 1976 u'urde Scrapie zur
lnfektionskrankheit.

Spongif orme Enzephalopathien (SE):

Oral übertragbare Infektionskrankheiten?

Die Vorstellung, dass eine neurodegenerative Erkran-
kung infektionsbedingt ist, geht zurück auf GeJousrq
der als Virologe zwangsläufig dem Paradigma Infek-
tion anhing. Das gehäufte Auftreten von Kuru, einer
SE bei den Eingeborenen im entlegenen Hochland von
Papua-Neuguinea, erklärte er mit der Ubertragung
eines infektiösen Agens aus dem Gehirn von Kuru-To-
ten bei kannibalischen Riten: Die Angehörigen essen
angeblich das Gehirn des Verstorbenen und erkranken
dann ebenfalls an Kuru . Nach dem Kannibalismus-Ver-
bot sei die Krankheit angeblich verschwundcn. Seit-
her gelten Spongiforme Enzephalopathien a1s oral
übertragbare Infektionskrankheiten.

\il{z- Zur -{l

l'AnRY H. B. (1962), Scrapie: a
trunsnissihle and hercditary
disease of sheep
I Iereditv 17: 75 105

C,tlousr«D. C. (1977), Uncon
nentioncll aituscs and the origin
and disappearance of Kuru
Science, 197: 943-960
Nobcl Lecture 1976

-- oder genetische
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Die wissenschaftliche !\ielt aber scheint einem Mär-
chen aufgesessen zu sein, denn früh tauchten Zweifel
an scinen Beobachtungen auf. Wo gab es bei den Ein-
geborerren, die auf der Zivilisationsstufe von Steinzeit-
menschen lebten, jemanden, der die Häufigkeit der Ku-
ru-Fälle zäh1te? Verstanden sie überl-raupt, wenn Re-
gierungsvertreter ihnen ihre Rituale verbotet.t, und be-
folgten sie die Anordnungen? G,TIDUSEK selbst musste
später cingestehen, dass weder er noch andere die
kannibalischen Riten, von denen er in seinem Nobel-
preis-Vortrag 1976 bcrichtete und dic cr sogar mit Bil-
dern dokumentierte, selbst gesehen hatten. Doch in
einer Zeit, in der Infektion das herrschende Paradig-
ma war, stieg die G,tpusrxsche Tl-rese von Kuru a1s ei-
ner oral übertragbaren Infektionskrankheit zum Lehr-
buchwissen auf.

.. oder genetische Defekte?

Dabei wäre - statt einer infektiösen eine genetische
Erklärung plausibler gcwesen: Angenommen, eine
Keimbahnmutation des Gens eines Nervenzell-Pro-
teins, das in der mutierten Form die Neurodegene-
ration verursacht, trat vor ctlichen Generationen zu-
fällig auf und hat sich in den Inzuchtpopulationen ei-
niger Dorffamilien rascl-r verbreitet. Wegen früher Ma-
nifestation der Krankheit starben viele der Betroffenen
noch vor dem Fortpflanzungsalter, sodass Kuru nach
wenigen Generationen (auch ohne Kannibalismusver-
bot) wieder verschwand. Kuru wäre demnach eine ,,fa-
miliäre SE".
Mit PRUSTNER hätte bei Spongiformen Enzephalopathi-
en der Paradigmenwechscl von Infektion zur Genetik
vollzogen werden können. Bei seinen Untersuchungen
zur Ursache auf molekularer Ebene fand er, dass ein
bestimmtes Membranprotein auf Nervenzellen eine
Tendenz zur Umfaltung von der funktionellen helika-
len Form zur funktionslosen Faltblatt-Forrn hat. In der
Faltblatt-Form kann es mit anderen Volckülen der glei-
chen Art aggregieren. Die Aggregate vergrößern sich,
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PRU5TNER S. B. (7982\, Norlel
proteinqceous infectious par-
ticles cause Scrdpie
Science, 1982, 216: 13G144
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Allgemeines zu Sb

Sekundärstrulturer
in Proteinen:

c-Helix uld ftFaltülru

Beide entstehen auJsruri j
Doppelbindun gsei geru-:
Jer Peptidbindung- \.': .i
En C = O und \-H Seilel J

\\ässe6toft'brücken af i
Helices und Faltt lätie: z
iammenhalten. Ot' :i.L a
Heli\ oder ein Faltt'la:: a-.

bildet, hängt ab \-on de. S
tenketten R der t'ete::=
!der benachbarten -\:::
§uren.

bilden die typischen Auflagerungen (Pla4ues) auf den
Nervenzellen und können auf benachbarten Zellen die
Molekü1e cbenfalls zum Umfalten zwingen, sodass sich
das Geschehen in cinem Hirnareal fofipflanzt (toie eine
Reihe fallender Dominosteine, nachdem der erste Stein an
gestoßen wufie).
Dieser Prozcss, der möglicherweise im Rahmen der
natürlichen Altersdegeneration des Gehirns eine Rolle
spielt, ist erheblich beschleunigt, wenn durch eine Mu-
tation im zugehörigen Gen eine Aminosäure an kriti-
scher Ste1le ausgetauscht ist. Zum Beispiel war bei den
Erbmalsträgern in einer Familie mit gehäuftem Auf-
treten von Spongiformer Enzephalopathie (SE) im Co-
don 102, das normalerweise Leucin codiert, dic Base
Thr.rnin gegen Cytosin ausgetauscht, sodass es jetzt die
Aminosäure Prolin codiert. Prolin aber ist bekannt als
Heli*Brecher. Bis 1995 hatte man bereits 18 verschie-
dene Mutationen in SE-Familien entdeckt. Zeiipunkt
des Auftretens, Schweregrad und Krankheitsverlauf
waren abhängig von Art und Position der Mutation.
PxusrNtn war zu sehr dem Paradigma Infektion vcr-
haftet, als dass er die von ihm entdeckte genetische
Bedingtheit der SE würdigen konnte und wciterver-
folgte. Stattdessen sah er in der artifiziellen Lrbertra-
gung des krankmachenden Prozesses von Tier zu Tier
und von Tierart zu Tierartmittels intrazerebraler Injek-
tion von Hirnmatcrial den Beleg für die G11»usrrsche
These von den Spongiformen Enzephalopathien als
übertragbare Inf ektionskrankheiten.
Zwar beschrieb PRustNIrR das Anwerfen eines autoka-
talytischen Umfaltungsprozesses körpereigener Pro-
teine im Gchirn zunächst als Amplifikation einer pa-
thologischen Proteinstruktur, später nannte er jedoch
den gleichen Vorgang, ausgelöst durch Injektion von
Fremdprotein, lzfekf lon. Das suggerierte einen Mecha-
nismus wie bei der Vermehrung von Bakterien und
Viren in einem Wirtsorganismus. Das intrazerebral in-
jizierte Fremdprotein wurde n:m Infektionserreger.
Eine lnfektion allein durch ein Protein, ohne DNA a1s
Informationsträger (wie bei den bisher bekannten Er-
regern), wrrrde a1s Sensation verbreitet. PRUSN'ER sorgte
dafur, dass sich dic Vorstellung eines neuartigen Erre-
gers verfestigte, indem er ihn Prlon a1s griffige Abkür-
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- --..-< G. 0986), Tfu gntne of
'tt1|fie is fnme. lJLtt is it

. ,:Jal
l--.tor er, December 1986,28-

::t ittzzy namepriofi got him
:: ,.i press, nonell a1d criti
--: n-otfi colleagues, u)ho say

..i:ü' t fouttl afiythitlg.

zLlng fjjr proteifiaceous irtit:ctious pnrtlcle narlnte. (Die
korrekte Abkürzung rräre Proi gewesen; but that
'oouldn't be so snappy and ttot so easy to pronounce and to
lemember, wte er irgendw-ann gesagt haben sol1. Proln
klingt in der Tat harmlos, Prlon aber aggressiv und be-
drohlich.)

.{llgemeines zu Struktur und Funktion von Eiweißen

1. Ein I'rotein besteht aus einer Kette von Aminosäu-
ren, deren Sequenz auf der DNA codiert ist und
die über Peptidbindungen fest miteinander ver-
bunden sind (Primärstruktur). Die Kette faltet sich
abschnittsweise zu schraubenförmigen (Helix) oder
zu wellblechartigen (p-Faltblatt) Strukturen (Sekan-
därstruktur). Die Anordnung von Helices und Falr
blättern mit den sie verbindenden Schleifen im
Raum ist die Konformation eines Proteins (Terliar
struktur). Sic bestimmt die Funktion.

Sekundärstrukturen
in Proteinen:

a-Helixund ß-Faltblatt

J.ide entstehen aufgrund der
S.,ppelbindungsci gcnschaft
::r Peptidbindung. Von de-
:.rC=OundN-Hgehendie', .rsserstofflrücken aus, die
:-leiices und Faltblätter zu-
lmmenh;rlten. Ob sich eine
:-ielir oder ein Faltblatt aus-
::ldet, hängt ab von den Sei-
:!nketten R der betejligten

.i er benachbarten Amino-

Die Primärstruktur ist durch kovalente Bindungen
fixiert. Sekundär- und Tertiärstrukturen werden je-
doch nur durch schn ache Bindungskräfte (elektro-
statische und hydrophobe \\'echselwirkungen) zu-
sammengehalten. Sie lösen sich schon bei gerin-

2.
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gen Anderungen von Temperatut Säuregrad und
Ionen-Zusammensetzung des Milieus, bei Einwir-
kung von Fettlösungsmitteln und Verdauungsenzy-
men (Proteasen). Bereits die Spaltung einer einzi-
gen Peptidbindung kann die Konformation eines
Irroteins grundlegend verändern und damit auch
seine Funktion. Temperaturerhöhung übcr 80 " C
oder Anstieg des Säuregrads führt in der Ilegel zur
irreversiblen Aggregation der Proteir-rmoleküle (De-
naturierung).
Die Konformation eines Proteins ist kein fest Sege-
bener Zustand, wie es die Modelle aus Röntgen-
strukturanalysen suggerieren, sondern ein dynami-
scher Prozess. Alles flielSt, alles bewegt.sicfu - nicht nur
die Proteinmoleküle im löslichen Raum der Zelle
oder in der Zellmcmbran, auch ein Protein in sich.
Es pendelt blitzschnell zwischen verschiedenen Zu-
ständen (2. B. mit vorwiegend helikalen oder well-
blechartigen Sekundärstrukturen), wobei der Zu-
stand, in dem das Molekül sich am häufigsten (oder
fast ausschließlich) befindet, der energetisch gülrs-
tigste ist (d. h. der Zustand mit dem geringsten Ge-
halt an innerer Energie).
Proteine, in deren [laumstruktur viele wellblechar
lige Faltblättcr stecken, sind durch Verdauungsenzy-
me (Proteasen) schwerer angreilbar als Proteine mit
schr nubent'örmigen Strukturen. Außerdem neigen sie
dazu, mlt anderen Proteinen zu aggregieren (gleich
Wellblechen , die ntan gut stapeln kann) .

5. Proteine können anderen Proteinen eine Anderung
der Raumstruktur aufzwingen. Dieses Phänomen
ist seit langem bekannt a1s Protein-Protein-Wech-
selwirkung z. B. bei der intrazellulären Informati-
onsübertragung eines Hormonsignals von der Plas-
mamembran zum Zellkern. Es ist keine Besonder-
heit der Prion-Proteine.

6. Membranproteine durchlaufen einen Kreislauf aus
Aufnahme in das Zellinnere (Endozyfose) und erneu-
te Einlagerung in die Plasmamembran (Exozvtose).
Nicht mehr funktionsfähige Proteine werden da-
bei ausgesondert und lysosomal abgebaut.

4.
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PrP' ist das funktionsfähige
Protein in der Helir-Form, das
len Krcislauf zwischen Mem-
hran rnd Fndosomen durch-
läuft.
PiPS' ist das nicht funktions-
iähige Proteinin der Faltblatt-
Form, das die Tendenz hatzu
aggregieren und als Aggregat
:chwer verdaulich ist. Geal-
ierte odcr nicht mehr funkti-
rrnsfähige Proteinc werden
nach Vcrschmclzung eines
Endosoms mib einem Lyso-
:om durch dessen Proteasen
zu Aminosäuren abgebaut,
die von der Zelle wiederver-
rrertet werden.
Schwer abbaubare Proteine
oder Protein-Komplexe blei-
ben in den sekundären Lyso-
somen (d. i. ein mit einem En-
dosom fusioniertes Lysosom)
Iiegen. lhre intrazelluläre Ak-
kumulation fuhrt zur Bildung
lon Vakuolen.
le größer das Aggregat aus
PrPslMolekülen wird, umso
schwerer abbaubar ist es (re-
1,1 t ioe P r ot e ase- Resisteflz).

Ptusrrrn S. B. (1997\, Prion
Diseases and the BSE Crisis
Science, 278: 245-350

PRUSTNER S. B. (1998), Pr"lors
Proc. Natl. Acad. Sci. USA,
95:13363-13383

Endozytose-Exozytose-Kreislauf von
Membranproteinen

dargestellt am Prion-Protei& PrP"

Lysosom

Struktur und Funktion des Proteins in den
Plaques auf Nervenzellery genannt PRION-
Protein

Es handelt sich um ein natürliches Membranprotein,
das wie alle Membranproteine einen Kohlenhydral
anteil hat (Clykoprotein). Es besteht aus etwa 250 Ami-
nosäuren und hat einc Molmasse von etwa 30.000 Da.
Über einen hydrophoben helikalen Abschnitt und ein
Phospholipid (Glykosyl-Phosphatidylinositol, GPI) ist
es mit der Membran verankert. Die extrazellulären Ab-
schnitte der Peptidkette sind überwiegend zu helika-
len Sekundärstrukturen gefaltet (insgesamt 7 Heliccs);
zwei kürzere Abschnitte bcstehen aus Faltblättern. Zu-
sätzlich gibt es einen Bereich, in dem sich eine Sequenz
aus acht Aminosäuren mehrfach wiederholt (Ocfa-
repeats). Dre Konformation rvird durch eine Disulfid-
briicke stabilisiert.

3.1
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PRION

extrazellulär

intrazellulär

Die Aminosäuresequenz zeigt einen großen Polymor-
phismus sowohl zwischen verschiedenen Tierarten als
iuch innerhalb einerArt. Zahlreiche Mutationen sind
inzwischen im menschlichen Prion-Protein nachgewie-
sen, von denen einige für das Entstehen einer Spon-
giformen Enzephalopathie verantwortlich zu sein
icheinen. Je nach Lage und Art der Mutation beein-
flussen sie den Zeitpunkt, an dem die Krankheit aus-
bricht, sowie das Erscheinungsbild bzw. den Schwere-
grad der Krankheit.
Das Prion-Protein enthä1t bis zu vier Kupfer-Kationcn,
die mit Histidin-Resten Komplexe bilden. Vier Helices
binden ie ein Kupfer-Kation. Kupfcr ist an vielen Reak-
tionen der Elektronen-ÜTtrertragung beteiligt (O xid a t io n I
Reduktion) . Ein wichtiges kupferhaltiges Enzym im Cy-
tosoi ist die Superoxid-Dismutase, die das überall und
ständig entstehende gefährliche Sauerstoff-Radikal
(O,) unschädlich macht. Das Prion-Protein könnte die
seii langem geforderte extrazelluläre Superoxid-Dis-
mutase sein, welche die Außenseite der Plasmamem-
bran vor Attacken dcr Sauerstoff-Radikale schützt.
Nicht nur Nervenzellen, sondern alle Zellen müssen
durch eine extrazelluläre Superoxid-Dismutase ge-
schützt werden. Das erklärt, warum sich Prion-Prote-
ine übcrall, mit Ausnahme der Erythrozyten, nachwei-
sen lassen.

Modell des kupferhaltigen
Prion-Proteins

mit tmnsmembranärer hclika-
ler Domäne, vier extrazellulä-
ren Helices, die Kupfer bin-
den, und einem Glykosyl-
Phosphatidyl-lnositol (GPI-
Anker)

Bnowr D. R./WoNc B. S./He-
r.rz F. / Cr-rvr C. / Haswtr-r S. J. /
JoNrs I. M. (1.999), Normnl
prion prote in has an actitity like
that of supootide dismulase
Biochem. J.,344: 1 5

':i', 1r.-,rsl- und Sale:::r::
i-:irlali enL.teher. .::-:::
':::.i rn girorier Zahl ir:: :e
i-:,i.-h - des \\ r<.e- i-:::
:-:aiLientrerler ar-r. de: L =
:elungs=trahlung ie:'..:
--:'-ausrseichlith ausl*:r
.::.J.
3a:rk der kupierhal::e. i:
-:o\id-Dismuta- i.':-:.r.
::e mersten dieser ge::-j
:::en Radilale neuEai:<
-.ienlen. t'eserr §e ei:ra- 3;
ien anrichten.

lVie entstehen extn
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Hvdroxyl- und Saucrstoff-
Radikale entstehen ständig
'.,lnd in großer Zahl bei der
Radiolyse des Wassers durch
Strahlentreffer aus der Um-
:ebungsstrahlung, der wir
unausweichlich aüsgesctzt
:ind.
Dank dcr kupferhaltigcn Su-
peroxid-Dismutase könncn
lie meisten dieser gefährli
;hen Iladikale neutralisiert
'.r'erden, bevor sie einen Scha-
len anrichten.

Katalase: 2IJ2O2) o,+2}IzO

Wie entstehen extrazelluläre Plaques und intrazelluläre Vakuolen?

Pnusunn zeigte, dass das Prion-Protein in den Plaques
bei unveränderter Primärstruktur eine andere Konfor-
mation besitzt. Während das native Protein überwie-
gend helikale Strukturen und kaum Faltblattstruktu-
ren aufweist, sind in den Aggregaten etliche Helices
zu Faltblättern umgewandelt. Proteine mit vorwie-
gend Faltblatt-Strukturen haben die Tendenz zu aggre-
gieren und sind in dieser Form schwer abbaubar.
Entsprechend unserer Vorstellung von der Dynamik
in den Proteinstrukturen kann man annehmen, dass
das native Prion-Protein gelegentlich von der Helix-
Form indie Faltblatt-Form umklappt, dann aberblitz-
schnell wieder in die Hellr-Form zurückkehrt, weil dies
der energetisch günstigere Zustand ist. Sollten aber
von den Thusenden dieser Prion-Proteine auf der Ober-
fläche einer Zelle zufällig zwei unmittelbar benachbar-
te in derselben Sekunde in die Faltblatt-Form umklap-
pen, so können sie aggregieren und dann nicht sofort
wieder in die Helix-Form zurückklappen. Sie würden
ihre Funktion als Superoxid-Dismutasc verlieren.
Außerdem würden die Aggregate beim Kreislauf von
Endozytose-Exozytose im Zellinnern liegen bleiben,
denn wegen ihrer Faltblatt-Struktur wäre beim natür-
lichen Protein-tu rnoaer der Abbau durch lysosomale
Proteasen verlangsamt.

Radiolyse des Wassers durch kosmische oder
terestrische T-Strahlung:

H,O --+ OH. + H* + e
Hydroxyl-Radikal

e-+Or+O, o

Sauerstoff-Radikal

Superoxid-Dismutase:
2O1' 'r 2 H. '' Hrq

.l
I
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Modell zur Dynamik
des Prion-Proteins

IrrP' = helikalc Form
PrPs' = Faltblatt Form
Das Gleichgcwicht zrvischen
den beiden Zuständen liegt
weit auf der Seitc der heli
kalen Form. Das glcichzeitige
Umklappen zweier bcnach-
barter Pdon-Molekülc in dic
Faltblatt-Form ist ein sehr scl-
tenes Ereignis.

PnusNsn S. B. (1998), Prions
Proc. Natl. Acad. Sci. USA,
95: 13362-13383

Scholz, Ztr .

Dvnamik des mutierten
Prion-Proteins

rLeucin 102 + Prolin r

I .. C:ei.hses i.hi zi..--r--.
:.: :'eiden Zustärie: .::
- -a: :nehr so ein;t::: :
:.: :Jeiir-Form. s.t,:.. :
l: :a::1 jeizt hau:::e: :: :
::-:: -:i:-F(rrm uml(2::: -:i
: . .',:ir-heinli.h-l<e:: ::: :
I :::: r on AqEre:::=: :

Es r,r.äre zwar ein seltenes und zunächst folgenloses
Ercignis. Jcdoch auch seltene Ereignisse addieren sich
im Lauf von Jahrzehnten und können zum natrirlichen
Alterungsprozess beitragen.

Die Konformationsänderung eines Membranprote-
ins von Helix- zu Faltblatt-Struktur im Rahmen der
intramolekularen Protein-Dynamik bewirkt Mole-
kül-Aggregation und Protease-Resistenz.

Genetische Defekte begünstigen die
Tendenz zu Konf ormationsänderungen

Pnusrxrn hatbei Patienten mit familiärer Spongiformer
Enzephalopathie Punktmutationen des Prion-Proteins
an kdtischer Stelle nachgewiesen. Er schreibt in sei-
ner No&el lecture: Interestingly, all of the known point
tntrtntions in PrP with biological significance occur either
,rithin or adjacent to regions ofputatioe secondan/ structure
.utl rc stLch, nppear to destabilize the structure ot' PrP.U:nd
zuvor: ... the major conformational change that ocurs dur-
l,:* con'oersiort of PrP' (i. e. Protein in der Helix-Form)
-.. Pr-Pi (i. e. Protein in der Faltblatt-Form) has been
i..;.tli-ed largely, btü not entirely, to a region bounded by
".:;i'lues 90 nnd 112.
Die erste dieser Mutationen, die PnusrNEn in elner Fa-
rnilie mit gehäuftem Auftreten einer Spongiformen En-
zephalopathie vom Typ Gnnsrnr,a.ux-SrnÄusst-sn-ScnsrN-
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Dynamik des mutie en
Prion-Proteins

(Leucin 102 * Prolin)

Das Gleichgewicht zwischen
len beiden Zuständen liegt
dcht mehr so eindeutig bei
Jer Helix-Form, sodass das
Protein jetzt häufiger in die
Faltblatt-Form umklappt und
iie Wahrscheinlichkeit fur die
Bildung von Aggregaten an-
:teigt.

KER fand, war ein Austausch der Base Thymin gegen
die Base Cytosin im Codon 102 des Gens für das Pla-
que-bildende Protein. Statt Leucin enthielt das Prote-
in im kritischen Abschnitt jetzt Prolin. Prolin aber ist
bekannt als Hell x-Br echer.

PIaque-Bildung

Offensichtlich beeinflussen Punktmutationen das
Gleichgewicht des Prion-Proteins zwischen Helix- und
Faltblatt-Form; genauer: Die Helix-Form ist nicht mehr
der weitaus günstigere energetische Zustand, sodass
das Umklappen in die Faltblatt-Form häufiger erfolgt.
Und somit steigt die Wahrscheinlichkeit, dass zwei be-
nachbarte Proteine aggregieren. Wenn sich an das ers-
te Aggregat (tuie an einen Keim beim Kristallisieren oon
Salzen) weltere umgefaltete MoleküIe hängen, ent-
stehen schließlich die tlpischen Plaques.
Eir-r normalerweise sehr seltenes Ereignis, das mögli-
cherweise zur nahirlichen Alterung beiträgt, kann zur
Krankheitsursache werden. Wann die Krankheit mani-
fest wird, hängt davon ab, wie stark Lage und Art der
Punktmutation das Gleichgewicht verändern.
Wenn bei sehr seltcner Aggregat-Bildung der lysoso-
male Abbau, trotz relativer Protease-Resistenz, noch
leidlich Schritt halten und eine Akkumulation verhin-
dern kann, ist dies bei häufiger Bildung nicht mehr ge-
geben. Die Aggregate wachsen zu mikroskopisch sicht-
baren Plaques an. Sie häufen sich in Vakuolen an, die
dann im mikroskopischen Bild als intrazeiluläre Lö-
cher zu erkennen sind (deshalb: schwammt'örmig oder
spongit'orm).
Nervenzellen, deren Rezeptoren auf der Oberfläche
durch Plaques ze rklebt sind, werden funktionslos und
begehen Bilanzselbstmord (programmierter Zelltod =
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Apoptose). Wenn der energielieferndc Stoffwechsel
durch die immer größer werdenden Vakuolen gestört
ist, sterben die Ze1len ab (Nekrose). Sie werden von
Fresszcllen (Mlkroglla) beseitigt.
Ein weiterer Grund für das Abstcrben der Zeilen könn-
te der Funktionsverlust des Prion-Proteins als Super-
oxid-Dismutase sein. Wcnn immer mefu Vertreter die-
ses lebenswichtigen Enzyms ausfallen, sind die Ze1-
len zunehmend sc1-rutzlos den Sauerstoff-Radikalen
ausgcliefert.
PIaque- und Vakuolen-Bildung finden vermutlich nicht
nur im Cehirn statt, sondern bei entsprechender ge-
netischer Disposition in al1en Geweben. Nur sind sie
dort folgenlos, weil ir-r regenerierenden Geweben apo-
ptohsche und nekrotische Zellen rasch ersetzt wcr-
den. Im Gehirn ist dagegen ein Zellverlust irreparabel
und fuhrt zum zunehmenden Funktionsverlust.

Anmerkungen zu genetischen Defekten als
vererbbare Keimbahn-Mutationen oder
erworbene somatische Mutationen

1. Bei den familiären Formen der Spongiformen Enze-
phalopathie (SE) si:nd es ztererbbare Keinfuahn-Muta-
tlonen. In den Keimdrüsenzellen eines Individuums
trat eine Mutation als Einzelereignis auf, die den
nachfolgenden Generationen weitergegeben wur-
de.
!\renn der Erbgang dominanf ist, wird jeder spätere
Erbmalträger die Disposition haben, an einer SE
zu erkranken. Generell sind aber rezessi'oe Erbgtin-
ge die häufigslen. Erst das Zusammentrcffen von
defekten väterlichen und müttcrlichen Genen führt
zur Disposition. Deshalb wird der genctische De-
fekt erst nach etlichen Ccnerationen manifest, wenn
er sich in einer Population ausgebreitet hat. Das 8e-
schieht rclativ rasch in Inzucht-Populationen (2. B.
Schafherden), wic sie bei der Tierzucht die Regel
sind. Die Methode der künstlichen Besamung (ein
Bulle ist derVatcr aon t:ielen zehntausend Rifidern) be-

)
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J.

schleunigt die Ausbreihmg einer Mutation im Gen-
Pool einer Population.
Ncben der seltenen, auf nur wcnige Familicn be-
schränkten (dort aber gehäuft auftretenden) famili-
ären SE gibt es sporadisch auftretende Krankhei-
ten, bei denen eine familiäre Häufung nicht erkenn-
bar ist. Sie hat bei CJK, einer humanen SE, eine Häu-
figkeit von eins zu einer Million in der westeuropä-
ischcn Bevölkerung. Aufgrund des histologischen
Erscheinur-rgsbildes liegt ihr wahrscheinlich der glei-
che Mechanismus im Gehirn zugrunde (d. h. Pla-
que-Entstehung auf Nervenzellen und Vakuolen-
Bildung in Nervenzellen). Es ist deshalb anzuneh-
men, dass auch hier ein genetischer Defekt die Ur-
sache ist. Die Mutation ist jedoch beim betroffenen
Individuum selbst aufgctreten, und zwar im Erb-
gut einer einzigen Nervenzelle oder einzelner Ner-
venzellen. Sie muss zu einem frühen Zeitpunkt dcr
Entwicklung erfolgt sein, wenn Nervenzellen noch
proliferieren. Es handelt sich um erne erworbene so-
matische Mutation.
Somatische Mutat ionen können spontan auftreten,
oder sie werden verursacht durch Einwirkung der
ubiquitären genotoxischen Noxen, teils natürlichen
Ursprungs (2. B. energiereiche Strahlung: kosmisch,
terrestrisch, K-40 u. a.), in zunehmendem Maß auch
anthropogenen Ursprungs. Sie können repariert
werden, solang sie zu einem frühen Zeitpunkt des
ZeTlzykT:us gesetzt werden, jedoch nicht mehr, wenn
sie kurz vor der nächsten Zellteilung erfolgen. Da
der Defekt mcist nur cines der beiden Gene (väter-
lich oder mütterlich), durch die ein Protein codiert
ist, trifft, wird der genetische Defekt als krankma-
chende Disposition manifest, wenn jedes Gen zur
Synthese des betreffenden Proteins beiträgt.
Im Fall einer ,(eimbahn-Mutation fiägt jede Zelle den
Defekt in ihrem Erbgut. Bei den familiären SE-For-
men beginrlt die Krankheit meist früh und betrifft
viele Hirnareale. Bei Kuru (entgegen der Lehrbuch-
meinung wahrscheinlich keine Infektionskrank-
heit, sondern eine Erbkrankheit) erkranken schon
Kinder. Bei den BSE-Rindern in Großbritannien lag
das Erkrankungsmaximum im ,, jugendlichen" Al-
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6.

ter von fünf Jahren (wenn nran bedenkt, dass ein
Rind 15 bis 25 Jahre alt werden kann).
Bei somatischen Mutationan sind dagegen nur die
Nervenzellen betrolTen, die sich von der Zelle ab-
leiten, in der die Mutation erfolgte. Die sporadi-
sche CJK ist eine §pische Alterskrankheii. Vermut-
lich bricl-rt sie umso spätcr aus, je später in der Em-
brvonalentrvicklung eine Nen enzelle von einer ge-
notoxischcn Noxc gctroffen rvurde; denn ie später
die Mutation des fraglicher-L Gens erfolgt, desto klei-
ner isi der Klon aus der ursprünglich mutierten Zel-
1e, und desto später erreicht das spongi{orm verän-
derte Hirnareal eine Größc, bei der klinische Sym-
ptome auftreten.
\lutationen sind -stoc/rnsllscfu e Ereignisse; sie erfol-
gcn zufrillig und ungerichtet. Ein Langzeitschaden
kann durcl-L einen einzigen Treffer ausgclöst wer-
den. Bei gegebener mutagener Grundbelastung
lässt sich für große Populationen eine Häufigkeit
angebcn, für das Individuum jedoch nur eine Wahr-
scheinlichkeit (vergleicl-Lbar einem Treffer bcim
Lotto). Die Häufigkeit für CJK beträgt in Deutsch-
lanc1 50 bis 100 Fäl1e pro .[ahr; die Wahrscheinlich-
keit, an CJK zu erkranken, liegt im Mittel bei eins
zu einer Million pro Jahr.

Nicht nur Mutationen, auch exogene
Einflüsse fördern die Plaque- und
\-akuolen-Bildung

\er.rere Beobachtungen legen nahe, dass nicht nur Mu-
tari(rne11 in kritischen Bereichen des Prion-Proteins das
L mklappen in die Faltblatt-Form bcgünstigen. Die
.{usbildung von Plaques und Vakuolen kann mög1i-
cherrveise auch durch exogene Einflüsse so se1-tr be-
schleunigt sein, dass die Bandbreite der natürlichen
Altersdegeneration überschritten n'ircl und das Krank-
heitsbild derSpongiformen Enzephalopathie entsteht.
Für zrvei cxogene Einflüssc gibt es Hinweise: Kupfer-
Mangel, allein oder zusammen mit Mangan-Intoxi-
kation. u nrl Autoimmu n-Antikörper.

.-...
D\ ;,l3mil ie: P-r:'

l:r:e::1a jn \i'1":::::.:
. .- tr. <>rr::-.- - -

!\::: e: urd o;s- fi-:::.
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- --:rt K. H. (1964), The bio
. .i lrnce elü ents a d their
. :,r nrttrition

'. r:ure,230: 115

: \1.\\N W. /Brnrucrn H.
: lt,Kupfe nangel, ein mög

. BsE-auslösetldet Fakt ov?
llant. Nutr. Soil sci., 164:

:::-135

:r:o\ l. H/JEDBETT J. N.
-- 1 r, Hist o patholog ical s inila-
- . : l'tfitteen scrapie and cupri-

- :::oticity itt nice
'.::ure, 230: 115

'. ..r D. R./H,..r,rzF./Gless-
- L. L./Worvc B. S/Jorrs

\1. Cuvr C./Heswrr-r S. J.
a ''t)), Conseq cnces of fian

.:e replncentent of cLtppet for
,: |rotein functiall ind pro-

:.r;c resislance
: \18O. J., 19: 1180-1186

Dynamik des Pdon-
Proteins in Abhängigkeit

\ on der Sättigung mit
Kupfer und/oder Mangan
I = helikale FoIm ist sta

: :.iert durch SäiLiEiun€i der
::idungssfellen mit Cu.
:f = Faltblati-Form, die be

.-::lstigt ist, wcnn Cu durcll
'.1--,ngan (Mn) ersetzt ist.
'. I r.lell zrveier benachb.rrter
l:.,leine, das eine voll mit Cu,
i is andere voll mit Mn gcsät-
': ::. Dic Wahrschcinlichkcit,
.:..ss bcide glcichzcitig um-
. .:.ppcn und aggrcgicrcn, ist
.::1oht, u.cil das Clcichgc-
.:;ht der Mn-Form auf dcr

-rte des Faltblatts liegt.

Kupfer-Mangel und/oder Mangan-Intoxikation

Seit Jahrzehnten ist bekannt, dass Kupfer-Mangel bei
Weidetieren schwere neurologischc Störungcn hervor-
ruft, die als szrrq back disease, enzootische Ataxie oder
Fallsucht beschrieben wurden. ln den 1970er Jahren
wurde gezeigt, dass experimentelle Kupfer-Verarmung
durch Wegfangen von Kupfer (mittels Cuprizor-re) zu
Scrapie-ähnlichen Symptomen f ührt.
ln Kulturen von Ncrvenzcllen haben Prion-Protcine
eine antioxidative Wirkung, die sie verlieren, wenn aus
dem Inkubationsmedium Kupfer entfernt wird, insbe-
sondere, wenn Kupfer durch Mangan ersetzt wird. Die
Besetzung aller vier Bindungsstellen mit Kupfer scheint
die helikale Struktur zu stabilisieren. Je weniger das
Protein aber mit Kupfer gesättigt ist, umso instabiler
wird es. Bindet es statt Kupfer Mangan, das ein schn ä-
cherer Komplex-Bildner ist, so scheint dies den Uber-
gang in den Faltblatt-Zustand und die Aggregation zu
fördern, zumindest l/, ,i f/o.

Helix
Form

Twl
dsaa§,

Ein absoluter Kupfer-Mangel ist in der Natur undenk-
bar und auch experimentell kaum zu erzielen. Ein
schrverer Kupfcr-Mangel wäre letal; nicht so sehr we-
gen der Superoxid-Dismutasen, sondern wegen des
Schlussenzyms der Atmungskctte, das die Elektronen
auf O, überträgt. Ohnc Cytochrom-c-Oxidase kein
ATP, ohne ATP kein Leben! Bevor neurologische Stö-
rungen auftreten könnten, rräre das Versuchstier längst
an ATP-Mangel gestorben.
Denkbar ist ledigllch ein latenter Kupfer-Mangel, der
in Verbindung mit einem Ungleichgewicht im Ange-
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bot von komplexbildenden Spurenelementen (Man-
gan, Zink) das Prion-Protein labilisiert, insbesondere

denz zum häufigeren Umfaltcn hat.
Auchhier gilt,ruas iLtir xon xielen gettetischen Det'eliat ken-
nen: Eine l«ankntochende genetisclte Dis1tositiott iuird erst
durch cxogetrc Eitlflüssc aus der Unruclt tnnuifest. Eirt tt1-
plscfus BeisTtid ist der Altersdinbetes; Erbrnlage tmd lnng-
j ä h r igr: F eh I er näh / u ng tlt [issen zu sam nrcnkontnut.

Sch...z. Z'-::

Autoimmunantikörper

-{ntikörper gegen ein an sich harmloses Bodenbakte-
rium (Acinetobactcr) könncn auch mit dcm Prion-Pro-
tcin reagieren. Die BSE-Rinder, bei denen bislang nach
Antikörpern gegen Acinetobacter gesucht it urde, hat-

"molekulare Mimikry "

Epitope
auf Enzymen in
Acinetobacter

gleichen ...

... Epitopen

in Netvenzellcn

im Darm von
Rind, Mensch u. a.

Antikörper/l\

Eour:'rcLR Ä. /Prnr J.,/tr\tlsoN
C. /Tu,:rnlr, C- /Trtr.cN.", H./
CLNNr\(;HANr P/ETTELATE C.
( 1998),
R oti n c Sp on Si f o r »t tn c e ltl n I ol a
tlt,,/: Contltorison fu1t'eeti the
Pfiol1 lrypotltsis and Lht a ta
inutute theortl
Journal of Nuiritional & En
vironmenLal Mcdicine, E: 265-
276

Autoimmun-Theorie nach
Prof. Alan Ebringer

King's College, London

Das antigenc Epitop auf einer
Vinyl-Translerase in Acineto-
ba.tcr. das übereinstimmt mit
eincm Epitop auf dem bovi-
nen Prion-l'rotein, hat die
Aminosäure-Sequenz Clut-
amin Valii Tyrosin - T],ro-
sin-Arginin-Prolin \hlin
-Aspartat Gluiamin Tyro
sin-Serin Asparagin GIu
tamin Arginin.

li::nil Jer =-:: e:::
i:: r!:1tilörle: be.: a a:

Pion-Proii::::

]'.1 r;_<p11,i5 jl,i ; ;1' --

r\ as heiLit hier tr
\ntrr'ort: tibert:a

SchaI,

Acinetobacter
FAL AL!KSNF EA OVYYRPVOOYSNON

Dioxygenase Transferase
NGSLSFSWGAEGO(

Decarboxylase

lmmun-
system
intestinale

Lymph knoten
von

Schaf, Rind,
Mensch u. a.

Neurofilament
BGSLSFSWGAEGO(

Myelin Prion
BALIALOKSNFIEA OVYYFPVDOYSNON

Nervenzellen
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::. \cLR, A. (2002), Booine
- :, .: lf orm encephalopatlty
irrort, prcsented at the
::-\C-meeting.

Qlamik des mit einem
lutoantikörper beladenen

Prion-Proteins

r.( = Antikörper gegen ein
:.:.op auf eincm Enz).rn in
r.-:netobactcr, das dic glei-
r -en antigcncn Eigcnschaf-
:.: hat wie ein Epitop auf
::= Prion-Protein.

'C^,^^^*tl3l##i
Assresat r' 7

ten im Blut einen deutlich höheren Antikörper-Gehalt
als gesunde Rinder. Offensichtlich haben Proteinc von
Acinetobacter und das Prion-Protein zu{ä11i9 eine ähn-
lichc antigene Determinante (Epitop), sodass eine
Kreuzreaktion mög1ich ist. Solch ein Phänomen nennt
man molekulare Mimikry.
Beim Prion-Protein liegt das Epitop, dessen Amino-
säuresequenz mit einem Abschnitt einer bakteriellen
Transferase übereinstimmt, ziemlich exponiert an der
Oberflächc. Es ist denkbar, dass bei Beladung mit An-
tikörpern die Cleichgewichtslage des Proteins zwi-
schen Helix- und Faltblatt-Zustand zugunsten des letz-
teren verschoben ist. Dies hätte denselben (oder sogar
größeren) Effekt wie (als) ein genetischer Defekt.

Plaque-Bildung

t-
a

F

f

t
F
?

t

Die Vorstellung, dass eine neurodegenerative Krank-
heit übertragbar sein kann, geht zurück auf Gelousrr.
Er injizierte Gehirnextrakte von Patienten, die an der
CnEurzrnlor-J,txor-Krankheit (CJK) verstorben waren,
direkt in das Gehirn von Affen. Nach Jahresfrist zeig-
ten sie schwere neurologische Störungen. Bei der Ob-
duktion fand er im Gehirn Plaques und Vakuolen, also
das, was man auch bei Spongiformen Enzephalopa-
thien findet.

41

Tr ansmissible sp ongif orm Encephalop athy,
was heißt hier ,,transmissible"?
.{ntwort: übertragbar durch intrazerebrale Injektion

- :.: J. C./G,nlousr< D. J./
:--.'.R D. M./ALPEnS M. P/
:r -. E./Danrn- P. M./lr4qn-
. ..\{. B. (1968), Oe tzfeldt-
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Den Anhängern «

diese Befunde alt

. .. doch wie welu

Gepusr« interpretierte dieses auf höchst artifizielle
Weise erzeugte Phinomen mit der Übertrag,unH von
Viren. Er postulierte einen neuen unconttcntional Yi-
rus-Typ, den sog . slow airus.
Grlousl:xs slozr zrlras wurde jedoch niemals 6;efunden.
Stattdessen gelang Ptuslrun 1982 die Identifizierung
der P1aques, die für diese neurodegencrative Krank-
heit charakteristisch sind, als Aggregate eines in sei-
ner KonJormation veränderten körpereigenen Mem-
branproteins. Die Aggregate - so nahm er an - ver-
mehren sich autokatalytisch (sle arnplilizieren siclt). Das
drrch intrazerebrale [njektion übertragene Agens war
von nun an kein Vints, sondern ein Prion, ein Protein-
Aggregat, das im fremden Organismus die dort vor-
handenen gleichartigcn Proteine zwingt, ebenfalls zu
aggregieren.

Körpereigenes Prion-Protein

G6lfi) 66öZ»
lriiäJEl",'"1 Praque-Birdun'

,1 u^;\.\\\Plaque-Bildung

ffiffi,ffimffi§
Prion-Aggregat aus einem fremden Organismus

Spekulatives Modell der
Plaque-Bildung, ausgelöst

durch ein in das Gehim
iniiziertes körpelfremdes

Aggregat aus Pdon-
Proteinen

Das Aggregat fördert durch
Protein-l'rotein-Wechselwir-
kung die Umlagerung von
Molekülen des normalen
Mcmbranproteins aus der
Hclix- in die Faltblatt-Form
und deren Anlagerung an
das Aggregat, das allmählich
zur Größe eines Plaques an-
wächst-

Prionen wirken utie ein Keim,
L.on den die Kristallbildung in
eiw gesättigten Salzlösunt aus
gellt.

In zahlreichen Laborexperimenten wurde mittels in-
trazerebraler Injektion die Cesetzmäßigkeit der Plaque-
Entstehung studiert. Dabei fand man:
a. Die Prioncn stoßen den autokatalytischen Vorgang

der Plaque-Bildung, den sie zuvor im kranken Ge-
hirn bewirkten, nun auch im gesunden Gehirn an.

b. Die Plaqucs bestehen aus körpereigenen Eiweißen,
auch wenn die Piaque-Bildung durch Prionen aus
einem fremden Organismus angestoßen wird.

c. Sie erfolgt umso leichte4 je ähnlicher das Membran-
protein von Spender und Empfänger ist (d. h. rasch
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Den Anhängern der Prionen-Hypothese genügen
diese Befunde als Beweis ...

... doch wie wehrt sich der Körper gegen artfremdes Eiweiß?

d.

e.

f.

innerhalb einer Art, r,'erzögert bei Sprung über Ar-
tengrenzen hinweg).
In Knock-out-Mäusen, denen das Gen für dieses
Mcmbranprotein entlernt wurde, lässt sich keine
Plaque-Bildung durch Prionen induzicren.
In transgenen Mäusen, denen nach Ausschaltung
des Mäuse-Prion-Gens das menschliche Prion-Gen
eingepflanzt wurde, entstehcn nach Injektion von
BSE-Gehirn Plaques aus humanem Protein.
Auf Mäuse, deren Immunsystem geschwächt ist
oder gänzlich ausgeschaltct wurde, 1ässt sich kei-
ne Spongiforme Enzephalopathie übertragen.

Jeder weiß: Cegen artfremdcs Eiweiß wehren wir uns
mit unserem Immunsystem! Wir produzieren dage-
gen gerichtete spezifische Antikörper, die das Frem-
de markieren, damit Abwehrzellen es vernichten krin-
nen.
Jedoch seit drei Jahrzehnten akzepticren Neurologen
und Neuropathologen, Universitätslehrer, Lehrbuch-
autoren, die scientific community bis hin zum Nobel-
preis-Komitee das Dogma von der Llbertragbarkeit
neurodegenerativer Krankheiten - ohne zu fragen, wie
sich der Organismus wehrt, wenn ihm artfremdes Hirn-
material direkt ins Gehirn gespritzt wird, ohne zu fra-
gen, welche Rolle dabei das In-rmunsystem spielt, ohne
zr fragen, ob nicht Immunreaktionen im Gehirn zu
Symptomen einer Spongiformen Enzephalopathie füh-
ren.
Wo sind die Kontrollexperimente, bei denen Gehirn
von gesunden Tieren injiziert wurdc? Fehlanzeige!

Nach clem Vortrag eines Mitarbeiters PnuuNats,1997 ,

fragte ich rlen Expertett fiir lnfektionsexperifiente nach
der Trtumatisierung der Versuchstiere durch intrazere-
brale ln jektion zton Hinrertrnktetr wtd nach den lmmun-
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reaktionen, die durch Frenldproteine ausgelöst u,erden.
lch zt:ollte u,issen, zoie er ausschlieJ3en könne, ob dic mor-
phologischen Veränderungen, ein lahr sptiter hn Hirn
des Vcrstchstieres, das die hrtLtale Prozedur iiberlebt hat,
nicht die Folge zton lmnrunreaktionen sind.
Die Antl-L1ort -üar: Es giht keine lmntunreaktionen.
Auf die Frnge, uo nnn das nocl esen könne, kan die
Antuort: Würschelnlich haben wir das nicht publizicrt,
t,eil das doch trit:isl ist.
Attf dic uersprochene Litcrat ursteLle, die meine Zueifel
hättc lusrtiumen lönnen, runrte ich noch imnrcr.

199E erschien aus dem Kings CoJlege London eine Ar-
beit, d ie alle, die lntrazercbrale lnjektionen 7)on Hirnmate-
t.iil iiir ausreichend haltcn, un die lnfektiosität der Pnust-
rllsc/reir Prionen zu beweisen, als Dilettanten erschei-
nen lässt - einschließlich der Weisen im Nobel-Komi-
tee.
In Experimentcn mit intrazerebraler Injektion von
Hirnmaterial, so schreibt dort der lmmunologe EnnrN-
cr:rr, wircl nicht unbedingt ein infektiöses Agens für
Scrapie oder BSE übcrtragen, wie immer behauptet
wird. Viel rn",ahrscheinlicher ist, dass die neurologi-
schen Symptome, die die überlebenden Tierc nachJah-
resfrist zeigcn, solvie die Plaques und vakuolisierten
Zellen, die man in ihrem Cehirn findet, Zeichen einer
Autoimmunkrankheit vom Typ der Allergischen En-
zephalomyelitis sind.
Seit den Tolln ut-Impfungen von Lours Pesrrun ist be-
kar-Lnt, dass artfrcmdes Hirn-Eiweiß, parenteral verab-
reicht, nach lär-rgerer Lalenz z,u schweren neurologi-
schen Störungen führen kann. Seit 30 Jahren weiß man,
dass es sich hierbei um eine Autoimmunkrankl.rcit han-
delt (gcnannt Erperitnentelle Allergiscfu Enzephnlomyeli
i ls, EAE), die sowohl klinisch als auch histologisch das
Erscheinungsbild eincr Spongiformen Enzephalopa-
thie hat und mit dieser verwechselt werden kann. An-
tikörper, vom Immunsystem zur Abwehr artfrernder
Hirnproteine hergestellt, könncn sich in eincr Kreuz-
reaktion auch gegen bestimmte körpereigene Hirn-
proteine richten und Nervenzellen zerstören.
Aus immunologischer Sicht sind die intrazerebralen
Injektionserpcrimente, von Gelousrr bis Pnusxrn und

ErRr\GlR A./Pnir J. /Wtsor
C./Ttronrr C. /Tlvl.r-r H./
Ct...lrltrcuev P / Er rlr,ct C.
(1998) , lJoail e spotlgifotm ctre
plLal opo f hy : Conparis Ln b et -

Eeil the Prian Hypothesis and
I lrc At tt ai111 i t 1 w 1 e Th co nl
Joumal of Nutdiional & En-
vironmental Medicine, 8: 265
276

PRr\rAS J. /RAr\i C. S./Wrs-
NrlrlsKr H. (1969), An ullra-
strlt.fltnl studv of cxpetit enlal
tlemyel inl ion a nd rctnyeli nd-
tian: ChroniL cxperintltal al
lergic etrctphtlomyclitis itt the
ceht'tatl efi)out sllstei1
Journal of Laboratory Invest.,
21:4724E3

RerNr C. S./Sr,-orn D. H./
V,rsem M. P./Sror..r S. H.
(1 97 4), Ch rot ti c cxpctinrctlt Lll
allergic enc/,l tßlotnyelitis it1 i1-
brcd gtLiuea pigs
Journ.rl of I-abotatorv Invest.,
31: 369 380

. :--'- .\,_- -
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.... C. J./Jov A. /FIETTNER

vielen anderen, die angeblich so eindeutig die Uber-
tragbarkeit beweisen, fragn'ürdig. Mriglicherweise
zeigten sie nichts anderes als eine EAE. Dafür würde
sprechen, dass sich in immungeschwächtcn Mäusen
mit BSE-Hirnextrakt keine Mäusc-SE auslösen 1ässt.
Das negative Ergebnis mit Knock-out-Mäusen wäre
ebenlalls leicht zu erklären: Wenn das fragliche Pro-
tein nicht vorhanden ist, gibt cs auch keine Kreuz-
reaktion.
Auch die angebliche Übertragung dcr Cnrurzrrlor-Ja-
roe-Krankheit (CJK) durch Hypophysen-Präparate (ge-
wonnen aus Leichen) sollte überdacht werden. Bis 1986
gab es vier Fälle von CJK bei jüngeren Patienten, de-
nen als Kinder solche Präparate injiziert worden wa-
ren. Es ist unwahrscheinlich, dass Hypophysen von
CJK-Patienten in größerer ZahI zrr Herstellung der
Präparate vern endet wurden. Wahrsc}reinlicher ist,
dass es sich um eine EAE handelte, also um eine durch
fremdes Hirnmaterial ausgelöste Autoimmunkrank-
heit.
1987 erlag Pnusn"nn der Versuchung, seinebis dahin we-
nig beachteten Prionen als Verursacher einer Seuche,
nämlich der BSE-Epidemie in England, ins Spiel zu
bringen, was ihm enorme Publizität und zehn Jahre
später den Nobelpreis einbrachte.
Damit war das Paradigma Infektion zementiert: SE-
Erreger waren nicht mehr dic CaToust«schen Viren, son-
dern von nun an die PnusrNr.aschen Prionen, angeblich
viel gefährlicher a1s alles Bisherige, weil erstmals ein
körpereigenes Eiweiß, das nicht vom Immunsystem
bekämpft werden kann, das in{ektiösc Agens ist.

Fnrrro M./Mrvez,q«l M./
-,:ir D. M./PARrsr J. E./. rr P W./Gelousr< D. C.,
.\at, Cli ical ond pntholo' icntures and ldhortttorV

-. - t n t ian of C rcu t zf el d t - J a-
)i;ease in n recipieti ol pi-

::-.t tlcriaed hu1na11 gfoutll

'.. r,; Engl. J. of Mcdicinc,313:
-+-:38
- -:.q R./Bnowx P W./Hu»-

'\\'srrE E. T./RAnAi,oRr E.
: l::c.roo C. P/Gelousx D.

I986), Neuropathological- .:.ltioü of Crcutzfeldqakob
| . .;:: itt flrc exhumed Ameri

' : : ipients of human pituita-
-- . ' ':rlh hortnone: epidemiolo

:,:.1 pathogenetic implica

', , :iology, 35: 932-936
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Pionen-im-TienneDTT BSE-EPIDEMIE IN ENGLAND

Mad cozL, disease in England, folle zrache in Frankreich,
mucü pazza in ltalien, hierlewirbelige Kühe im Allgäu,
das waren bekannte, aber sehr seltene Rinderkrank-
heitcn, a1s man die Rinder noch alt werden ließ. Die-
se alten Iiinder hatten schwere neurologische Störun-
gen: thre Bewegungcn warcn unkoordiniert; sie bra-
chen ständig mit den hinteren Extremitäten ein und
rvaren äußerst schreckhaft und aggressiv Die Krank-
heiten gerieten in Vergessenheit, seitdem die Fleisch-
rinder nicht älter als zwei Jahre und die Milchrinder
selten älter a1s fünf Jahre werden.
In Großbritannien wurden erstmals I985 wieder eini-
ge nad cous beobachtet, und zwar bei relativ jungen
Kühen in südenglischen Milchrinder-Herden. Zu ei-
ner auffälligen Häufung kam es 1986/87. Von einer Epi-
demie konnte zu jenem Zeitpunkt aber noch nicht die
Rede sein. Es gehörten schon seherischc Fähigkeiten
dazu, das massenhafte Auftreten vorherzusagen, das
in den Folgejahren einsetzte rnd 1,992/93 einen Hö-
hepunkt erreichte.

" Prionen-im-Tiermehl"
Hypothese

Bestätigte monatliche BSE Frille in GroJSbritannien uon 1986 bis 1996. Nach Fig. aus
Cor.t.r.r, J. G.lBr-tott R. (1997), BSE: a decade on - part l, Lancet,349: 636-641
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Merkwürdigkeiter
Hypothese als n-er
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P i o n en - im-Ti er m ehl-Hy p othes e

\Ierkwürdigkeitery die bereits 1987 die Prionen-im-Tiermehl-
Hypothese als wenig wahrscheinlich erscheinen ließen

Seit G,ttoussrs Nobelpreis 7976 waren Spongiforme
Enzephalopathien bei Rindern oral übertragbare In-
f ektionskrankheiten. Statt GAIDUST«scher Viren waren
es inzwischen die Pr<usrrurnschen Prionen. Deshalb
stand von Anfang an fest, dass es sich bei dem gehäuf-
ten Auftreten um eine Infektion handelt, bei der ein
Erreger mit dem Futter übertragen wird.
Doch woher kam der Erreger?
Ohne nähere Begründung wurde behauptet, Erreger
seien die Prionen aus Scrapie-kranken SchafcrL die über
das Tiermehl ins Futter gelangt waren und die Rinder
infiziert hatten.
Wenn Rinder über das Tiermehl infiziert werden kön-
ncn, dann müssen sich auch Menschen durch Verzehr
von Rindfleisch infizieren. Eine bloße Vermutung wur-
de rasch zur Hypothese, die im Wechselspiel von Me-
dien und bestimmten wissenschaftlichen Kreisen zu
einem Bedrohungsszenario aufgebauscht wurde. Das
führte zu hysterischen Reaktionen in der BevöIkerung,
die wiederum Politik und Administration zu hastigem
Handeln zwangen.
Bilder von stolpernden Rindern und von Rinderkada-
vern, die in Verbrennungsöfen geschoben wurden,
heizten die Hysterie an. Prionen wurden zum apola-
lyptischen Reiler, der die Menschheit bedroht.

Niemand scl-rien zu fragen, . ..

1. warum die angebliche BSE-Epidemie in Südeng-
land beganr-r, warum Schottland auch später kaum
betroffen war, obwohl dort Scrapie seit Generatio-
nen ein gravierendes Problem ist, sowohl veterinär-
medizinisch a1s auch ökonomisch. Es ist anzuneh-
men, dass gerade die schottischen Kadaverfabriken
besonders viele Scrapie-kranle Schafe verarbeite-
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ten, wesentlich mehr als die südengliscl-ren, und
das seit Jahrzehnten;

2. warum es erst jetzt und nur in Grol3britannien zu
einer BSE-Epidemie kam, obwohl die Verfütterung
tierischer Kadaver an Pflanzenfresser seit langem
gängige Praxis in Europa und in den USA ist und
übera11 Scrapie-Schafe verarbeitet werden.
Dazu ei.ne Anmerkung:

Mit der Tiermehlaerfüttertutg an Wiederkäuer be-

gann man bereits um1900. Sprunghaft stieg die Pro-
duktion aon Tiermehl nach dem Ersten Weltkrieg an.
1995 uurden 11 Millionen Tonnen pro lnhr in der
ELI produziert, daaon 3,0 in Frsnkreich, '1 ,7 in ltali-
en,1,6 in Deutschland,l,3 in GroJ\britannien,l,3 in
Benelux,1,1 in Spanien,0,7 irt Dänemark.
tn Deutschland ist seit 1939 eine rigorose Vorbehnnd-
lung des Tiennehls (Erhitzung auf 130 "C , 20 min bei
i alil ,sorgeschrieben;nur in Österteich und in der
Schweiz gah es tihnlich strenge Verordnunge n, bis die-
se 1990 für alle El)-Länder aerbindlich trturden.

Und niemand schien zu fragcn .. .

3. warum angeblich die Privatisierung der 19 briti-
schen Kadaverfabriken um 1980 so weitreichende
Folgen hatte; denn die aus Kostcngründen verän-
derten Produktionsverfahren (Absenkung der Ver-
arbeitungstemperatu ren, Einsparung eines Extrak-
tionsschrittes mit Lösungsmitteln) unterschieden
sich nicht so drastisch von denen, die in den meis-
ten anderen EU-Ländern üblich waren.

Und schließlich die für jeden biologisch leidlich Infor-
mierten wichtigste Frage:

Warum schien es niemanden zu stören, was unter Miss-
achtung der Erkenntnisse aus Protcinchemie, Bioche-
mic und Physiologie spekuliert wurde:
a. Das Prion-Protein behä1t auch nach Erhitzen und

Passage durch den Magen-Darm-Tiakt seinc krank-
machende Struktur.
Nur in einer bestimmten Raumstruktur könnte es
andere Proteine der gleichcn Art zum Umstruktu-

HowARD F. LYM^N, Mad Co?u-
boy Plaiu truth t'tum the cattle
rnncher uho roo11't eat fieot
Scribner, New Yorl 1998

aus: Dcr Spicgel, 27l1996

Fragc
War dic Anschuldigung der
Prizratlsicrur.q möglicherwei-
sc cin innenpolitisches Argu-
ment im Wahlkampf?
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rieren und Aggregieren zn'ingen. Jedoch die Raum-
struktur wird durch schrvachc Bindungskräftc auf-
recht gehalten, die hitze- und säurelabil sind. Sie
kann sich bereits nach Spaltung einer einzigen Pep-
tidbindunp; verändcrn.
Zwar gibt es im weiten Feld der belebten NaturAus-
na}rmen. Das Prion aber müsste als Säugetierpro-
tein all diese Ausnahmen, die man sonst nur bei
einigen Insekten und Bakterien findet, in sich ver-
einigen. Es dürfte also nicht bei den Temperaturen
der Futtermittelherstellung und nicht im sauren
Milieu des Magens denaturieren. Es rnüsste abso-
lut resistcnt sein gegenüber Eir,r.eiß-spaltenden Ver-
dauungser-zymcn - und nicht nur relaf la resistent.

b. Das Prion-Protein müsste mit kompletter Amino-
säure-Sequcnz und, mehr noch, mit unveränderter
Raumstruktur die Darmwand passieren, obwohl
normalerweise nur Aminosäuren, Di- und Tripep-
tide (nach Abbau der Proteine) ins Blut gelangen,
ganz selten größere Peptide.

c. Das Prion-Protein, obwohl körperfremd, dürfte im
Blut nicht vom lmmunsystem erkannt, markiert und
von Fresszellen beseitigt wcrden.

d. Das Prion-I'rotein müsste über die streng selektie-
rcnde Blut-Hirn-Schranke ins Gehirn gelangen und
sich dort nur in bestimmtcn Hirnarealen den Ner-
venzellen anlagern.

Demnach müsste ein Prion-Protein aus dem Gehirn
von Scrapie-Scha6en sieben Fordertmgen erftillen, um
im Gehirn eines Rindes eine Spongiforme Enzephalo-
pathie auszulösen:
- absolute Stabilität der Raumstruktur gegenüber

Hitze, Säure und Verdauungsenzymen;
- I'assap;e mit intakter Primär-, Sckundär- ulrd Ter-

tiärstruktur durch die Darmwand;
- keine Entdeckung durch das Immunsystem im Blut;

Passage durch die Blut-Hirn-Schranke;
- areal-spezifische Anlagerung an Nervenzellen.

Im weiten Fcld der lebendigen Natur gibt es etliche
Raritäten, die einzelne dieser Forderungen erfüllen,
zum Beispiel thermophile Bakterien, die im heißen
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Wasser der Geysire leben, oder Insekten, die Gespinste
herstellen (Seide), die Protease-resistent sind, oder die
Endozytose großmolekularer Toxine, indem sie die Re-
zeptoren für physiologische Substanzen täuschen.

Dass jedoch alle Forderungen zusammen erfülltsind,
däs scheint im hohen Maß unwahrscheinlich.
Es ist deshalb unverständlich, warum man die P/iorr-
im-Tiermehl-Hypothese f avorisierte, statt nach ande-
ren Erklärungen zu suchen.

Die Behauptung, die Tiermehlverfütterung sci die Ur-
sache der BSE-Epidemie gewesen, wird in of{iziellcn
Verlautbarungen und llbersichtsarbeiten meist mit
zrrei Publikationen von Wmstlrttu et aI. in einer vete-
rinärmedizinischen Zeitschrift belegt. Darin wird je-
doch nur eine Vermutung geäußert und im Ubrigen
dargelegt, wann und wie der Prozess der Tierkörper-
verwertung geändert wurde und wann die BSE-Epi-
demie (mit Za}rlen, die über das ganze Land gemittelt
sind) begann.
Nicht angesprochcn werden Lagc, Einzugs- und Ver-
sor6;ungsgebiet der 19 britischen Kadaverfabriken so-
wie deren Modifikationen, und wie dies mit dem re-
gionalen Auftreten von BSE korreliert.

Wrr-rsr'rrrr J. \{. /ltv,rN J. ts.
M./ArKrNSoN M. J. (1991),
B o oi n e s p or r gi f otm eu c ep lw I op a-
thrl: epidmiological studies on
thc otigin
Vetcrinary Record, 128: 199-
203

Wtrsvrrrr J. W./Ii\AN J. B.
M./HursroN W D./HorNn/rL-
LE L. J. (1992), Boritre spongi-
t'o tn e 1 rc ephalopd tW : epi demio-
logical feat urcs 79E5 to 1990
Veterinary Ilecord, 130: 90-94

Kein Fütterungsexperiment mit Tiermehl ...

Um zu beweisen,
dass es wirklich ein infektiöses Agens im Tiermehl
war, härte man eine große Herde teilen und die eine
Hälfte mit, die andere ohne Tiermehl aufziehen und
einige ]ahre beobachten müssen.
Das ist nicht geschehen!

Warum wurdc dicses rclativ einfache (und billige), die
Prionen-im-Tiernrehl-Hypothese stützende oder falsi-
fizierende Experiment a(ft durchgeführt?
Wurde es schlichtweg vergessen?
Undenkbar!
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In einer gegen den Autor gerichteten Stellungnah-
me für die Bayerische Staatsregierung schrieb dcr
Neuropathologe Prof. Kasrzsctruen, Universität
München: Dass BSE durch Tiermehl übertragen wer-
den kann , . . . wurde nicht experimentell gezeigt . Es wäre
auch naio zu glauben , dass durch Vert'ütterung . . . in ei-
nem Experiment die lnfektiositrit aon Tiermehl gezeigt
llerden könnte . . . weil . . . in den Tiermehlen nur eine
geringe Erregermenge aorhanden ist.
Wenn im Tiermehl der fragliche Erreger wirklich
so verdünnt ist, dass man damit keine Rinder krank
machen kann, wieso wurden dann 180.000 briti-
sche Rinder angeblich durch Tiermehl infiziert?
Bei anderer Gelegenheit erklärte Knrrzscrnaan, ein
derartiges Experiment sei überflüssig, weil ein Gr:ß-
versuch bereits stattgefunden hab e: 14 Millionen bri
tische Rinder beknmen Tiermehl. Von denen erkrankten
180 Tausend . Das allein ist schon ein experimenteller Be-
ueis.
Wo aber waren die 14 Millionen britischc Rinder,
die gleichzeitig in einem kontrollierten Versuch
kein Tiermehl erhielten?

Aussagekräftiger als ein Experiment, in dem eine Her-
de geteilt und die eine Hälfte mit den in den 1980cr
Jahren üblichen Tiermehlen gefüttert wird, wäre ein
Experiment mit gezielt hergestellten Tiermehlen.

Das könnte auch heute noch geschehen.
Vier Arien von Tiermehl werden hergestellt:
- das eine ausschließlich aus Scrapie-Schafcn,
- das andere ausschlicßlich aus BSE-Rindern,
- das dritte bzw. vierte 1'eweils aus unverdächtigen

Schafen bzw. Rindern.
Für die Herstellung verwendet man die in den 1970er
Jahren üblichen Rezepturen sowie die verschiedenen
Modifikationen aus den 1980er Jahren (abgesenkte
Temperatur u. a.), die angeblich die BSE-Epidemie in
England verursacht hatten.
Mit den verschiedenen Tiermehl-Chargen, von denen
eine den fraglichen Erreger in größerer Menge enthält
(wenn es ihn gibt), werden in einem kontroilierten Ver-
such Rinder und Schafe gefrittert.
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Es ließen sich folgende Fragen bcantworten:

- War es überhaupt das Tiermehl?
- Wennja, war es ein Erreger ohne oder mit Übcr-

springen derArtgrenze (von Rind auf Rind oder so-
gar von Schaf auf Rind und von Rind auf Schaf)?

- Wenn es tatsJchlich d.r.' Tiermchl war, welche An-
derung im Herstellungsverfahren war die Ursache?

Oder wurde das Fütterungsexperiment absicl-rtlich
vermieden, um das Problem lang schwelen zu lassen,
u,eil dies reichlichc Forschungsgelder versprach?
Oder wurde es doch durcl-rgeführt, das Ergebnis aber
nicht publiziert, d. h. verschwiegen?
Wem wäre daran gelegen?

Tn England wares wohl nicht
anders alsin Bayern, wo kürz-
lich 20 Millionen Euro zum
Bau cines tnstituts für Prio-
nen-Forschung unal weitere
10 Millionen für die tsSE-For-
schung bcreitgestellt wur-
den. -. :i ::,..i.:!':jl::r_ -

- - :.' i:,:.;,'
: i-\tr l: S.-ül

. .. stattdessen der Versuch von indirekten Beweisen
Die Verfechter der P r ion en -i m -Ti ermelzl-Hypothese ver-
suchen, ihre Beweisnot für die Infektiosität des Tier-
mehls zu überspielen
erstens mit d em Argument, BSE sei nach dem Füt-

terungsverbot von Tiermehl an Wiederkäu-
er, das 1988 erlassen wurdc, vcrschwun-
den, und

zweitens mitzahlreichen,aufwendigenExperimen-
tcn im Labor.

Rückgang der Epidemie fünf jahre nach Tiermehlverbot -
ein Beweis?

Dass oluie Ztteifel . .. BSE durch Verftitterung zton Tier-
tntli r.erbreitet zrrurde (Deutsches Arzteblatt 2002), be-
gnindet Prof. Krrrzscrnaan in seiner Stellungnahme
fur die Bayerische Staatsregierung so: Als Folge des Füt-
terLrngszterbotes uon Tiermehlen gingen die BSE-L'älle in
Grol3britannien 1993 stark zurück. Ftu diesen plötzlichen
Räckgang ... kennen zuir keinen nndcren Grund sls das
F üttetungsrerbot.
Dagegen ist anzuführen:

\ erfütterung von roh
als Berveis für die or,
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\ erfütterung von rohem.Hirnmaterial

Scholz, Die BSE-Epidemie in Englanc'l

Etliche der mehr als 1.000 britischen Rinder, die 1992l
93, zum Höhepunkt der Epidemic, pro Monat erkrank-
ten, hattcn nicmals das beschuldigte Tiermehl im Fut-
tertrog, erst recht nicht die l{inder, die in den Folge-
jahren erkrankten ( 10 Jahre danach waren es noch fast
100 pro Monat); denn auch die Milchrinder werden
meist nicht älter als fünf Jahre. Das Argumcnt, die bri-
tischen Bauern hätten jahrelang heimlich ihre tiermehl-
haltigen Futtervorräte aufgcbraucht, verkennt die Pra-
xis: Futtermittel sind nicht jahrelang lagerfähig und
werd en aus ökonomischen Gründen auch nicht mona-
telang gelagert.
Eine Analysc der Altersverteilung der an BSE erkrank-
ten Rinder ergab, dass 1993, fünfJahre nach dcm Füttc-
rungsverbot für Tiermehl, bereits 26 Prozent der BSE-
Rinder nach dem Verbot ge.boren wurden, 1994 waren
es 53 Prozent, 1995 80 Prozent und 1996 nahezu alle.
ln der Diskussion steht:
... die Altersuerte iLung könnte diejenigen stützen, die die
Prioncn Theorie zur Erkltirung der Ausbreitung oon BSE
grundsätzlich ablehnen und die Auffassung uertret en, fücl ü
Prionen im Tiermehl seien die Ursache der BSE-Epidemie
in England, sondern eine Erbkrankheit un.ter Rindern, die
sich durch lnztrcht scheinbar epidemieartig aermehrt habe.

als Beweis für die orale Ubertragbarkeit von BSE?

Rohes Hirn aus Tieren mit nachgewiesener Spongifor-
mer Enzephalopathie ist nicht äquivalent dem Tier-
meh1. Es handelt sich hierbei sowohl quantitativ (Men-
ge des hvpothetischen infektiösen Agens) als auch qua-
litativ (Zustand dieses Agens nach Autbereitungspro-
zess in der Kadaverfabrik) um recht unterschiedliche
Materialien. Solltc tatsäch1ic1-r die Verfütterung von
Hirnmaterial aus BSE-kranken Tieren bei den Empfän-
gern eindeutig BSE-ähnliche Symptome hervorrufen,
so wäre das noch nicht der Beweis, dass Verfütterung
von Tiermehl die Ursache der BSE-Epidemie in Eng;-
land war.
Die Fütterungsexperimente mit Hirnmaterial erbrach-
ten aber weder eindcutige Ergebnisse (zu geringe Fall-
zahlen, keine statistisch absicherbaren Ergebnisse,
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keine korrekten Kontrollen), noch sind dic Ergebnis-
se ausschließlich unter dem Paradigma Infektion zu
erklären. Sie lasscn sich auch als Folge von Immun-
reaktionen (Abwehr von Fremdeiweiß) interpretieren.

Anmerkungen zu den Experimenten,
in denen die orale SE-Ubertragbarkeit
durch Verfütterung von artfremden Himmaterialien
nachgewiesen wurde

ln einer hinsichtlich der Zahl der Autoren (15) und der
beteiligten Institutc (5) ungewöhnlichen Arbeit wird
als Faktum hingcstellt
The ornl route of infection for scrapie like agents has been
d e nr o n s t r a t e d e xp e r ime nt al ly
und dort mit den Zitatcn I und 9, ohne wcitere Anga-
ben, belegt.

Kommentar zu Zitat 8:
Zehnbzw. acht jungc (weanling) Mäuse aus verschie-
denen Inzuchtstämmen wurden eine Woche lang mit
zerhacktem Gehirn aus BSE-Rindern gefuttert in Men-
gen, dic etwa ihrem Kirrpergewicht entsprac}ren. Von
Kontrollmäusen, die mit Hirn von gesunden Rindern
gefüttert wurden, wird nicht berichtet.
Fünf der zehn Mäuse entwickelten nach einem Jahr
neurologische Symptome. Man fand vakuolisierte Ze1-
len im Gehirn. Die übrigen fünf Mäuse starben sym-
ptomlos bzw. wurden nach zwei Jahren getötet.
Svmptomlos waren nach zwei Jahren auch die acht
Mäuse aus dem andercn Inzuchtstamm.
Trotz dieses in jeder Hinsicht mageren Ergebnisses
schreiben die Autoren: . . . the ingestion of infectioe brnin
nnterial is likely to be the major natural mode ot' trnnsmis
;iot t of spon gi for m c n t e phalopal h ies.

Kommentar zu Zitat 9:
Sechs Schafe einer positiae line (aus einer Herde, in der
Scrapie häufig vorkommt) und sechs Schafe einer ire-
gatiae line (aus einer Scrapie-freien Herde) erhielten als
Einmal-Dosis ein flüssiges Homogcnat aus BSE-Rin-
der-Ge}rirn, entsprechend 0,5 g Hirnmaterial. Von den
sechs Schafen der positiue linc erkrankten zwei nach

Arornsou R. M./DoNsLrv C.
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Hous! M. E. J./W^rr C. J./UDy
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in British caftle
NATURE 382: 779-7rll3
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547

FcETERJ. D./HoPF l./FMSER H.
(1993) , Transmission of booine
spon giforme enceph,tlopdthv lo
sheep aru| goats
Veterinary Record, 133 :339-
341

: --:. ER J./BRUCE 1v1., \1.C
'.:-- l./CHRTE A. / Fn.:..

- *,16 )
'. eterinarv Record, 1lS: i
.+i

.".:Lr C.A. H./HAr\r.i\. S
i Carrr R. B./Au:;r., .t i
].\rER I. /Sr!\cER \1. T. C-

'. \1.l./Srac:< NI. J. D. .
\l 

' 1998)
'. eterinarv Record, 1{l: -

I r: \. /Vrsrru-Ffusr:-. ]
a. :r P/C\lH1Lt F. G. - -I C. rBrorlr P (1994
l\.\S, 96: ,10.15-

3:.\ii \L/B \LD.AL. E. ]:
:; H.,1996' )mal of Ceneral \ i:. .

-: 192r--1931

\1-:crrr T./L.rsrr:z'-- i 1, .-,,a \./'DoR\ro\. D. >-' ? 1999)
'.rrnal of General \::... .,

r : lrrlr-30.l2

l, \aASJ.,/RAr\E C. S. -,. -, ..:H. (1969),.-1,: ;.,:-:i:--' '.;i :itir/r1trl t'rl,.'r':,':, .--
' ,.l:ünfiL\1t1ttul ratl:',. :':':

- :'.,riar'Vd.r,na?ri,iJ.;.. -._. .

::r.ror,r/clliis 1i: :::. :. '.

urnal of Laboraton l:'..-:

i- \. C. S./5\)r." D .-'. . :lrrr \1. P S:a... : l
. Jll), Clltortir t'v.--:, -

- ;:, crlcqrlrrilc,r;r,. :::.
',.i -t!i,rid Pi.Ii
:imal of Laborat(rn -:-. ---

l. 169-380

54



c
f,--
],t
§-,'./

L/
l.A

I-
SE

n-
.n
a.
i[
d
tt-

i. :-n J./Bnuce M./McCor-
'..-- I./Canrr A./Fnq.sur H.
:-%)
."rerinary Rccord, 138: 546
1i
','. .:rs G. A. H. / llew«I'rs S. A.
a GRIEN R. B./AusrrNA. R./
:E--n L/Sruucrn M. J./Crur
-'. \ 1. J. / Srec:r M. J.,/ Dewsotl
\l r1998)-..terinary Rccord, 142: 103-
,l

3 x: \./Mrsrne-FuNcr:s N./
i:l.i P /CArirALA F. /GA)DUSEXI C./Bnowu P (1999)
l\.{S, 96: 404G

i =<rs M. / Bel»aur E. / Duttt t-
.r H., 1996--.'.rmal of General Virology,

-:1925-1934

\ t':c:rrri T. / Lesrltzqs l. / BEn
, ..:-E V/DoRMoN.r D./DESLYS' P 0999)--".rrnal of General Virology,\ i035-3042

-- i.\=E\s J. / RA]NE C. S./WrsNr-
. . :,\t H. (7969), All ultr a stluc
'--.tl study of e:tpefimental de
':. elirntion and remy elintion :
j : :,,, r r i c exp er ime nl al all er gi c e*
.::'itlouyelitis in the centrdl
- :-.'L)tts systefit
- 

-- umal of Laboratory Invest.,
ll: {72-483

i,..\E C. S./SNYDER D. II./'...rs:vr M. P/SroNE S. Il.
'-ell), Chroflic experimentsl el-
,-:ic encephalomlelitis i in-
':.1 guinea pigs'rurnal of Laboratory Invest.,

I l: 369-380

Scholz, Die BSE-Epidemie in England

18 bzw. 33 Monaten, \'on den sechs der negatiüe line
nach 25 Monaten nur ein Schaf mit Anzeichen einer
SE (vakuolisierte Nervenzellen). Die übrigen Schafe
lebten noch nach sechs Jahren und waren gcsund.
Die Autoren meinen aufgrund des histologischen Bil-
des, lf ls unlikehi, dass es sich bei den SE-Fällen um
Scrapie handelte , obwoli the brain pathology of the orally
dosed cases differed less from that in natural scrapie (wäh-
rend die SE-Schafe nach intrazerebraler Injektion sich
deutlich von rafulal scrapie unterschieden).
Auch hier gab es keine Kontrollschafe, die mit Hirn
von gesunden (nicht-BSE)Rindern gefuttert wurden.

In seiner Stellungnahme für die Bayerische Staatsrc-
gierung antwortete Prof. Kns rv.scHMan au{ die Frage,
ob Prionkrankheiten oral übertra gbar seien:. Hier heiJlt
die eindeutige Antwort: ja. Als Beleg führt er fünf Lite-
raturzitate an: Fosrrn, Wur.r.s, BoNS, BEEKES, MATGNTEN.
Bei al1en zitierten Studien fehlen aber dic korrekten
Kontrollen. Es reicht nicht, dass man dazu nomal ge-
fütterte Tiere nimmt; die Kontrolltiere müssen auch
Hirnmaterial gefressen haben, allerdings von einem
gesunden, BSE- oder Scrapie-unverdächtigen Tier.

Es ist bekannt, dass die parenterale Verabreichung von
artfremdem Hirn-Eiweiß nach längerer Latenz zu neu-
rologischen Störungen bis hin zum Tod führen kann.
Die Ursache ist eine Autoimmunkrankheit (Erperi
mentelle Allergische Enzephalornyelitis, EAE), die klinisch
und histologisch das Erscheinungsbild einer Spongi-
formen Enzephalopathie hat und mit dieser verwech-
selt werden kann. Antikörper (bzw. zytotoxische T-Zel-
len), zur Abwehr artfremder Hirnproteinc hergestellt,
sind in einer Kreuzreaktion auch gegen körpereigene
Hirnproteine gerichtet und zerstören Nervenzellen.
Nicht nur fur die angebliche Ubertragung durch intra-
zerebrale Injcktion, auch fur die Beobachtung, dass
gelegentlich nach Verfüttern von Hirnmaterial Zeichen
einer SE gefunden werden, könnte die Immunologie
eine Erklärung geben: Nahnrngseiweiße werden zwar
zu Aminosäuren, Di- und Tripeptiden abgebaut. A1ler-
dings können gelegentlich größere Peptide resorbiert
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werden. Für das Entstehen einer (seltenen) Allergie ge-
genüber einem Nahrungseiweiß genügt ein Fragment
von etwa 50 Aminosäurcn, das aus dem Darm in die
Blutbahn gelangt und das Immunsystem zur Bildung
von Antikörpern anregt. Sind es Fragmente von Pro-
teinen aus Nervenzellen, so kann eine Autoimmun-
krankheit (EAE) entstehen.
Wohlgemerkt, es sind Fragmente. Für große und kom-
plexe Proteine bedarf cs dagcgcn spezifischer Rezep-
toren und tansportvorgänge, wie zum Beispiel die
Tianszytose von lmmunglobulinen oder das Andocken
von Viren anbestimmte Lektine mit anschließender En-
dozvtose. Es kommt zwat vot, dass bakterielle Toxi-
ne sich Rezeptoren für physiologische Stoffe zunutze
machen und durch Transzytose in den Körper gelan-
gen. Dennoch scheint solch eine Möglichkeit für ein
pathologisches Proteinaggregat aus dem Gehirn eher
unwahrscheinlich.
Bei dem angeblich infektiösen Eiweiß, genannt Prion,
müsste ein Protein nicht nur mit kompletter Primär-
struktur, sondern und das ist entscheidend - auch
mit intakter Raumstruktur die Darmwand passieren
und außerdem a1s Aggregat vorliegen, denn nur so
wirkt es im Gehirn katalytisch (was mit infektiös ver-
wechselt wird).
Ein anderer Aspekt sollte bei dcr Fütterung mit rohcm
Hirnmatcrial ebenJalls bedacht werden: Die Versuchs-
tiere waren sehr jrng(2. B. weanling mice, d. h. von der
Mutterbrust soeben crst entwtihnt). Jungtiere haben
eine weniger ,,dichte" Darmwand. Bei ihnen kann es
eher dazu kommen, dass ein größeres Peptidfragment
ins Blut gclangt. (Eiweißallergien entstehen vor allem
im Säuglingsalter.)

Faz.it:

Experimente zur oralen Ürbertragung ohne Kontroll-
tiere, denen gesundes (nicht-prlonenhaltiges) Hirnma-
terial verabreicht wurde (und das sind 4!!q oben ange-
führten Publikationen), sind wertlos; denn es 1ässt sich
nicht ausschließen, dass ein immunologischer Prozess
die Ursache der beobachteten Phänomene ist.

EBRTNGER A./PrRr J./WLsoN
C./Tnonrr C./Trwelrr H./
CUNNINcHAM P/ErrEr.^rE C.
(1998), Booinc spongit'orm ene-
p h tt I o p Lt t lLv : Conp afi s on b e tw ern
the Prion Hypothesis atd the
Autoimmune Theoty
J ournal of Nutritional & Envi-
ronmental Medicine, 8: 265-
276
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Erste S chlussf ol gerun g :

o Die Prionen-im-Tiermehl-Hypothese wurde abgeleitet vom Dogma der
oralen Übertragbarkeit einär neurodegenerativen Krankheii.

o Die Annahme, dass die BSE-Epidemie in Großbritannien eine Seu-
che ist, die durch ein infektiöses Agens, genannt Prion, im Tiermehl
verursacht wurde, ist nicht bewiesen.

r Eine Infektion als Ursache der Infektion ist unwahrscheinlich.

Folglich muss nach anderen Erklärungen gesucht werden.
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Hypothesen dürfen nicht von Dogmen abgeleitet l'r,er-
den, sondern müssen mit vorhandenen Beobachtun-
gen kompatibel und plausibel sein. Und die kann man
in den wissenschaftlichen Journalen Nature, Veterinary
Record und Lancel nachlesen.

Erstens,
BSE trat nicht gleichmäßig verteilt über Großbritan-
nien auf.
Dic Epidemie begann 1986 in Süd-England und nicht,
rvie man annehmen sollte, in Schottland, wo die Ticr-
mehlfabriken mehr Scrapie-Schafe verarbeiten als an-
dersrvo. Obwohl sich die Epidemie von Süd nach Nord
ausbreitctc, gab es die meisten BSE-Fä1le im Südosten.
.{ulierdem scheint die Häufigkeit an die Verwaltungs-
einheiten (Counties) gebunden zu sein. Counties mit
hoher Inzidenz (> 5 auf .1.000) u,aren oftmals benach-
bart zu Counties mit geringer Inzidenz (< 2 auf 1.000).
Das könnte damit zusammenhängen, dass die künst-
liche Besamung auf County-Ebene organislert ist. Ein
Bulle der lokalen Besamungsanstalt kann der Vater von
Zehntausenden Kühen in diesem County sein.

1986 1992

',\ rlEs\rrrH J. W.f Rr r'.
\ 1 Hursrox \4/. D. H .

,. T. (1992), ßoeiriesi. :.
: : t 7.1 tn I opat hy : e\tt L1 ; - : :

-i.ilrrdt 1885 10 199',
'. eterinaq, Ilecord, 13 - -

i.'.}rm' J. (19!r, '.:
L_,:irrisilo,r r'Ä!a
l:e Lancet, j-lS: iJl .-:
:;n.

- .::l-o\ R. \1. e: :.
\.1TL RE 3Sl: ii"--"Fig. 1 aus

ANornso:,r R. M./Dor-lrrr C.
A./Frncusor. N. M./WooL-
IIousE M. E. J./W^rr C. J./ UDy
H. J. /McWuu..xrr., S./Dur-
srAND S. P/SoLrrlvoorr T. ll-
E./Wresrvtru J. I,V.,rRv,rrr J. B.
M./l Iorxvrrrr, L. J./HrrrrnroN
J. E./Ausrrr A. R./W*q G.
A. I{. (1996), Tronsntissiotr
dynonrcs ntrLl epidemiology of
l3S E it1 Bt'itish caLtle
Nature 382: 779 788
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' r: Fsvrr J. W.,/RvlN J. B.'.: Hursro\ l\l D./Ho^v[Lr
1 1f992), BaTlinc spongifarn

. : ;l nLopathy : ep id erniolo gical
::tres 1885 to 1990

. .:erinary Record, 130:90-94

: rrLRY J. 0996), Matefllal- ::arisslorr ol tsSE denons
:: -" itt caltle

-: Lancet, 348: 393, August

.-.nsoN R. M. et al. (1996),
. -Ti-'ltE 3iJ2:779 TUIJ

Zweitens,
BSE-Fälle gab es nur in wenigen Herden.
In den ersten Jahren rvaren nur 14 Prozent der 45.000
Milchkuh-Herden betroff en, insbesondere Herdcn der
schwarz-weißen Frisean-Holstein-Rasse, während 85
Prozerrt der Herden BSE-frei waren. In den Fleischrin-
der-Herden gab es kaum BSE-Fälle.
In den befallenen Herden stammten die BSE-Rinder
von Müttern, die aus der eigenen Zucht kamen; nur
wenige hatten Mütter, die aus anderen Herden zuge-
kauft worden waren. Alle BSE-Rinder einer Herd e hat-
ten aber vermutlich einen gemeinsamen Vater, näm-
lich den Zuchtbullen aus der Besamungsanstalt des
County.

Drittens,
Rinder von BSE-Müttern erkrankten häufiger.
Eir-re Studie aus dem bdtlschen Landwirtschaftsminis-
terium, begonnen 1989 (ein Jahr nach dem Ticrmehl-
verbot), verfolgte das Schicksal von je 300 Kälbern, de-
ren Mritter später BSE bekamen bzw. bis zur Schlach-
tung gesund waren. Im Laufvon siebenJahren erkrank-
ten 42 der Nachkommen von BSE-Müttem ebenfalls
an BSE, jedoch nur 13 von gesunden Müttern.
Das Ergebnis wid etlegt die Ptionen-im-Tiermehl-Hypo-
these; denn vor.r den 600 Tieren erkrankten 55 an BSE,
obwohl sie kein Tiermehl bekommen hatten.
Sodar-rn zeigt das Ergebnis, dass es eine erbliche BSE-
Disposition glbt; denn die Rinder von BSE-Müttem hat-
ten ein dreifach höheres Risiko, an BSE zu erkranken.
Jedoch überzeugt vom Dogma, BSE ist eine infektiöse
Kranklrcit,wvde das Ergebnis ausschließlich im Licht
diescs Postulats gesehen, wenn es in der Diskussion
heißt:
The excess of 29 cases in the group of caktes t'rom at'fected
cows predicts a 10 c'/o trsnsmission rnte.
(Anmerkung: 42-73 - 29; 29 von 300 = 9,6 %,)
Matental transmission .. , corLld haae been inutero, at birth
or soou after birth - ohne die Möglichkeit einer geneti-
schen Disposition zu errr-ägen.
Es ist ein Musterbeispiel für eine binsed interpretation,
d. h. Bewertung im Sinn einer vorgefassten Meinung.
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Typisch für die von Medien und Regierung geschürte
BSE-Hysterie war die sofort verbreitete Meldung, dass
nun eine Infektion ola Blut und Milch nachgewiesen
sei. Es wurde vor dem Verzehr von britischen Milch-
produkten gewarnt.

BSE schreckt Milchtrinker, Regierung rtit zur Vorsicht
München - Seit britisclrc Forscher herausget'unden ha-
ben, dass der BSE-Erreger auch oon der Kuh aufs Kalb
ühertragen werden kann, wrichst allerorten die Angst
ror BSE-aersetLcltten Milchprodukten ... Die Batleri-
sche Staatsregierung rcit zur Vorsicht. Zwar produziere
Bayerns ,,absolut BSE-t'reier Kuhbestarul" t'ast doppelt
so'oiel Milch als hierzulande aerbraucht werde. Dennocl'L
it''ärden Milchprodukte aus GroJ3britanrLien nach Bay-
ern importiert ... Das ftir Veterintirfragcn zustrir.Ldige
Sozialministerium rrit dan Verbrauchern, nur deutsche
Milchprodukte zu knufen .

Süddeutschc Zeitung, 8. Au-
gust 1996

1O0 Kühe
1_

Diese drei Beobachtungen zum Auftreten und zur Verbreitung der britischen
BSE-Epidemie sind. nicht vereinbar mit der P/onen-im-Tiernehl-Hypothese,. wohl aber mit einer genetischen Disposition, an BSE zu erkranken.

Eine plausible alternative Hypothese könnte sein:

. Ein genetischer Defekt mit rezessivem Erbgang
kumulierte im Gen-Pool einiger Rinderherden.

. Ursache war die exzessive Züchtung
beim Streben nach größtmöglicher Effizienz der Milchproduktion,
bei der als negativer Züchtungserfolg in einigen Herden
eine erhöhte Disposition, an BSE zu erkranken, mitherangezüchtet
wurde.

Die Hypothese einer vererbten genetischen Disposi-
tion ist nicht nur kompatibel mit den vorstehenden
drei Beobachtungen. Sie wird auch gestützt durch Pnu-
strur:r<s Arbeiten aus den frühen 1980er lahren, in de-
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nen er zeigte, dass bei den iamiliären Spongiformen
Enzcphalopathien ein genetischer Dcfekt cines be-
stimmten Membranproteins \.orliegt. Analog zur fami-
1iären CJK wäre die britische Epidemie elne familirire
BSE,
Ein weiteres Argument frir eine familiäre BSE isi das
Auftreten im iugendlichen Alter von vier bis fünfJah-
ren. (Rinder können bis zu 25 Jahrc alt werden.) Dage-
gen waren bei der seltenen Rinderkrankheit, die man
fuiher mad cow dlsease oder die Hlerlewirbeligen nann-
te, die Ticrc wesentlich älter. Auch beimMenschen sind
die nicht-familiären, sporadisch auftretenden Spongi-
formen Enzephalopathien typische Alterskrankheiten;
dagegen erkranken bei den familiär gehäuftcn Formen
(wozu vermutlich auch Kuru gehört) schon Kinder und
Jugendliche.

Mit einer simplen Rechnung für die Vererbung
einer rezessiven Krankhcit nach den MFNDET.-
schen Regeln soll dies illustricrt wcrdcn:
Angenommen,
a. nur ein einziges Gen ist bchoffcn,
b. nur ein Bulle ist der Vater dicso Hcrdc,
c. der Bu1le ist gemischtcrbig für das Cen,
d. die Kühe, die er bcsamt, haben zunächst

reinerbig nur das gesunde Gen,
dann künnen nach drci Cenerationen 12 Pro
zent und nach sechs Gencrationen 24 l'rozent
der Tiere reinerbig fur dJ. .lclelte Cen -eir.
Wenn es sich aber um cine Erkrankung han
delt.
a. bei der mehrerc Cene beteiligt sind,
b. wenn mehrcrc Bullen auf der Besamungs-

station sLchcn, die nur entfernt miteinan-
der verwandt sind,

c. wenn neue Kühc von außethalb hinzuge-
kauft werden (was wohl die Itegel ist),

dann dauert es länger, bis ein hoher Prozent-
satz von Tieren erreicht ist, die die Dispositi
on haben, an BSE zu crkranken.

1 Bulle
loxla
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6.

In der modernen Rinderzucht stammen die Rinderher-
den nur von wenigen Bu1len ab, die oftmals noch mit-
einander verwandt sind. Mit dem Samen eines einzi-
gen Bullen, der Hochleistungskühe als Töchtcr garan-
tiert, kann - dank künstlicher Belruchtung - eine gan-
ze Region versorgt rt erden. Zrrar soli ein lnzest ver-
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mieden werden; doch bei einer auf Höchstleistung
ausgerichteten Züchtung (in England die Kuh mit ei-
ner täglichen Leistung von 60 Liter Milch) wird die-
se Regel meist nicht beachtet. Ein einziger Bulle in der
Besamungsanstalt eines County könnte somit der Vater aie-
ler Rinder in den Herden dieses County sein und zugleich
dercn Grofi|1ater.
Bei der Rinderzucht ist das eingetreterL was in Schaf-
herden seit Jahrhunderten üblich ist.

Rückgang der Epidemie durch
Verdünnung des Gen-Pools?

Die Verfechter d er Prionen-im-Tiermehl-Hypothese er-
kJären: Für den Rückgang der BSE-Fölle nach 199i ken-
nen wir keinen anderen Grund als das Fütterungwerbot
(Prof. Knsrzscr-MAn) . Jedoch gibt es sehr wohl auch an-
dere Erklärungen, die sogar näher liegen.
Nach Sichtbarwerden der Epidemie wurden in Groß-
britannien fast vier Millionen Rinder geschlachiet und
verbrannt, vorwiegend Rinder aus BSE-Herden. Sie
wurden durch Rirlder aus BSE-freien Herden ersetzt,
das zu BSE-disponierende Gen im Gen-Pool dadurch
verdünnt. Und damit sanken zwangsläufig die Wahr-
scheinlichkeit für das Zusammentreffen von väterli-
chem und mütterlichem BSE-Gen und die Zahl der
BSE-Fä11e ...
Die Vererbungshypothese wird auch gestützt durch
Pilotstudien zum Polymorphismus des Gens, das das
zu BSE disponierende Membranprotein codiert. In bri-
tischen Herden, in denen BSE aufgetreten war, kam
ein bestimmter homozygoter Genotyp häufiger vor als
in BSE-freien Herden. Bei nicht-britischen Milchrin-
dern war das Genotyp-Muster noch weiter verscho-
ben.
Zwar bezog sich dieser Polymorphismus nur auf ei-
nen kleinen Abschnitt des Proteins (Octarepeat), von
dem auch nicht sicher ist, ob er für die falsche Faltung
mitverantwortlich ist; doch könnte dieser Befund ein
Hinweis seiry dass die Disposition, an BSE zu erkran-
ken, tatsächlich herangezüchtet wurde.

NEIBERGS H. L.,/RvaI A. M./
WoMAcK J. E./SPoQNER R. L.,/
!\ILLIAMS J. L. (1994), Poly-
morphism analysis of the prion
gene in BsE-affected and un-
affected. cattle
Animal Genetics, 25: 313-317

Polymorphism a

Genot)?en
Heil

Zusätzlich zur genetis
Ausbruch der BSE-Ep

BERGvANN W./BERr\cEr H
QAOI) , Kupferaangel , ein nre2
licher BSE-auslösender Fol*tr
J, Plant. Nutr. Soil ri., f61
2)3-235

Plrorv M. (2000), Ecos-vsJa
.uryofiing clusteß of sryzld
TSEi demoflstrate e]feslfs d tlt
rndic ol- gener at ing d iMknt q
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Polymorphism of the prion gene in BSE-affected and uuffectetl cattle

Genotypen
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Rinder in Großbritannlen
Herden ohne BSE Herden mit BSE

gesund - krank

außerhalb
ohne BSE

29
45
21
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50
35

48
19

6
30
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Zusätzlich zrtr genetischen Komponente können andere Faktoren den
.\usbruch der BSE-Epidemie mitverursacht haben.

Alternativ zur Pr ionen - im -Tie r mehl-Hypothese werden
diskutiert . . .

eine cl-uonische Vergiftung durch Insektizide, de-
ren hochdosierter Einsatz zur Bekämpfung der Das-
selfliege in den 1980er Jahren von der britischen
Rcgicrung angeordnet worden war. Durch dieses
Nervengift wurden nicht nur die Dasselfliegen ge-
tötet, sondern auch Rinder (und Farmer!) belastet.
Bei vorhandener Disposition, an BSE zu erkranken,
kam es vorwiegend bei denbehandelten Tieren zum
Ausbruch der BSE;

ein Kupfer-Mangel, der als Ursache von neurolo-
gischen Störungen bei Rindern seit langem bekannt
ist und als ,,endemische Ataxie" beschdcben wird;

cine Mangan-Vergiftung durch Tiermehl, bedingt
durch Verwertung des manganhaltigen Hühner-
kots bei der Tiermeh lprod u ktion;

eine Autoimmunkrankheit aufgrund einer Kreuz-
reaktion von Antikörpern, die gegen Acinetobacter,
cin im feuchten Gras angereichertes, harmloses Bo-
denbakterium, gerichtet sind, mit Nervenzellprote-
inen. Antigene Epitope auf drei Enzymproteinen
des Acinetobacter sind identisch mit Epitopen auf
Nervenzellproteinen, darunter auch das kupferhal-
tige Membranprotein, genannt Prionprotein.
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Zun BSGanz gleich,
ob es sich bei der BSE-Epidemie in England
allein um einen genetischen Defekt handelt,
der durch Streben nach äußerster Produktivität
herangezüchtet wurde,
oder (wahrscheinlicher)
um die Kombination einer genetisch bedingten Disposition
mit anderen Belastungen,
bei der die fLir BSE disponierten Tiere
besonders empfind lich reagieren
und füiher erkranken,
all diese Überlegungen kommen zu dem Schluss:

BSE ist keine Infektionskrankheit.

Eine Krankheit, bei der aber kein Anhalt dafur besteht,
dass sie von Tier zu Tier und von Tierart zu Tierart übertragen wird,
muss nicht mit seuchenhygienischen Maßnahmen
(2. B. Töten gesunder Tiere bzw ganzer Herden)
bekämpft werden.
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Scholz, Zur BSE-Situation in Deutschl.rncl

Die Spongiforme Enzephalopathie bei Rindern ist kei-
ne neuc Krankheit. Neu ist nur das gchäufte, schein-
bar epidemieartigc Auftreten in England. Dass ältere
Kühe gelegentlich neurologische Störur-rger.r haben,
stolpern und aggressiv werden, ist lang bekannt. Im
Allgäu waren es die Hierlezuirbeligerr, anderswo die
Veitstrinzer, inrNestfalen die üekloppler /(ufte. Nach Be-
richten ältcrcr Veterinäre traten sie mit einer Häufig-
keit von 1 zu 10 bis 20.000 auf. Man sah darin eine
altersbedingte, keine infektiöse Krankheit, sodass die
Tiere nach der Schlachtung ohne Beclenken verzehrt
wurden.
Dte Hierleruirbeliger hatten wahrscheinlich eine spora-
discha BSE, vergleichbar der sporadisch auftretendcn
ClK, aufgrund einer somatischcn Mutation beim je-
neiligen Individuum, also einen erworbenen geneti-
schen Defekt. Seine stochastische Häufigkeit spiegelt
die mutagene Grundbelastung durch natürliche und
anthropo6;er-re Noxen widcr, die regional unterschied-
lich ist.
Nachdem man Hochleistungsmilchkühe nicht mehr alt
werden lässt (in der Regel r,r.erden sie mit 5 Jahren ge-
schlachtet, wenn ihr Leistungsmaximumüberschritten
ist), sind die Hlcrlewirheligen allmählich in Vergessen-
heit geraten. Es gibt sie aber noch, auch wenn ihre ll ,r-
leuirheligkeit bisiang nicht manifest wurde, was dic
Administration verlcitete zu bel-rau pten, Deutschland ist
BSE-frei.
Dies galt bis November 2000, a1s ein Testprogramm
gestartet wurdc. ]edes geschlachtete Rind muss seit-
her laboranalytisch übcrprüft werden, ob es Anzei-
chen einer beginnenden neurodegenerativen Altcrs-
krankheit hat. Zunächst waren cs nur Rinder älter als
30 Monate. Januar 2002 wurde die Grenze willkürlich
auf 24 Monate herabp;esetzt. Mastbullen, die in der
Regel vor dcm 24. Lebensmonat gcscl-Llachtet wercien,
Iallen nicht unter das Testgebot. Bei positivem Test ir.ird
es als BSE-krank bezeichnet, obl ohl bis zur Schlach-
tung das Rind gesund l'ar bzrr'. keinerlei neurologi-
sche Symptome hatte.
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Grundlage dieses prognostischen Tests (BSE-Schnell-
tesf) ist der Nachweis von Eiweiß in einem mit Deter-
gentien behandelten Homogenat aus Hirnstammge-
webe, das unvoilständig von einer bakteriellen Pro-
tease verdaut wird und dessen Fragmente sich mit
Antikörpern gegen Plaques aus BSE-Gehirn nachwei-
sen lassen. Solch ein Eiweiß wird zum infektiösen Pri-
on deklariert und das Rind als infiziert bzw. sein Fleisch
als infektiös eingestuft. Dabei hatte das Rind lediglich
die seltene Anlage, nach Jahren hierlewirbelig ntwer-
den, wenn man es hätte leben lassen.
Ende November 2000 fiel bei eiaer Kuh der Test erst-
mals positiv ats. Die Seuche hatte Deutschland erreicht.
Seither werden allwöchentlich Rinder, die vor der
Sch-lachtung meist u;>üffällig waren, als BSE-positia
getestet. Bis April 2002 waren es 170 Fälle (im Mittel
10 pro Monat) mit einer Häufigkeit von einem Fall auf
16.000 getestete Rinder. Offizielle Ursache ist die Ver-
fütterung von Tiermehl, das bis 1994 als Zusatz ntm
Kraftfutter unbegrenzl-erlaubt war (ab 1994 wurde
noch 1 Vo toleriert, ab '1997 nur noch 0 ,5 Vo) .

Das Dogma hat sich im Lauf der Jahre so verfestigt,
dass nicht gefragt wurde, woher das Tiermehl kam urrd
ob es überhaupt Gehirn von Scrapie-Schafen oder
BSE-Rindern enthielt. Tiermehl war grundsätzlich der
Verursacher von BSE. Umgekehrt war BSE-Verdacht
der Beweis, dass Tiermehi verfuttert worden war. Nach
anderen Ursachen zu fragen, war ein Sakrileg.

Anmerkung
Der Bayerische Ministerpräsident am 23. Dezember
2000 in B5 aktuell: Wir kennen nicht die Übertragungs-
wege , aber wir zt:issen , und das mit hundertprozentiger Si-
cherheit, dass es das Tiermehl war.
Das Landwirtschaftsministerium Bayerns am 17. April
2001 an nachgeordnete Behörden: Die bei landwirtschaft-
lichen I nf ormat ionso er ans t al t un g en I e m a cht en B ehaupt un-
gen, die Üertragung aon BSE durch die orale Zut'uhr oon
infektiösem Material sei nicht bewiesen und eher unzoahr-
scheinlich und Tiermehloert'ütterung sei nicht die Ursache
der BSE-Epidemie, entsprechen nicht dem Stand der Wis-
senschnft.

Die angebliche BS
d. h. durch eine kt

Die BSE-Situation
als die in Großbril
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Die angebliche BSE-Epidemie in Deutschland ist test made,
d. h. durch eine kostspielige Testerei verursacht

Wenn überhaupt, dann bringt die verordnete Testerei
nur einen akademischen Erkenntnisgewinn: Sie zeigt
die Häufigkeit der Anlage zu einer seltenen Rinder-
krankheit.
Ob dies auch einen Gewinn an Nahrungsmittelsichcr-
heit bringt, ist fraglich. Eine Kosten-Nutzen-Analyse
käme zu einem verheerenden Ergebnis.

Die BSE-Situation in Deutschland ist anders
als die in Großbritannien

In Großbritannien war es eine auf wenige Herden be-
schränkte Epidemie. Die meist vier bis fünf Jahre al-
ten Rinder wurden aufgrund massiver neurologischer
Störungen als BSE krank diagnostiziert. Zum Hö}re-
punkt der Epidemie war die Häufigkeit ir-r den betrof-
fenen Herden eins zu zehn, in den am stärksten be-
troffenen Counties 1 zu 100, im britischen Mittel 1 zu
1.000.
In Deutschland ist es lediglich die Testerci, dio sicht-
bar werden lässt, dass einige wenige Tiere die Tendenz
haben, eine seltene Alterskrankheit zu bekommen
(wenn man sie alt werden ließe). Die BSE-verdächti-
ger.r (positiv getestetcn) Rinder waren neurologisch
meist unauffällip;, also klinisch nicht BSE-krank. Die
Häufigkeit war anfangs etwa 1 zu 16.000, seit 2003 je-
doch sinkend.
In Großbritannien ist es wahrscheinlich eine familiti-
re BSE, d. h. eine angeborene genetische Disposition,
an BSE zu erkranken, wobei der genetische Defekt
durch Züchtung zufäl1ig (und lange Zeit unbemerkt)
in einigen Herden kumulierte.
In Deutschland ist es eine sporadische BSE, d. h. ein
erworbener genetischer Defekt des lndividuums als
stochastisches (zufallsbedingtes) Ereignis.
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Häufung von BSE-Verdachtsfällen in Süddeutschland -
eine Tschernobyl-Spätf olge?

Seit Beginn der Testerei kommen die Hä1fte der posi
tiven Ergebnisse aus Bayern (mit 30 % des deutschen
Rinderbestands) und dort fast nur aus dem A11gäu,
dem westlichen Oberbayern und der südlichen Ober-
pfalz. Dort ist die Häufigkeit dreifach höher als in Rest-
deutschland.
Aus veterinär-medizinischer und ökonomischer Sicht
ist dies belanglos. Auch wenn jedes 4.000ste Schlacht-
rind wegen BSE-Verdacht in die Tierverwertung ge-
Iangt, so werden weitaus mehr aus anderen Gründen
als nicht fär den menschlichen Verzehr geeignet dekla-
riert. Ohne die Hypothese von der Infektiosität und
ohne die Spekulation, BSE könne durch Rindfleisch-
verzehr beim Menschen CJK auslösen, würde sich nie-
mand über die Häufung von positiven BSE-Fäl1en in
Süddeutschland Gedanken machen.

Prof. Kxrrzscrrver in der I
r.om 16. Jurü 2001: Die Ur:
;han der regionalen Hduft
rln BSE-Fälle in Allgäu.
avst lichen Oberboyen oi.r
.Lr siitllichen Oberpfalz hzrat
ti'rd.er , ist keine Frage dt Fr
:tiung, sondmt die eina futt
llia,rros, Cemeint ist rsol
9att nach einer biologirh
L'rsache zu suchen, müs
run die angeblich krimir
len Vachenschaften r.on R
r€fmift elherstellern, \'ert(
tsn und Bauern aufdecte

Offizielle Kß*e des bga ftir die
Bode belqstullg mit Cs-137
dur ch den Tschernobyl-F allout
1986 , in die ein Bauer aus dem
Allgäu die Standorte der BSE-
Fälle bk Mdrz 2001 eingetragen
hat (später wurden die genauen
Stafldorte nicht mehr bekannt
gegeben).

Stdd Ende Mäz 2002
Dtuts.lländ: 13,8 Mio. Rinder 170 BsE-v4dachtsfälle, HäuIi8keit

I : 80.000
Bayeh: 4,0 Mio. Rinder 76 Fälle, Häufigkeit 1 : 53.000 davon . ..

iü Reg. Beznt Oberlayem, l,l9 Mio.,30 Fälle, I :40.000
iü Reg. Bez* S.hwaben: 0i6 Mio., 2 !älle, 1 : 39.000
ih Reg. Bezül Olerplalz: 0J4 Mio., 12 Fälle, I | 45.000
ih Reg. Bezirl Niederbayem: 0,64 Mio., 4 FäI]e, I | 140.000
ir ftaden: 086 Mio.,6 Fälle, i | 140.0«)

Baden-WüJttemberg: 1,3 Mio., 15 IäUe, I : 90.000 davon . .
im ReB Beznk Tübin8en: 0,47 Mio., 10 Fälle, I : 47.000
in dd übn8en drei ReE. Bezirk{: O74 Mio., 5 !älle, 1 : 150.000

Niedeßa.hser: 2,9 Mio.,27lälle, I : 110.000
kNes$it'Holsrein: 1,4 Mio., r9 Fälle, 1 :74.000
a[e übngen 12 Blnds]ändd: 5,4 Mio. Rin.ler 33 lälle, HäuJi8l<eir

I : 160.000

Warum ist in Südbayem die
Disposition, an BSE zu erkranken,
höher als in Restdeutschland?

Was ist die zusätzliche Belas-
tung, der die Rinder dort aus-
gesetzt sind oder waren?
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l:.ri. Knrrzscrrvlrr< in dcr SZ
-,m 16. Juni 2001: Diu tllsd
:. 'i der rcgionalet Häufttng
: BSF lnll.n bn Allgäu, in

..!lichen Olterbatlern odet in
: i i dli che n Ob er pl alz I rc t irL! s

: ::':,!e1t, isl keitr Fragt der Far-
. :,t15,sonde l die ri esDelel(

:-:it'os. Cemeint ist n ohl:
:: itt nach einer biologischen
,::,rche zu suchen, müsse
: .r:r die ;rngeblich kriminel-
. :: \lachenschaften von lrut-
:rrittelherstellern, Vertrei
.:n und llaucrn äufdcckcn.

Während die r,issenschaitlichen Berater ratlos sind,
fandcn Allgäuer Bauern eine mögliche Ursacl-re. Sie
erinnerten sich, dass sic schon einmal besonders heim-
gesucht worden waren, nämlich durch den Tscherno-
byl-Fallout im Mai 1986. Die Böden in rveiten Regio-
nen Süddeutschlands sind erheblich stärker radioaktiv
kontaminiert als in Restdeutschland. In die offizielle
Belastungskarte trugen sie dic veriiffentlichten Stand-
orte ein. Viele der BSE-positiven Ilinder stammen aus
Regionen, die auf dieser Karte als hochbelastet einge-
stuft wcrdcn. Das, was sich bereits im März 200.1 an-
deutete, hat sicl-r im Verlauf der folgenden Monate be-
stäti€it: Jedes zweite BSE-Rind kommt aus den Regie-
rungsbezirken Schwaben, Oberbaycrn und Oberpfalz
(Baycrn) und Tübingen (Baden-Württemberg). Die ge-
nauen Standorte werden zwar offiziell nicht mchr be-
kannt gegeben; doch die Bauern wissen, dass es meist
dic Rcgioncn mit hoher Cäsium-Belastung sind.
Eine Antwort könnte sein:
der Tschernobyl-Fallout im Mai 1986.
Beim Zerfall von Cäsium-137 winl eine Hälfte der Ener-
gie als weitreichendc 1-Strahlung und die andere als
[3-Strahlung fortgeleitet. Die Halbwertszeit beträgt 30
Jahre, sodass heute noch zwei Drittel der Radioaktivität
in den Böden sind. Es ist zwar in tiefere Schichten gc-
sickert, sodass es von vielen Pflanzen nicht mehr aufge-
nommen wird und kaum noch in die pflanzliche Nah-
rung gelangt. Die 1-Strahlung erreicht jedoch, wenn
auch abgeschwächt durch die obcren Bodenschichten,
die Tiere auf der Weide. Folglich ist dort das sich ent-
wickelnde Gehirn cler Kälber in utero vcrmehrt strah-
lenbelastet. Das stochastische Risiko einer erworbe-
nen BSE-Disposition wäre erhö}rt.
Statt derartige l,lberlegungen a1s ,,absurd" abzutun
(wie es in der ['ressemitteilung einer Atomindustrie-
freundlichcn Institution heißt), sollte man schlichtweg
die 1-Strahlung auf den Weiden messen und fragen,
ob unter den positiv getesteten Rindern deutlich mehr
aus Weidehaltung als aus Siallhaltung stammen.
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Isr ors MENSCHLICHE GESL'I\DHEIT
DURCH BSE TPPNOHT?

Zuletzt die wichtigsten Fragen für uns als Verbraucher, obwohl nach den
vorangegangenen Ausführungen diese Fragen längst beantwortet sind (denn wer
lässt sich schon Rinderhirn direkt ins Gehirn spritzen?):

lst new -o ail ant CneurzrxLor-l ac oa-D isease (nvClD)
wirklich neu?

Besteht ein Zusammenhang von BSE und vCJK?

Wie groß ist das Risiko, nach Verzehr von
Rindfleisch zu erkranken?

Die Wissenschaftler, die die Prionen-im-Tiermehl-Hy-
pothese in die Welt setzten, waren überzeugt, dass ein
Erreger, der die Spezies-Barriere zwischen Schaf und
Rind überspringen kann, auch die zwischen Rind und
Mensch überspringt. Wenn Prionen im Kadaver von
Scrapie-Schafen beim Rind eine Spongiforme Enze-
phalopathie erzeugen können, dann können Prionen
in Produkten aus BSE-Rindern das Gleiche auch beim
Menschen tun. Warum aber nur vom Rind auf den
Menschen und nicht direkt vom Schaf auf den Men-
schen? Es störte sie nicht, dass Menschen seit Jahr-
hunderten Fleisch von Scrapie-Schafen essen, ohne
dass es Hinweise fur den Artensprung vom Schaf zum
Menschen gibt.
Aus dem Rückgang der britischen BSE-Epidemie fünf
Jahre nach Tiermehl-Verbot wurde eine Inkubations-
periode von fünf Jahren abgeleitet, sowohl beim Rind
nach Fütterung mit Prion-haltigem Tiermehl, als auch
bei Menschen nach Verzehr Prion-haltiger Rinderpro-
dukte. Eine CIK-Epidemie wurde vorhergesagt, die
Mitte der 1990er Jahre beginnen sollte. Tausende briti-
scher Beefeater würden unter schrecklichen Qualen

CRrurzFELDr H. G. (1920). Lll
eine eigenartige Erkrankun! d
Zentralnentensystans
Zeitschrift für die gesam
Neurologie und Psvchiatri
57:1,-18
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sterben. A1s die Epidemie ausblieb, wurde die Inku-
bation willkürlich aufzehn, dann auf20 Jahre hinauf-
gesetzt.
1996 prophezeite der deutsche Experte für CJK auf ci-
ner ärztlichen Fortbildungsveranstaltung den Kolle-
gen, die gern und häufig Steaks verzehren, ihr baldi-
ges Ende. Das Gleiche tat er vor kritischen Studenten,
denen er sagte: Wer mir nicht glaubt und ueiter Rind-
fleisch isst , ist in t'ünt' lafuen tot .

Obwohl alle düsteren Prophezeiungen einer CJK-Ka-
tastrophe (gleich der AlDS-Katastrophe, die 1986 für
Europa vorausgesagt wurde) bislang auch nicht an-
deutungsweise eingetreten sind, hieß es im Novem-
ber 2001 in der Ankündigung einer Veranstaltung mit
diesem Experten: Nach Aussagen oon Wissenschaftlern
werden in England in den nrichsten lahren mehrere zehn-
tausend Fälle der neuen Variante der Cnxurzrrtor-lt«on-
schen Krankheit erwartet.
Kein Wunder, dass die Medien auf solche Horrorsze-
narien ansprangen und die Bevölkerung in Angst ge-
riet. Kein Wunder auch, dass die Regierungen gezwun-
gen waren, drastische Maßnahmen anzuordnen (2. B.
das Töten von Herden, wenn nur ein Rind BSE-ver-
dächtig ist) und reichlich Forschungsmittel auszu-
schütten.
Das lang Erwartete trat endlich ein. 1994 starb in Eng-
land ein Patient im Alter von unter 40 |ahrcn mit schwe-
ren neurologischen Störungon. Die post-mortem-Dia-
gnose war Spongiforme Enzephalopathie. Wegen sei-
nes relativ jungen Alters wurde er zum ersten Fall ei-
ner durch BSE verursachten CJK erklärt. Und weil sich
das Muster der klinischen und histologischen Sympto-
me von dem bei älteren Menschen unterschied (was
nicht verwundert, denn das Erscheinungsbild von
Krankheiten variiert mit dem Alter, wie jeder weiß),
bekam das Krankheitsbild das Etikett nno r:ariant ClD,
nvCJD (oder zCI() und wurde inzwischen synonym
nit durch BSE oerursachte Krankheit.
Dabei waren A1ter, die klinischen Symptome und das
histologische Bild nicht neu. Sie entsprachen genau
der Beschreibung des ersten Fa11s einer eigenartigen Er-
krankung des Zentralnertenstlslenls bei einem 23-Jähri-
gen 1920 durch den Neurologen CmLrzrulnr'.
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Mit hektischem Eifer wurde nach experimentellen Be-
weisen gesucht, dass - erstens - vCJK eine tatsäch-
lich neuartige Erkrankung ist, und dass rCJK - zwei-
tens - durch BSE verursacht wird.
Ende Oktober 1996 schien der Beweis eines Zusam-
menhangs von ICJK mit BSE erbracht zu sein. Col-
rrNcr et al. publizierten in NATURE ihre Molekulare
An aly s e an Hir nextrakten verstorbener Cfi-Patienten.
Ihre Kernaussage lautete:
New-oa ant CID has strain characteristics distinct
from other types ol CID and which resemble those of
BSE transmitted to mice, domesfic cats and macaques,
consistent uith BSE being the source of this neu
ilisease.
Bei solch vermeintlich klarer Aussage brachten die Me-
dien in reißerischer Aufmachung die Nachricht her-
aus, eine Übertragung der Rinder-Epidemie auf den
Menschen sei nun bewiesen.
Zunächst ist zu fragen, wie die molecular analysis a:us-
sieht. Es ist lediglich eine gelelektrophoretische Auf-
trennung von Protein-Fragmenten aus einem Hirnho-
mogenat, das nach Behandlung mit Detelgentien durch
eine bakterielle Protease unvollständig verdaut wor-
den war.
Die Fragmente wurden mit Antikörpem angefäbt, die
gegen Piaques aus BSE-Rinderhirn als Antigen erzeugt
worden waren. Es ist die Methode, die inzwischen für
den BSE-Schnelltest verwendet wird.
Die Auftrennung der Fragmente nach Molekülgröße
zeigt zwü Ahnlichkeiten und Unähnlichkeiten zwi-
schen den Homogenaten verschiedenen Ursprulgs.
Doch sie sind nicht eindeutig und von Gel zu Gel ver-
schieden. Unverzeihlich aber ist, dass Fragmentmus-
ter miteinander verglichen werden, die auf verschie-
denen Gelen gelaufen sind.
Die Fragmentmuster werden als s ttain characteristics
bezeichnet. Damit wird suggeriert, es handle sich um
verschiedene Stämne (stuains) eines Erregers, so wie
es bei Bakterien und Viren derselben Art verschiede-
ne Stämme gibt, die sich in minimalen DNA-Abwei-
chungen unterscheiden. Der Nachweis von Virus-
Stämmen mit exakter DNA-Analytik ermöglicht das
Verfolgen von Infektionswegen. Die angeblichen Pri-

Coi.rwcr J./Sprr K./Mrnps
J./IRoNSTDE J. /HrLL A. F.
(1996), Molecular analysis of
prion strain aariation and the
aetiology of 'noClD'
NATURE 383: 685-690
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onen-Stämme aber sind nichts anderes a1s unterschied-
lich verdautes H irn-Haschee.
totz der methodischen Schwächen und unbegründe-
ten Schlussfolgerungen wurde das ManuskdPt akzeP-
tier! mehr noch, einer der NATURE-Herausgeber wid-
mete ihm ein Editorial mit bunten Schaubildern, auf
denen der Leser sehen kann, was er auf den grauen,
unscharfen Bildern des Originals nicht erkennt.
Wer ist der Herausgeber? Er gehört zu der GrupPe
von Wissenschaftlern, die dic Prlonen-im-Tiermehl-Hy-
pothese vehement propagieren. Und zudem war er der
Vorsitzende des Gremiums, das die EU-Kommission
in Brüssel in BSE/CJK-Fragen berät und für die über-
zogenen Maßnahmen dcr Administration verantwort-
lich ist, wie das Töten ganzer Herden, wcnn nur bei
einem Rind BSE-Verdacht besteht. Schließlich wäre
der Collnvcr-Aufsatz dafür eine nachträgliche Recht-
fertigung gewesen.

Was sind bei BSE und. CIK Ereger
lund, Erregerstämme?

BSE und nvCJD werden oom selben Erregerstamm rter-
ursacht, soheißt eü straifi characteristics of rusClD resemble
those of BSE (Cor-r-r-xcs et a1. 1996). Mit diesem sprach-
lich unsauberen Argument wird ein Kausalzusammen-
hang von BSE und nvCJD suggeriert.
Mit Erreger bezeichnet man Mikroorganismen (Bakte-
rien, Viren, Piize, Einzeller), die nach Befall eines Ma-
kroorganismus (Säugetier) sich darin vermehren und
etwas auslösen. Den Vorgang nennl man Infektion. Fir
ihre Vermehrung bringen die Mikroorganismen entwe-
der nur die Inlormation mit (Viren) oder sowohl Infor-
mation a1s auch Syntheseapparat (Bakteden u. a.).
So falsch es ist, das Prion-Protein als Erreger zube-
zeichnen, so falsch ist bei BSE und CJK die Bezeich-
nung strains Blerch Erregerstiifitme. Struins sind hier
keine analytisch genau defir-rierten Einheiten (wie Bak-
terien- oder Viren-Stämme), sondern Cemische aus
Protein-Fragmenten nach unvollständiger Verdauulg
eines Hirn-Homogenats. Sie können sich unterschei-
den in ihrer Zusammensetzung aus mehr oder weni-
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ger großen Fragmenten je nach Herkunft der Hirn-
probe (Art und Alter son'ie Hirnareal) und nach Bela-
dung mit Oligosacchariden (rl.ie aile Membranpro-
teine ist auch das Prion-Protein ein Glykoprotein). Die
Auftrennung eines solchen Gemisches ist weder eine
Molekulare Analyse (was vorgibt, Methodik auf höchs-
tem Niveau zu sein), noch liefert es den Beweis für
das Vorhandensein verschiedener Erregerstämme.
Nicht nur Col.r.rucE und KRErzscrll,len, alle aus der Gi1-
de der Prionen-Forscher, versuchen mit falschen Be-
griffen eine Infektionsgefahr für den Menschen zu be-
schwören; z. B. leiten Bnucr et al. dcn Beweis für un-
terschiedliche Erregerstämme aus dem Befall unter-
schiedlicher Hirnareale ab. Sie injizierten Hirnmaterial
von Scrapie-Schafen, BSE-Kühen, älteren und jünge-
ren ClK-Patienten direkt ir-r das Gehirn von Mäuscn.
Bei diesen fanden sie nachJahresfrist spongiform ver-
änderte Zellen: bei BSE, Scrapie und jüngeren CIK-
Patienten mehr im Hypothalamus, bei älteren mehr
in benachbarten Arealen. Folglich hätten die Erreger,
die BSE verursachen, auch die neue Variante von CJK
verursacht.
Yon Erregersttimmen zu rede , ollenbart entweder die
Inkompetenz der Autoren und a1ler, die solchen Un-
sinn nachschwätzen, oder die plumpe Absicht, den
politischen Entscheidungsträgern eine Seuchengefahr
zu suggerieren, auf dass sie handeln (u. a. indem sie
üppige Forschungsgelder bewilligen).

Das Nord-Süd-Gef älle der neuen CJK-Variante in
Großbritannien - ein Beweis für den Zusammen-
hang mit BSE?

Angeblich gibt es im Norden Großbritanniens mehr
vCJK-Fälle a1s im Süden. Das Nord-Süd-Gefälle sei
ein Beweis für die Neuarhgkeit der nvCJD, weil die
sporadische Form der CJK gleichmäßig verteilt mit
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einer Häufigkeit von eins zu einet Million Einwoh-
ner Pro Jahr auftdtt.
Aus der heterogenen Verteilung von nvCJD und der
Tatsache, dass sie zeitlich versetzt zur BSE-Epidemie
aufgetreten sind, wird ein Zusammenhang mit BSE
abgeleitet.
Abgesehen davon, dass die wenigen FäIIe wohl nicht
genug Material fur eine epidemiologische Analyse ge-
ben, wird übersehen, dass es bei BSE genau das Ge-
genteil gibt, nämlich ein Süd-Nord-Gefälle. Die hete-
rogene Verteilung von nvCJD wäre eher ein Beweis,
dass \9!4 Zusammenhang zwischen nvCJD und BSE
besteht.

Nach Hinweis auf die Diskrepanz in der heterogenen
Verteilung von nvCJD und BSE antwortete die Auto-
rin in einem Leserbrief-Disput: Di es widerlegt einen an-
genommenen Kausalzusammenhang nicht, w eil sich die rir'
mere Beoölkerung im Norden in den lcritischen lahren eher
zton Fleisch- und Wurstprodukten mit beigemengtem Hirn-
gewebe (Hamburger, Pies etc .) ernährt hat . Die wohlhaben-
dere Bnölketung im Süden konnte sichhingegen Steaks leis-
ten, also rcines Muskelfleisch, das weniger bis keine BSE-
Erreger enthielt.

links
Fig. 1 aus
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mission dynamics and epidemi-
ology of BSE in British cattle
NATLTRE 382: 779-788

rechts
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Pcspr et aL (2002) , Die neue Va-
riante der Carurzrrtor-l txoe-
Krankhzit
Dtsch. Med. Wochenschdft,
127:331-334

Nachdruck aus Coustr.ls S./
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Seit 1994 wurden in Großbritannien etwa 120 I'atien-
ten entdeckt, auf dle das Etikett vCJK passt; 120 in
einem Zeitraum von zehn Jahren in einer Population
von 60 Millionen; das sind im Mittel zwölf pro Jahr,
ein Fall auf fünf Millionen. (Um eine Vorstellung von
der Criißenordnung zu haben, sei daran erinnert, dass
in Großbritannien jährlich mehr als 150.000 Menschen
an Krcbs sterben.)
Ztgegeben, unter den Paticntcn mit neurologischen
Störungen, bei denen die post morfem-Diagnose Spon-
giforme Enzephalopathie histologisch verifiziert wird,
gibt es in England seit einigen Jahrcn mehr jüngere
Patienten a1s in früheren Dekaden (obwohl CJK nach
wie vor eine Alterskrankheit ist). Ein Grund für die-
scs Phänomen könnte der Eifer scin, mit dem neuer-
dings Mediziner alle Verstorbenen, die a1s Patienten
neurologische Störungen zeigten, obduzieren lassen.
Und im Zweifelsfall entscheidet sich dcr Neuropatho-
loge wohl eher für nvCJD als für eine Diagnose, die
weniger spektakulär ist.
Unter der Uberschrift the epidemic that neoer was er-
schien 2001 ein Aufsatz im British Medical Journal.
Der Autor zeigt darin auf, dass nvCJD keine neue
Krankheit ist, sondern lediglich früher mit falschen
Diagnosen bclegt wurde. Das sei bei einer sehr selte-
nen Krankheit, ohne Erfa h rungsw issen der Arzte,
nicht verwunderlich. Teils wegen des geschärften dia-
gnostischen Blicks, teils aufgrund einer Erwartungs-
haltung werde die Diagnose vCJK hcute öfter (wcnn
auch nach wie vor in absoluten Zahlen selten) gestellt.
Im Ürbrigen müssten bci einer Infektion über den Nah-
rungspfad die Fallzahlen wesentlich höher sein (ange-
sichts der hohen Zahl der BSE-Fälle und der sicherlich
noch höheren Dunkelziffer, und angesichts des hohen
Rindfleischkonsums in Großbritannien). Aus der Sicht
des Epidcmiologen gebe es keinen relevanten Hinweis
für einen ursächlichen Zusammenhang zwischen BSE
und VCJK.
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, , . no eoidence of any ... rtsk for noClD

In zwei britischen Institutionen werden die Daten von
CJK-Patienten gesammelt und mit Kontrollpersonen
(matched controls) hinsichtlich einer großen Zahl von
Variablen ihrer Lebensumstände verglichen. Im Bericht
ftiLr 1 999 steht als Conclusion: We haoe found no etsirlence
of any dietary, introgenic or occupational risk for ttClK.
Das Essverhalten der CJK-Patienten unterschied sich
nicht von dem der Kontrollpersonen. Zum Beispielbe-
torzugten sie nicht mehr Hamburger (wie oft behaup-
tet rrird) oder Gerichte aus Hirn als die Kontrollperso-
nen. Unter ihren waren auch nicht mehr Beschäftigte
aus landwirtschaft und fleischverarbeitender Indust-
rie, rvie gelegentlich gesagt wird.

Ohne Zuteifel ...

Zweifel ist das Salz der Wissenschaft. Eine Hlpothe-
se ist beladen mit Zweifel. Und selbst, wenn sie zur
Theorie aufgestiegen ist, gilt sie nur so lang als rich-
tig, bis etwas auftaucht, was mit ihr nicht vereinbar
ist. Und das kann schon morgen sein.
Der deutsche BSE-CJK-Experte und Chefberater der
Administrationen und letztlich auch einer der Nutz-
nießer der BSE-Krise aber würzt seine Aussagen mit
ohne Zweifel.In seiner Stellungnahme fur die Bayeri-
sche Staatsregierung schreibt er: ...Iässt sich ohne Zwei-
fel zeigen , dass BSE oral übertragbar ist . . . Sein Au-fsatz
im Deutschen Arzteblatt beginnt mit Ohne Zweit'el ist
BSE eine oral übertragbare Krankheit ... Alles spricht da-
fiir, dass eine oorher nic beobachtete neue Prionenkrankheit
des Menschen und die BSE oom selben Erregerstamm aer-
ursacht zoerden. Dann folgen Hypothesen und Wahr-
scheinlichkeiten, z.B. Die Hypothese, dass die ICJKoom
selben Erreg* oerursacht wird wie die BSE, muss heute
als sehr wahrscheinlich angenommen werden. Das heißt:
Sicher ist es nicht. Also wären in der Tat Zweifel an-
gebracht.
An arrderen Stellen heißt es: Dz P onhypothese istheute
allgemein wissenschaftlich akzeptiert , obtoohl sie streng ge-
nommen noch nicht baliesen ist (aus der Stellungnahme

The National Cnruzrrlm-le-
KoB Disease Suweillance Unit
Western General Hospital,
Edinburgh, and Department
of lnfectious and Tropical Di-
seases, London, Eighth An-
nual Report 1999.
Eine der beiden Institutionen
wird geleitet von Prof. RoBEKT
WILL, Edinbügh, der - im Ge-
gensatz zur Aussage im Re-
port 1999 - kürzlich aul dnem
Psychiatrie-Kongress in Ber-
lin erklärte, es gebe keinen
Zweilel mehr, dass die neue
Vadante der CRIrIZFELDT-JA-
roB-Krankheit durch BSE aus-
gelöst worden ist.

Hens A. Kmrzscnuan, BSE
und. die neue Vatiante der
ü eut4 el d t -l akob- Kr ankheit, nl
Deutsches Arzteblatt 5. Ok-
tober 2001, Seite C2057

Aus der Einstellungsverfü-
gung der Staatsanwaltschaft
Kempten vom 28. Mai 2ml,
AZ: 137 Uls 2643 / 01b:r'
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für die Bayerische Staatsregierung). Der Zusammen-
hang zwischen BSE urd der neuen C]K-Variante sei
nicht in letzter Konsequenz bewiesen, sondern aus ei-
ncr Reihe von Beobachtungen abgeleitet, die zum Teil
auch andere Schlussfolgerungen zulassen könnten.
Dennoch halte ich die Ansteckung mit BSE nach wie uor
für die wafuscheinlichste Ursache der neuen CIK-Variante .

In Tierversuchen seien BSE-Erreger mit Erregerstäm-
men aus den Gehirnen von Opfern der neuen CJK-
Variantc verglichen worden. Obzoohl sie aon Mensch
und Rind stammen , Telhaltefi sich diese Strimme sehr rihn
llcft (Süddeutsche Zeitung, Wissenschaft, 23. Oktober
2001).

... kann eine äbeftragung z,on BSE auf den Menschen
ni cht n achgezuie sen zo erden.

Prof. Knrrzscnnr.c« sah in dem gehäuften Au{treten von
BSE-verdächtigen Rindern in Südbayern keine Frage
der Forschung, sondern die eines Detektittbüros (SZ vom
1,6.hni2001) bzw. für den Staatsanwalt, da wohl kri-
minelle Machenschaften im Spiel seien.
Ein Bauer ging einen Schritt weiter und erstattete Stlrf-
anzeige gegen Unbeknnnt zaegen rsersuchten Mordes, well
durch Beimengung von verbotenem Tiermehl zum
Kraftfutter für Rinder Menschen an CJK sterben könn-
ten. Die Staatsanwaltschaft recherchierte und ste11te,
wie nicht anders zu erwarten, das Verfahren ein. In
der Einstellungsverfügung steht: ... nach dem jetzigen
Stand dcr Wissmschat'l kann eine Ühcrf ragung uon BSL
auf den Menschen nicht nachgezoiesen werden ...
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Zweite S chlussf ol ger ung :

o Die Behauptung,
die menschliche Gesundheit sei durch BSE gefährdet,
wurde abgeleitet
von der unbewiesenen Prionen-im-Tiermehl-Hypothese.
Eine Behauptung, die auf einer Hypothese beruht,
ist nichts anderes als Spekulation.

. VCJK ist keine neue Krankheit,
sondern lediglich eine Diagnose,
die aufgrund einer Erwartungshaltung häufiger
(wenn auch mit 1 zu 5 Millionen sehr selten)
gestellt wird.

. Wenn BSE keine Infektionskrankheit ist,
die von Tier auf Tier und von Tier auf Mensch übertragen wird,
dann ist eine gesundheitliche Gefährdung
durch Verzehr von Rinderprodukten
unwahrscheinlich.
Selbst unter Annahme eines Restrisikos
ist das Risiko, durch Rinderprodukte
(einschließlich des zum Risikomaterial erklärten Gehirns)
an CIK zu erkranken,
minimal
im Vergleich zu den alltäglichen Lebensrisiken.

o Es droht keine neue Seuche.
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ScurussnruERKrrNGEN

Es drängt sich der Verdacht auf, dass Dilettanten am
Werk waren, die die BSE-Krise heraufbeschworen ha-
ben, und dass sie noch immer am Werk sind.
Angelangen bei Kuru, das zu einer oral übertragba-
ren Infektionskrankheit - aulgrund kannibalischer Ri-
ten, die niemand gesehen hat - erklärt wurde, obwohl
cine Erbkrankheit in einer Inzucht-Population näher
Iieg,t.
Sodann der angebliche Beweis der Ubertragbarkeit
eines infektiösen Agens durch intrazerebrale Injekti-
on von Hirnmaterial, ohne die Möglichkeit von Im-
munreaktionen zu erwägen.
Dilettantisch scheint auch, die lJbertragung eines in-
fektiösen Proteins mit Tiermehl anzunehmen und dar-
aus weit reichende Konsequenzen zu ziehen, ohne zu-
vor nach einem Hinweis zu suchen, ob solch eine An-
nahme überhaupt berechtigt is! denn es widerspricht
den Erkenntnissen aus Biochemie und Physiologie,
dass ein Protein nach Hitzebehandlung, nach Atta-
cken von Säure und Verdauungsenzlrmen mit intakter
Raumstruktur resorbiert wird, dem Immunsystem ent-
kommt und schließlich die Blut-Hirn-Schranke passiert.
Jeder, der nicht dem Dogma einer oral übertragbaren
ncurodegenerativen Krankheit verfallen war, hätte ein
kontrolliertes Fütterungsexperiment in einer großen
Herde, geteilt in Rinder, gefüttert mit und ohne Tier-
mehl, erwartet; doch solch ein simpler Versuch wur-
de unterlassen. flberprüft wurde auch nicht die Be-
hauptung, geänderte Verfahren bei der Ticrmehl-Her-
stellung seien verantwortlich, dass Hirn aus kranken
Schafen infektiös ist.
Dilettantisch ist, den Rückgang der BSE-Epidemie fün{
Jahre nach dem Verbot der Tiermehlverfütterung als
Beweis fur die Behauptung ohne Zweifel zoar es das Tier-
mehl zt nehmen, obwohl ein Drittel der BSE-Rinder
niemals Tiermehl im Futtertrog hatten.
Statt eines kontrollierten Feldversuchs wurden zahllo-
se Laborexperimente durchgefuhrt. BSE-Hirn wurde
in großen Mengen an Mäuse \.erfuitert, um den Be-
weis der oralen Ubertragbarkeit zu erzwingen. Verges-
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sen aber wurden die korrekten Kontrollen, nämlich die
Verfütterung von gesundem Gehirn.
Untersuchungen an Hirn-Haschee wetden als molecular
analyses vorgestellt und davon unterschiedliche Erre-
gerstämme abgeleitet. Mit denen wird ein fragwürdi-
ger Zusammenhang von BSE und den wenigen Fäl-
len einer seltenen neurodegenerativen Erkrankung
konstruiert. Das genügte, um eine drohende Epide-
mie zu prophezeien, die mehlele Zehntausend dahin-
raffen wird. Das ist verantwortungslose Panikmache.
Und was isf von der Arbeit eines Nobelpreisträgers
zu halten, der in einem renommierten Journal schreibt,
dass Prion-Proteine selbst nach Veraschung noch in-
fektiös sind? (... an inorganic molecular template with a
decomposition point near 600'C is capable of nucleating
the biological rElication of the scrapie agenf.) Wären die
gleichen Phänomene nicht auch aufgetreten, wenn
manAsche aus verbranntem Gehirn von Schafen, die
nicht an Scrapie erkrankt waren (oder Asche belieb!
ger Herkunft), intrazerebral injiziert hätte?

BSE - ein Wahnsinnsfehler

Die britischen Wissenschaftle1 die die Prionen-im-Tier-
mehl-Hypothese in die Welt gesetzt hatten und die
Meinungsführerschaft beim Thema BSE (einschließ-
lich reichlicher Forschungsmittel der Regierung) ha-
ben, warnen seit Jahren vor dem Lammfleisch. Zwar
sei Scrapie für Menschen ungefährlich (warum?). Der
Scrapie-Erreger könnte iedoch, nachdem er vom Schaf
ura Tiermehl auf das Rind übergesprungen istund nun
als BSE-Erreger den Menschen gefährdet, zurück auf
das Schaf springen. Scrapie-Schafe könnten deshalb
neuerdings BSE-Schafe sein. Ihr Fleisch würde- gleich
dem Fleisch von BSE-Rindern - beim Menschen die
neue Variante der Cnrl"rzrrror-Jaxon-Krankheit aus-
lösen.
Diese Phantastereien sind in der von Absurditäten rei-
chen BSE/vCJK-Story die Spitze. Dennoch bewilligte
eine verunsicherte britische Regierung 1997Mittel für
ein teures Forschungsprogramm. Fast 3.000 Gehirne
von Scrapie-Schafen sollten untersucht werderL um den
vermeintlichen BSE-Erreger in Schafen zu finden (ge-

BRowN P /RAU E. H. /JoHNSoN
B. K./Bacorr A. E./GTBBS C.
J.,/GATDUSEK D. C. (1999), Neu,
studies on the heat resistax& of
hamstetadnpted scrapie agent:
Threshold suruioal after ashing
at 600 'C suggests an inotganlc
t elflplat e of replicatiofi
Proc. Nafl. Acad. Sciences,9T:
341,8-3427
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nauer: Es w,urde nach spongiform veränderten Zel-
len, vorwiegend im Hvpothalamus, und nach Frag-
mcnt-Mustern sch$'er verdaulicher Eiweiße gesucht,
die denen bei BSE-Rindern ähnlich sind). Und in der
Tat, man wurde im Herbst 2001 fündig! Man fand in
einigen wenigen Schafhirnen die Zeichen, die denen
in Cehirnen von BSE-Rindern entsprachen.
Es gibt sie also: die BSE-Schafe!
Auch von dort drohen uns Gefahren.
Die Brüsseler Politiker rcagierten schnell. Das wissen-
schaftliche BSE-Beratergremium wurde sofort einberu-
fcn, um der EU-Kommission zu empfchlen, dass künf-
tig alle Schlachtschafe dem BSE-Test unterzogen wer-
den müssen. Das hätte den Tod von 40 Millionen Scha-
fen in Europa bedeutet, das Aus für Lammbraten, Pe-
corino und Nürnberger Rostbratwurst (die bekannt-
lich in Schafsdarm steckt); denn die Kosten des Tests
übersteigen den Wert des Schafes.
Jedoch - zwei Tage vor der Sitzung, in der die vorge-
fertigte Empfehlung abgcnickt werden sollte, kam der
peinliche Widerruf:
Die Gehirne stammten nicht von Schafen, sondern
von Rindern.
BBC News, 18. Oktober 2001:
Resesrch that indicoted the presence of BSE in Britain's sheep
hnsbeen found tobe flnwed. The gozternment saidlsst month
that the UK's 20 million sheep and 20 million lambs might
hnae to be destroyed if the t'indings could be prozted. But af-
ter the goaernments's adztisers called for the study to be re-
examined, checks leztealed that the BSE-infected tissue had
come frotn cous.
F ocus, 22. Oktober 2001 :

Wahnsinnst'ehler Die Ergebnisse rton fünt' lahren For
schutgsarbeit zur möglichen Übertragbnrkeit aon BSE nuf
Schafe sind damit zoertlos. Der Direktor des zustrindigen
lfistituts, Prof. Chris Bostock (bekannt a1s Autor von
Publikationen, die angeblich die Lhertragung von BSE
auf den Menschen zeigen), sagfe , er sei nach dem Fehler
.,cnlBCt;lcrl. 0n Bode zerstöt'\" .

Süddeutsche Zeitung, 20. Oktober 200.1:
Die Forscher hatten die gatt-e Zeit Ms.terial 7Jot1 Kiihefi
zterarcnrlet. Nun sind nlle Erpt:rinßnte tlertlos ...
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Was hat das BSE-Dilemma verursacht?

Erstens, leichtf ertige Hlpothesen von Wissenschaft-
lem, die gefangen waren im Galouserschen Dogma
von Spongiformen Enzephalopathien als oral übertrag-
bare Infektionskrankheiten und die der PnusNsnschen
Idee vom Prion als infektiöses Agens anhingen.
Zweitens, unüberlegtes Reagieren der Administrati-
onen, die aus einer unbewiesenen Hypothesc eine Ge-
sundheitsgefahr ableitcten, ohne nach Beweisen zu
fragen.
Ddttens, maßIose Übertreibungen durch die Medi-
en, die den MenschenAngst vor einer apokalyptischen
Seuche einredeten.

Wer hat vom BSE-Dilemma profitiert?

Zuerst, Wissenschaftler, die das Prinzip verfolgen: Sa-
ge eine Gefahr ztoraus, die aiele Menschen betreffen kdnnte
(ohne mächtige lndustuie-lnteresserL zu tangieren), und dr.t

wirst reichlich Forsclungsntittel und uiel Prestige ernten.
Zweitens, Politiker, weil sie eine Gelegenheit fanden,
Überproduktionen auf dem europäischen Agrarmarkt
zu regulieren.
Drittens, Politiker, die eine Chance rvittcrten, durch
vcrmcintliche Gefahrenabwehr dem Wäh1er zu impo-
nieren.
Viertens, alle, die am BSE-Test verdienen.

Und wer sind die Verlierer?

Viele Bauerry die wirtschaftlich ruiniert wurden;
viele Beschäftigte in Produktionsbetrieben für land-
wirtschaftliche Geräte, in der Fleischwarenindustrie
etc., die ihren Arbcitsplatz verloren;
die Europäische Wirtschaft, die cinen Schaden von
mehr als zchn Milliarden Euro zu verkraften hat;
die Verbraucher, auf die man die Extrakosten für dic
überflüssigen BSE-Tests abwä1zt;
alle, die immer noch glaubterl die hehre Wissenschaft
sei nur der Wahrheit verpflichtet und habe nichts mit
Politik und Profit zu tun.

l-^ . ',. -L. Krrrz-c-..r.
5SE und die neue

i:zteblatt, l. Okt,.-'b,

25 Thesen gege
BSE und vClK
Infektionskran
BSE gefährde d

i .,.ro ScHc,:z

:-:rh einem \uf---z
, \.x--henschriit t 1 ll:

Spongiforme Enzep
lnfektion, Intotilal
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Ohne Zweifel ist die BSE eine oral übertragbare Krankheit der Rinder, die mit erreger-
::,1ltigefi Futtelmitteln oerschleppt wurde. Alles spricht dafiir, d.ass eine aorher nie beob-
.i;htete neue Prionkrankheit des Menschen (noCID) und die BSE aom selben Erreger-
. lt tnm rterursacht werden.
H-rNs A. KnsrzscHl4A.n
..BSE und die neue Variante der Cnsurzrrr.r;r'Jexor-Krankheit", in: Deutsches
-{rzteblatt, 5. Oktober 2001, Seitc C2057.

25 Thesen gegen die Behauptung
BSE und vCJK seien oral übertragbare
Infektionskrankheiten und
BSE gefährde die menschliche Gesundheit

Rorelm Scuor-z

nach einem Aufsatz, der im Februar 2001 in der Deutschen Medizinischen
\\bchenschrift (1 27 : 347-343) veröffentlicht wurde.

Spongiforme Enzephalopathien (SE):
InIektiory Intoxikation oder genetischer Defekt?

1. Dogmcn und Autoritäten beherrschen in der
Medizin das Kausalitätsdenken, oftmals mit ei-
ner Ausschließlichkeit, die keine andere Denk-
miiglichkeit zulässt und neue Ideen behindert.
Im BSE-Drama heißt das Dogma lnfektion. Ab-
gesegnet durch zwei Nobelpreise, wagtniemand,
es zu hinterfragen. A1le BSE-Forschung ist dar-
auf ausgerichtet, einen Erreger und seine Üher-
tragungswege aufzuspüren. Seit 15 Jahren wer-
den Daten produziert, aber keine überzeugen-
den Beweise für eine Infektion.
Wäre es nicht an d,er Zeit, das BSE-Dilemma
neu zu überdenken?

BSE ist eine Rinderkrankheit, die es schon im-
mer gab, ohne dass man sie früher dramatisiert
oder gar als Seuche eingesfuft hat. Man sah in
ihr eine altersbedingte degenerative Erkrankung
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des Cehirns. Alteren Berichten zufolge scheinen
die Hierleuirbeligen oder die bekloppten Kühe, wie
sie im Allgäu oder in Westfalen genannt wurden,
mit einer Häufigkeit von eins zu Zehntausend
aufgetreten zu sein.

Die Einstufung von BSE a1s Infektionskrankheit
geht letztlich zurück auf G,rlouspx, der degenera-
tive Hirnerkrankungen vom §p der Spongifor-
men Enzephalopathie (SE) zu Viruserkrankun-
gen erklärte, die mit der Nahrung übertragen
werden. Das Virus wurde jedoch nie ge{unden.
Auch die kannibatischen Riten bei den Eingebo-
renen in Papua-Ncuguinea, von denen er in sci-
nem Nobelpreis-Vortrag 1976 berichtete und mit
dcnen er clie angebliclre orale Ubertragbarkeit
der Kuru-Krankhcit begründete, gab es wahr-
scheinlich nicht. Geblieben aber ist das Prinzip
Infektion, das zum Dogma wurdc.

Aus den Arbeiten Pnusxrns geht dageger-r her-
vor, dass den Spongiformen Enzephalopathien
ein Membranprotein auf Nervenzellen zugrun-
de liegt, das die Tendenz zur Umfaltung hat und
dann n-rit Molekü len der p5leichen Art aggregiert.
Die Aggregate bilden die SE-typischen Plaques
und können andero Molekü1e der gleichen Art
ebenfalls zum Umfalten zwingen, sodass sich
das Ceschehen in einem Hirnareal fortpflanzt.
PnusiNsn nannte die Aggregate, die sich autoka-
talytisch vermehren, Pdonen. Dieser Prozess ist
erheblich beschlcunigt, wenn durch Mutation
im zugehörigen Gerr eine Aminosäure an kriti-
scher Ste1le ausgetauscht ist.
Es sind entwedcr vererbbare Keimbahn-Muta-
tionen (familiäre CJK) oder erworbene somati-
sche Mutationen (sporadische CJK).

Analog zu den menschlichen Formen der SE soll-
te es desl-ralb auch bei den Rindcrn eine fami-
liäre BSE (aufgrund einer vererbten Keimbahn-
mutation) und eine sporadische BSE (aufgrund
einer vom Individuum erworbcnen somatischen

GAIDUSTK D. C. (1977), Llrcorr
oentional tirttses tnd the origin
and disapyeLrrance of Kta'tt
Science, 197: 943-960

PRUSI\FR S. B. (1982), Nooc/
protei naceous i ttfectiotts ltar
ticles cause Scrupie
Science, 1982, 216r136-144

Die BSE-Epidemie
Seuche oder negat

.. -..rrrrrr J. \\ et .:.
, aierinan R.'cor.i .1.

', . :: E:\lrrH J. \\. ei i.
-,.i:i, r.i 198i lt. 19i
', eterinaiv Recllr.l - i
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Mutation in einer \en enzelle in einem frühen
Entwicklungsstadium) geben.

Verfangen im Dogma Infektion hat PRUSTNER die
von ihm entdeckte genetische Bedingtheit der
SE nicht gewürdigt. Stattdessen sah er in der
Ubertragung des krankmachenden Prozesses
durch intrazerebrale Injektion von Tierart zu
Tierart den Beleg für G,qousexs Thesen. Nur wa-
ren die Erreger ietzt nicht mehr die Capusex-
schen Viren, sondern die PnustNsrschen Prionen.

Die BSE-Epidemie in England:
Seuche oder negatives Zuchtergebnis?

'.\':LEsvrrrr 
J. W. et al. 0991), 7.''ete nary Rccord, 128: -199-

:ti
'.\:LESvrrH 

J. W. et al. (1992),
',-i!ures 1985 to 1990
'. eterinary Rccord, 130: 90-94

AIs 1986 in Großbritannien die BSE-Epidemie
sich abzuzeichnen begann, glaubte man an eine
In{ektion, bei der ein Erreger mit dem Futter
übertragen wird. Man spekulierte: Prionen aus
Scrapie-kranken Schafen haben über das Tier-
mehl die Rinder infiziert.
P r i on en- im -Ti ermeft l-Hyp othe se

Die störende Frage, warum es zur Infektion erst
jetzt und nur in Großbritannien kam, obwohl
seitJahrzehntcn überall Tiermehl an Rinder ver-
füttert wird, umging man mit dem Hinweis auf
veränderte Praktiken in den 19 britischen Kada-
veffabdken.

Bislang wurde nicht gezeigt, dass durch Ver-
fütterung von Tiermehl Rinder an BSE erkran-
ken. Ein infektiöses Protein im Tiermehl als Ur-
sache von BSE ist deshalb eine unbewiesene
Behauptung.
Das Etgebnis eines Experiments, in dem eine
große Herde geteilt und die eine Hälfte mit, die
andere qhlc Tiermehl gefüttert wurde, ist nicht
bekannt.

10. Aussagekräftiger u'äre eir kontrolliertes Fütte-
rungsexperiment nrit gezielt hergestelltcn Tier-

9.
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mehlen (d. h. ausschlicßlich aus Scrapie-Scha-
fen oder BSE-Rindern), das auch heute noch ge-
macht rverden könnte. Es 1ieße sich damit beant-
worten, ob es überhaupt das Tiermehl war; wenn
ja, ob es eincn Erreger ohne oder mit Lhersprin-
gen der Artgrenzen (von Rind auf Rind oder so-
gar von Schaf auf Rind) gibt; und.wenn es tat-
sächlich das Tiermehl war, welche Anderung im
Herstellungsverfal-rren die Ursache Ivar.

Stattdessen wurden Laborexpedmente in gro-
ßer Zahl durchgeführt, alle mit dem Zie1, BSE als
Infektionskrankheit zu beweisen und den Erre-
ger nachzuweisen.
Trotz eines immensen Forschungsaufwands. gibt es keine klaren Ber,r,'eise für eine Infek-

tion,. kennt man letztlich nicht die Ursachen,. ist der angebliche BSE-Erreger nicht bekannt,
auch üienn der ständige Gebrauch dicses Be-
griffs etwas anderes suggeriert.

Der angebliche Beweis für die Tiermehl-Hypo-
these ist der Rückgang der Epidemie fünf Jahre
nach dem Tiermchlverbot. Dieses Argument ist
jedoch nicht stichhaltig; denn bekanntlich er-
reicht jede Epidemie, gleicl-r welchen Ursprungs,
einen Höl-repunkt und klingt dann wieder ab.
Dafür kann es viele Gründe geben.
Das Fütterungsverbot, das 1988 erlassen r,r'ur-
de, gehört sicherlich nicht dazu. Hochlcistungs-
milchrinder werden selten älter ais fünf [ahre
Folglich hatten bereits etliche der 3.000 briti-
schen Rinder, die 1993 pro Monat erkrankten, das
beschuldigte Tierme}r1 nicht im Futtertrog ge-
habt, erst recht nicht die Rinder, die in den Folge-
jahren erkrankten. Fast ein Drittel a11er BSE-Rin-
der in England sind born at'ter bnn (geboren nach
d em Tiermel-rlverbot).

Die Verlechter der Prionen-im-Tierntehl-Hypo-
these versuchen, ihre Bewcisnot zu überspielen,
indem sie auf Arbeiten verweisen, in denen ro-

11.
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hes Hirnmaterial an Labortiere verfüttert wur-
de.
Rohes Hirn aus SE-Tieren ist jedoch nicht äqui-
valent dem Tiermehl; denn es handelt sich quan-
titativ (Menge des hypothetischen infektiösen
Agens) und qualitativ (Zustand dieses Agens
nach Aufbereitungsprozess) um unterschiedli-
che Materialien.
Es fehlen außerdem meist die korrekten Kontrol-
1en (d. h. mit gesundem Rinder-Hirn 6;efütterte
Tiere), sodass sich nicht sagen lässt, ob das, was
nach einem Jahr und später zu histologischen
Veränderungen im Gehirn führt, grundsätzlich
die Verfütterung von Hirnmaterial an sehr jun-
geTtere (ueanling mice) war, oder ob es, wie be-
hauptet wird, eine bcstimmte Komponentc in
diesem Hirnmaterial war.
Die Ergebnisse sird deshalb nicht nur unter der
Vorstellung einer Infektion zu interpretiercn; sie
können auch die Folge von Immunreaktionen
sein. Das Gleiche gilt für die zahlreichen Experi-
mentc, mit denen die Llbertragbarkeit Spongi-
former Enzephalopathien durch Injektion von
Hirnextrakten aus kranken Tieren direkt in das
Gehirn gesunder Tiere angeblich bewiesen wur-
de.

1,4. Alternativ zur Prionen-im Tiermehl-Hypolhese
muss nach anderen Erklärungen fur die BSE-Epi-
demie in England gesucht werden.
Zum Beispiel könnte ein seltener genetischer
Defekt im Erbgut von Rindern in einigen bd-
tischen Rinderherden durch Züchtung so stark
vermehrt worden seirl dass es scheinbar zu ei-
ner Epidemie kam.
Dies würde dem molekularen Mechanismus ent-
sprechen, wie er von PnustNrn für menschlichc
Spongiforme Enzephalopathien beschrieben
wurde, und wäre plausibel mit den Berichten
übcr den Verlauf der Epidemie.
Laut Veterinarv Record 1992 waren anfangs nur
14 Prozent der Milchrinderherden von BSE be-
troffen, während 86 Prozent BSE-frei waren.
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Laut NATURE 1996 fiat BSE nicht gleichmäßig
über England verteilt auf. Betroffen waren vor
allem die Counties (Verwaltungseinheiten mit
Sitz der staatlichen Besamungsanstalt) in Süd-
england, r,r.eniger dic in Mittelengland, kaum
in Schottland (wo Scrapie endemisch ist). Coun-
ties mit hohem BSE-Befall grenzten oft an BSE-
freie Counties.
Lalrt Veterinary Record 1992 war in befallencn
Herden BSE häufiger bei Rindern von Müttern
aus der eigenen Zucht als bei Rindern, deren
Mütter aus anderen Herden zugekauft worden
\{aren.
Laut Lancet 1996 erkrankten Rind er von Müttern,
die später an BSE erkrankten, häufiger als Rin-
der von Müttern, die bis zur Schlachtung BSE-
frei waren.
Nach ,,liesen Beubachtungen u nd [Jberlegu ngerr
wäre die BSE-Epidemie in England einc famili-
äre BSE, das heißt: eine vererbbare Keimbahn-
Mutation.

15. Zusätzlich zur genetlschen Komponente können
andere Faktoren die BSE-Epidemie mitverursacht
haben.
In England diskutieren Wissenschaftler a1s Al-
ternative zur Tiermehl-Hypothese
a. chronische Vergiftung durch lnsektizide,

deren Einsatz zur Bekämpfung der Das-
selfliege in den 198Oer Jahren von der bri-
tischen Ilegierung angeordnet worden
war;

b. Kupfermangel, als Ursache von neurolo-
giscl.ren Störungen bei Rindcrn seit langem
bekannt und als endefiische Atarie be-
schrieben;

c. Manganvergiftung, bedingt durch massl-
ve Mangan-Gaben an Hühner in Massen-
tierhaltungen und Verwertung des Kots
bei der Tiermehlproduktion;

d. Autoimmunkrankheit (glcich der Multi-
plen Sklerose bei Menschen) aufgrund ei-
ner Kreuzreaktion von Antikörpern gegen

Wrrsrlnu J. W. et al. (1992)
The Veterinary Record 130:
90-94

BR^DuuRy J. (1996)
The Lancet,348: 393

Punorv M. (2000)
Mcdical Hlpotheses, 54: 278-
30rr

Brnc;r'r,rxr W. / tsrrrucrn Il.
(2001)
J. Plant Nutr. Soil Sci., 164:
233 2i5

Punprv M. (2000)
MedicalHypotheses,54r 278
306

EBRrNCrir A. et al. (1998)
Journal of NuLritional & En-
vironmental Medicinc, 8: 265-
276

Zur BSE-Situation i
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f,}
ein an sich harmloses Bodenbakterium
mit Nen'enzellproteinen.

"16. Fazit:
Ganz gleich, ob es sich bei der BSE-Epidemie
in England allein um einen genetischen Defekt
handelt, der durch Streben nach äußerster Pro-
duktivität herangezüchtet wurde, oder (wahr-
scheinlicher) um die Kombination eines gene-
tischen Defekts mit Umweltbelastungen, bei
der die für BSE disponierten Tiere empfindli-
cher reagieten und früher erkrankten, all die-
se Überlegungen kommen zu dem Schluss:
BSE ist keine Seuche, die mit seuchenhygieni-
schen Maßnahmen zu bekämpfen ist, und kei-
ne Infektionskrankheit, die via Nahrung von
einer Tierart auf eine andere Tierart übertragen
wird.

Zur BSE-Situation in Deutschland

17. In England war es eine Epidemie aufgrund be-
sonderer Umstände. Die BSE-Rinder warcn
krank, erkennbar an schweren neurologischen
Störungen. Die Häufigkeit war in den besonders
betroffenen Hcrdcn ca. 1 zu 30.
In Deutschland ist es lediglich die Testerei, die
sichtbar werden lässt, dass einige Tiere die Ten-
denz haben, an einer seltenen Alterskrank}reit
zu crkranken (wenn man sie a1t werden ließe).
Die BSE-verdächtigen (positiv getesteten) Rin-
der waren neurologisch meist unauffäl1ig, also
ohne erkennbare Symptome einer BSE.

Seit November 2000 (d. h. seit der Anordnung,
Ccwebsmaterial aus Gehirn sämtlicher ge-
schlachteter Tiere von zunächst ältcr als 30 Mo-
naten, später 24 Monaten, auf schwer abbaubare
Eiweißaggregatc zu testen, die als BSE-verdäch-
tig gelten) wurden bei fast zwei Millionen Tests
123 Rinder a1s BSE-positiv getestet (Stand No-
vember 2001).
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Die Häufigkeit ist 1 zu 16.000, was ungefähr den
Berichten von älteren Veterinären und Kopf-
schlächtern in großen Schlacl.rthäusern über das
Vorkommen von Hierleuirbelige n :und beklop pten
Kühen in den 1960er Jahrcn entspricht, a1s die
Rinder noch mindestens doppelt so a1t wurden.
Seit Beginn der Testerei werden etwa zehn Rin-
der pro Monat a1s BSE-positiv getestet.

19. Wir registrieren in Deutschland die Häufigkeit
der sporadischen BSE, vermutlich als Folge von
somatischen Mutationen im Gen des Proteins,
das ftir die Disposition zu BSE verantwortlich ist.
Den sporadisch auftretenden Spongi{ormen En-
zephalopathien liegt wahrscheinlich eine Muta-
tion von Körperzellen (hier: Nervenzellen in ei-
nem frühen Entwicklungsstadium) beim betref-
fenden Indlviduum zugrunde (nicht in Kcimdrü-
senzellen der Vorfahren). Es ist ein erworbener
genetischer Defekt (vergleichbar der Krebsent-
stehung). Ursache könnte u. a. die natürliche
mutagcnc Crundbelastung sein (2. B. ständiger
Beschuss des Erbguts durch energiereiche Hö-
hen- unc{ Erdstrahlung von außen, Kalium-4O
von innen). Hinzu kommt eine zunehmende an-
thropogene Belastung durch chemische und phy-
sikalische Noxen, die regional sehr unterschied-
lich sein kann.

20. Seit Beginn der Testerei kommen die Hä1fte der
positiven Ergebnisse aus Bayern (das insgesamt
30 % des deutschen Rinderbestands hat) und dort
vonr.iegend aus dem Allgäu, dem r,r.estlichen
Oberbayern und der südlicher-r Oberpfalz. War-
um ist in Südbayern die Disposition, an BSE zu
erkranken, mindestens dreifach höher als in Rest-
deutschland? Was ist die zusätzliche mutagene
Belastung, der die Rinder dort ausgesetzt sind
oder waren? Eine Antwort könnte sein: der
Tschernobyl-Fallout im Mai 1986, dcr Südbay-
ern wesentlich stärker belastet hat a1s Rest-
deutschland.

Besteht die Gefahr,
durch Verzehr von I
an vCfK zu erkrank

Cou rNCrJ. ct al. (1qi:
\ATURE 383: 68:--.rl"
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Besteht die Gefahr,
durch Verzehr von Produkten aus BSE-kranken Rindern
an vClK zu erkranken ?

CoIl rNCE J. et al. (1996)
\ATURE 383: 685 690

2L. Wenn die Übertragung einer degenerativen Er-
krankung vom Schaf auf Rind via Nahrung un-
bewiesen und eher unwahrscheinlich ist, dann
ist auch eine gesundheitliche Gefährdung des
Menschen durch Verzehr von Rinderproduk-
ten unwahrscheinlich.
Selbst bei Annahme eines Restrisikos wärc das
Risiko, sich durch Rindfleischverzehr mit einer
neurodegenerativen Krankheit ztt,,infizieren",
minimal im Vergleich zu den alltäglichen Le-
bensrisiken, vom Rauchen und vom Straßenver-
kehr ganz zu schweig,en.
In England kommen auf etwa 200.000 BSE-kran-
ke Rinder in einer Population von 60 Millionen
Menschen bislang 120 Patienten mit vCJK, im
Mittel der letztenJahre zwölf Menschcn proJahr
Dagcgen erkranken in derselbenZeit 150.000 pro
Jahr an Krebs.

22. Dass es einen Zusammenhang von nvCJD mit
BSE gibt, wird mit einer angeblich molekularen
Analyse von Hirnextrakten verstorbener CJD-
Paticnten begründet, publiziert 1996 in NATURE.
Darin heißt es: Nent-ztariant CID has st/aifi charac-
teristics distinct t'rom other types of CID and'tohich
resemble those of BSE transmittecl to mice, domestic
cats and macaques, consistent with BSE being the
source of this new disease.
Dte molecular analysls besteht allerdings nur aus
gelelektrophoretischen Mustern von Fragmen-
ten partiell verdauter Proteine in einem mit De-
tergentien behandelten Hirnhomogenat, die mit-
tels Antikörper gegen Plaques aus BSE-Rinder-
hirn angefärbt werden. Die Auftrennung der
Fragmente nach Molekülgröße zeigt zwar Ahn-
lichkeiten und Unährrlichkeiten zwischen den
Homogenaten verschiedenen Ursprungs; sie sind
aber wenig überzeugend, zumal nur ausgewähl-
te Gele gezeigt r'l'erden und Fragmentmuster
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miteinander verglichen werden, die auf ver-
schiedenen Gelen gelaufen sind.
Die Fragmentmuster werden als strain charucte-
ristics bezeichnet. Damit wird suggeriert, es
handle sich um verschiedene Stämme (strains)
eines Erregers, so wie es bei Bakterien und Vi-
ren derselben Art verschiedene Stämme gibt. Die
angeblichen Prionen-Stämme aber sind nichts
anderes als unterschiedlich verd attes Hirn-Ha-
schee.
Wegen methodischer Schwächen und unbe-
gründeter Schlussfolgerung hätte man das Ma-
nuskript zurückweisen müssen. Es wurde je-
doch nicht nur akzeptiert; mehr noch, einer der
NATURE-Herausgeber widmete ihm ein Edito-
rial mit bunten Schaubildern" auf denen der Le-
ser sehen kann, was er auf den Brauen/ verwa-
schenen Bildern des Originals nicht erkennt.

Weitere Beweise basieren auf den angeblich glei-
chen Eftegerstämm eir bei BSE und der neuen Va-
riante der CJK. Das, was mit struin bezeichnet
wird, sind aber nur Gemische aus Protein-Frag-
menten nach unvollständiger Verdauung eines
Hirn-Homogenats, die sich unterscheiden kön-
nen (a) in ihrer Zusammensetzung aus mehr oder
weniger großen Fragmenten, (b) im Kohlen-
hydratanteil und (c) in der Antwort von Mäu-
sen nach intrazerebraler Injektion von Hirnma-
terial hinsichtlich der Uberlebenszeit und des
Hirnareals, in dem die spongilorm veränderten
Nervenzellen besonders häufig gesehen u'urden.

Es gibt keine epidemiologischen Hinweise für
einen Zusammenhang von BSE-Epidemie und
der sogenannten neuen Variante der Cnrurz-
ruor-Jaron-Krankheit, an der in Großbritan-
nien seit 1995 etwa 12Q vorwiegend iüngere
Menschen erkrankt sind.
Wenn ein Zusammenhang besteht, dann nur im
Sinn eines geschärften diagnostischen Blicks
bei einer durch Bedrohungsszenarien geschür-
ten Erwartungshaltung.

AGUzzr A. /WETSSMANN CH.
(r996)
NATURE 383: 666-668

Brucr M. E. et al. (1997)
NATURE 389: 498-501
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Wie sind wir in die BSE-Krise geraten und
wie groß wäre das Risiko, wenn ...?

Scholz, 25 Thesen

Der Epidemiologe Vrrrrns schreibt 2001 in einer
Arbelt What t as initialhl a speculation has now eaol-
oed into orthodüiV nmong the medical prot'ession ...
Es wird auch bezweiJelt, ob es sich bei der neu-
en Variante der CJD überhaupt um eine ,,neue"
Krankheit handelt, weil sich bei extrem selte-
nen Krankheiten (Inzidenz von nvCJD in Eng-
land zur Zeit bei 1 zu 5 Mio. pro Jahr) kein Er-
fahrungswissen der Arzteschaft entwickeln
kann. nvCJD könnte früher mit anderen Diag-
nosen belegt worden sein.
Die klinischen Symptome und das 1-ristologische
Bild der neuen Variante der CJD sind übrigens
gar nicht so neu. Sie entsprechen der Beschrei-
bung des ersten Falls einer eigenartigen Erkran-
kung des Zentralneroensystcms bci cinem 23-Jäh-
rigen durch den Ncurologen Crnurzrslu r' 1920
in Breslau.
Im Annual report 1999 der National CJD Sur-
veillance Unit, Edinburgh-London, steht: We
haue found no ezsidence of any dietary, iatrogenic or
occupational risk for noCJD. Die Patienten unter-
schioden sich in ihrem Ernährungsverhalien
(Verzehr von Rindfleisch, Wurstwaren mit Hirn,
Fast food etc.) und im beruflichen Umfeld nicht
von Kontrollpersoncn.

r irF
E

25. Es waren leichtfcrtige Hypothesen der Wissen-
schaft.
Von einer experimentell nicht überprüften Hy-
pothese (Prionen im Tiermehl) wurde eine zwei-
te abgeleitet (BSE beim Rind erzeugt CID beim Men-
schen), dte von den Medien zu einem europa-
weiten Bcdrohungsszenario aufgebauscht wur-
de. Die Politik reagierte mit überzogenen Maß-
nahmen.
Ein Teufelskreis entstand, in dem die nüchterne
Einschätzung der tatsächlichen gesundheitli-
chen Cefahlen verloren ging.

§
303:
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Man bedenke:
Die Wahrscheinlichkeit für Tod an Krebs und fur
Tod im Straßenverkehr ist um viele Größenord-
nungen höhcr als für Tod an einer fraglich infek-
tiösen, fraglich oral übertragbaren neurodegene-
rativen Krankheit (falls sie tatsächlich infektiös
und oral übertragbar sein sollte).

E
Doch trotz intensi

Weil die Kr,



Scholz, BSE ist nicht ansteckend

Gegen den Strich
eine Kolumne in natur €t kosmos
erschienen im April-Heft 2002

überschrieben mit

BSE IsT NICHT ANSTECKEND!

BSE soll eine Infektionskrankheit sein.
Doch trotz intensivster Forschung wurde bislang kein Erreger aufgespürt.

Weil die Krankheit nicht übertragbar ist, kann man beruhigt
Rindfleisch essen.

ein Bericht von Roland Scholz

Die BSE-Hysterie ist verflogen. Rindfleisch wird wie-
der gegessen. Ist mit Tiermehl-Verbot und Testerei die
Gefahr gebannt, wie Politiker behaupten? Oder wird
uns allmäh1ich bewusst, dass wir einem Märchen auf-
gesessen sind? Doch die Angste werden erneut ge-
schürt, wenn jetzt Unregelmäßigkeiten in den Test-
labors zur Bedrohung aufgebauscht werden. 30.000
Tonnen Rindfleisch sollen wegen formaler Fehler ver-
nichtet werden.
Was sagen diese Tests aus? Sie zeigen, dass jedes
20.000ste Rind hierzulande die Anlage hat, an einer
Alterskrankheit des Gehirns zu erkranken, wenn man
es lang genug leben ließe. Nur wenige der als BSE-ver-
dächtig getesteten Rinder hatten neurologische Störun-
gen, waren also BSE-krank. BSE ist keine neue Krank-
heit. Neu ist nur der Name. Vor 30 Jahren, als die Rin-
der noch doppelt so alt wurden, waren es die Hierle-
wirbeligen, die narrischen Kühe. Sie wurden geschlach-
tet und verzehrt.
Neu ist, dass man BSE zur Infektionskrankheit erklärt.
Der Erreger soll ein Prion sein, ein infektiöses Eiweiß,
das mit der Nahrung au{genommen wird. Dieses neu-
artige Infektionsprinzip wurde als Sensation vermark-
tet und als ge$.agte Hypothese 1997 mit dem Nobel-
prers geadelt- Seither ist es ein Dogma, das keiner zu
hinterfragen rvagt. Alle BSE-Forschung ist darauf aus-
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gerichtet, den.Erreger und seine Llbertragungswege
aufzuspüren. Llberzeugende Beweise gibt es aber nicht.
Die Einstufung von BSE als Infektionskrankheit geht
zurück auf den Virologen Galousrx, der ein mit der
Nahrung übertragenes Virus dafür verantwortlich
machte. Das Virus wurde jedoch nicht gefunden. Auch
die kannibalischen Riten bei den Eingeborenen in Pa-
pua-Neuguinea, von denen er in seinem Nobelpreis-
vorfiagT976beichtete und mit denen er die angeblich
orale Lrbertragbarkeit der Kuru-Krankheit begründe-
te, gab es wahrscheinlich nicht.
Aus den Arbeiten des Neurologen Pnusn nn, wenige Jah-
re später, geht dagegen hervol, dass bei den Spongifor-
men Enzephalopathien des Menschen ein Membran-
eiweiß auf Nervenzellen die Tendenz hat, sich umzu-
falten, und dann mit gleichartigen Eiweißen aggre-
giert. Der Prozess ist beschleunig! wenn durch Mu-
tation im zugehörigen Gen eine Aminosäure an kriti-
scher Stelle ausgetauscht ist. Es sind entweder vererb-
bare Keimbahn-Mutationen oder erworbene somati-
sche Mutationen.
Verfangen im Dogma lnfektion hat PnusNsn die von
ihm entdeckte genetische Bedingtheit nicht gewür-
digt. Stattdessen sah er in der Lrbertragung des krank-
machenden Prozesses durch Injektion von Hirnmate-
rial eines kranken Tieres direkt in das Gehirn gesun-
der Tiere den Beleg fur Glpusr«s Thesen. Nur waren
die Erreger ietzi nicht mehr Vireru sondern seine Pri-
onen.
Als 1986 in Großbritannien die BSE-Epidemie sich ab-
zuzeichnen begann, glaubte man, Prionen aus kran-
ken Schafen hätten über Tiermehl die Rinder infiziert.
Die Frage, warum es dazu erst jetzt und nur in Eng-
land kam, obwohl seit fahrzehnten überall Tiermehl
an Rinder verfüttert wird, umging man mit dem Hin-
weis auf veränderte Praktiken in den britischen Kada-
verfabriken.
Doch bisher wurde nicht gezeigt, dass Rinder durch
Verfüttem von Tiermehl an BSE erkranken. Ein in-
fektiöses Protein im Tiermehl als BSE-Ursache ist
eine unbewiesene Behauptung.
Zumindest hätte man eine Herde teilen und die eire
Hälfte mit, die andere ohoe Tiermetrl füttern müssen,
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bevor man die abenteuerliche Prionen-im-Tiermehl-
Hypothese den sensatiorslüsternen Medien anbot. Ein
kontrolliertes Fütterungsexperiment mit gezielt her-
gestellten Tiermehlen aus kranken Schafen steht im-
mer noch aus. Stattdessen wurden unzählige Labor-
experimente durchgefuhrt. Trotz eines immensen For-
schungsaufwands ist der angebliche BSE-Erreger nicht
bekannt, auch wenn der ständige Gebrauch dieses Be-
griffs etwas anderes suggeriert. Angeblich ist der Rück-
gang der Epidemic fünf Jahre nach dem Fütterungs-
verbot der Beweis. Doch ein Drittel aller BSE-Rinder
in England wurden erst nach dem Verbot geboren.
Die Verfechter der P r ionen-im-Tiermelzl-Hypothese ver-
suchen, ihre Beweisnot zu überspielen, indem sie auf
Arbeiten verweisen, in denen rohes Hirnmatcrial an
Laborticre verfüttert wurde. Abgesehen davon, dass
rohes Hirn aus BSE-Tieren und Tiermehl unterschied-
liche Materialien sind, so fehlen die korrekten Kon-
trollen, d. h. mit gesundem Rinderhirn gefütterte Tie-
re. Außerdem sind die Ergebnisse nicht nur unter der
Vorstellung einer Infektion zu interpreticren; sie kön-
nen auch die Folge von Immunreaktionen sein.
Alternativ nr Prionen-im Tiermehl-Hypothese muss
nach anderen Erklärungen für die BSE-Epidemie in
England gesucht werden. Zum Beispiel könnte ein
seltener genetischer Defekt im Erbgut von Rindern
in einigen britischen Rinderherden durch Züchtung
so stark vermehrt worden sein, dass es scheinbar zu
einer Epidemie kam. Dies würde dem molekularen
Mechanismus entsprechen, wie er von PeusrNrr für
menschliche Spongiforme Enzephalopathien beschrie-
ben wurde, und wäre plausibel mit den Bcrichtcn über
Verlauf und Verteilung der Epidemie. Zum Beispiel
waren nur wenige Milchrinderherden von BSE betrof-
fen, vor allem in Südengland. Bezirke mit hohem BSE-
Befall grenzten oft an BSE-freie Bezirke. Die britische
BSE-Epidemie wäre demnach eine vererbbare Keim-
bahn-Mutation.
Zusätzlich können andere Faktoren den Ausbruch der
BSE-Epidemie mitverursacht haben. Diskutiert wer-
den chronische Vergiftungen durch Insektizide, Man-
gan, bakterielle Toxine, Kupfermangel und Autoim-
mrrnkrankheiten.
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Ganz gleich, ob es sich bei der BSE-Epidemie in Eng-
land allein um einen genetischen Defekthandelt, der
durch Streben nach äußerster Produktivität zufällig
herangezüchtet wurde, oder (wahrscheinlicher) um
die Kombination mit Umweltbelastungery bei der die
für BSE disponierten Tiere besonders empfindlich
reagiertery all diese Überlegungen kommen zu dem
Schluss: BSE ist keine Seuche. die mit seuchenhy-
gienischen Maßnahnen bekämpft werden muss,
und keine Infektionskrankheit, die via Nahrung von
Tierart zu Tierart übertragen wird.
In England waren die BSE-Rinder krank, erkennbar
an schweren neurologischen Störungen, mit einer Häu-
figkeit in den betroffenen Herden 1 zu 30' In Deutsch-
land ist es lediglich die Testerei, die sichtbar macht,
dass einige Tiere dazu disponiert sind. Seit der Anord-
nung, die Gehirne von Schlachtrindern auf schwer ab-
baubare Eiweißaggregate zu testen, wurden bei über
zwei Millionen Tests 150 Rinder als BSE-positiv getes-
tet. Die Häufigkeit ist 1 zu 16.000, zehn pro Monat.
Was wir hier registrierery könnte die Folge von somati-
schen Mutationen im Gen des Proteins sein, das für
die Disposition zu BSE verantwortlich ist. Es wäre ein
erworbener genetischer Defekt. Ursache könnte die
mutationsauslösende Grundbelastung in der Umwelt
sein.
Seit Beginn der teuren Testerei kommen die Hälfte der
positiven Ergebnisse aus Bayem, vorwiegend aus dem
Allgäu und dem westlichen Oberbayern. Warum ist
dort die Disposition, an BSE zu erkranken, so viel hö-
her a1s in Restdeutschland? Was ist die zusätzliche
mutationsauslösende Belastung? EineAntwort könnte
sein: der Tschernobyl-Fallout, der Südbayern we-
sentlich stärker getroffen hat als Restdeutschland.
Wenn die Übertragung einer degenerativen Himer'
krankung vom Schaf auf Rind via Nahrung unbewie-
sen und eher unwahrscheinlich ist, dann ist auch ei-
ne gesundheitliche Geflihrdung des Menschen durch
Verzehr von Rinderprodukten unwahrscheinlich.
Es gibt keine epiderniologischen Hinweise ftir einen
Zusammenhang von BSE-Epidemie und der sog. neu-
en Variante der Cnrurzrelor-je«ou-Krankheit (vClK),
die in Großbritannien seit 1995 bei etwa 120, vorwie-
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gend jüngeren Menschen diagnostiziert wurde. Wenn
ein Zusammerhang besteht, dann nur im Sinn eines
geschärften diagnostischen Blicks bei einer durch Be-
drohungsszenarien geschürten Erwartungshaltung.
Es wird auch bezweifelt, ob es sich bci der vCJK über-
haupt um eine,,neue" Krankheit handelt. Extrem sel-
tene Krankheiten werden, solang sie nicht im Blick-
punkt des Interesses stehen, oft mit anderen Diagno-
sen belegt.
Was hat die BSE-Krise ausgelöst? Es waren leichtfer-
tige Hypothesen einiger Wissenschaftler. Von einer ex-
perimentell nicht überprüften Hypothese (Prionen im
Tiermehl) wude eine zweite abgeleitet (BSE erzeugt CIK
beim Menschen), die von den Medien zu einem Bedro-
hungsszenario aufgebauscht wurde. Die Politik rea-
gierte mit überzogenen Maßnahmen. Ein Teufelskreis
entstand, in dem die nüchterne Einschätzung der tat-
sächlichen gesundheitlichen Gefahren verloren ging.
Wie immer, so sind auch finanzielle Interessen im
Spiel. Allein die überflüssige Testerei vcrspricht gro-
ße Gewinne. Und wer bezahlt? Wir, die Verbraucher!
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Aoou-BuT rNamr-Institut fur
Physiologische Chemie, Physikalische Biochemie und Zellbiologie

Ludwig-Maximilians-Universität München
Goethestraße 33 D-80336 München

Prof. Dr. Roland Scholz 3. Dezember 1998

Sehr geehrter Herr Dr. . . .

darf ich Sie daran erinnern, dass Sie mir einen Literaturhinweis versprochen
hatten?
Zu Ihrer Gedächtsnisstütze:
Vor einem Jahr, am 11. November 1997 , rclerierten Sie im Seminar unseres Insti-
tuts über Ihre Arbeiten bei Professor PRUSINER/ San Francisco. In der Diskussion
gab es zwischen uns folgenden Dialog: Ich fragte nach der Traumatisierung der
Versuchstiere durch intrazerebrale Injektion von Hirnextrakten und nach den
Immunreaktionen, ausgelöst durch Fremdproteine, und wie Sie ausschließen
können, dass die morphologischen Veränderungen, die Sie später im Hirn der
überlebenden Versuchstiere sehen, nicht die Folge dieser Reaktionen sind. Sie
antworteten: Es gab keine lmmunreaktionen. Sodann fragte ich, ob Sie die Mäuse
auch auf oralem Weg mit Hirnmaterial infizieren konnten und ob nach Verfi.it-
tern von Hirnextrakten erkrankter Tiere ebenfails die Zeichen einer Enzephalo-
pathie beobachtet wurden. Sie antwofteten: Selbstoersttindlich; das funktionfurt ge-
nauso gut.
Nach Schluss der Veranstaltung habe ich Sie nochmals angesprochen und mir
folgenden Dialo g gemerkt: Mir ist entgangen, wo der Arbeitskreis Pnuur'ten die feh-
lende Immunreaktion und die orale Übertragbarkeit publiziert hat. Können Sie mir die
Literaturstelle nennen? - lch glaube , wir haben das nicht publiziert . Das erschien uns zu
triainl . Aber toarum t'ragen Sie? - Der Nachweis einer oralen tlbertrugung ist doch ent-
scheidend fär die Behauptung , db BSE-Epidemie sei durch Tiermehl-Vert'ütterun7 Eus-
gelöst . Nur dnnn müssten wir uns sorgen , es könne durch Verzehr oon britischern Fleisch
zu einer CID-Epidemie kommen , - Aber die Engländer haben doch bewiesen , dass man
auch oral infizieren knnn,Und darmverwiesen Sie mich auf zwei Arbeiten in Veteri-
nary Record aus dem Jahr 1993. (Es sind die Arbeiten von MDoLsroN, Banlow
mit Mäusen sowie von Fosrrn, Hops, Fnassn mit Schafen, beide mit wenig über-
zeugenden Ergebnissen, die aber dennoch in der 15-Autoren-5-Institute-Arbeit
in NATURE 1996 zitierl werden als Beleg fijr The orul route of int'ection has been
demonstrated experimentally.) Sie versprachen, sofort in Ihren Unterlagen zu su-
chen und mir via Fax die Literafurstelle zu nennen, wo ich Ihre Experimente zur
oralen Übertragbarkeit und zum Ausschluss von Immunreaktionen nachlesen
kanl.
In Erwartung Ihrer baldigen Antwort bin ich mit freundlichen Grüßen
Ihr Roland Scholz

1.02
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Die Antwort kam fünf Tage später via Fax.

Sehr geehrter Herr Prof. Scholz,
t ielen Dank fär lhren Brief aom 3. Dezentber. Letztes lahr war ich gerade mit der Neu-
einrichtung meines Labors beschäftigt und lnbe dadurch leider aergessen, mich bei lh
trcn zu melden.
Die Frage, die Sie bewegt und die nach wie xor t;on gröl3tem wisse nschaftlicfum lnter-
esse ist , ist leider nicht ausreichend besntwortet . Dabei ist die Effizienz der oralen Trans
nission nicht das eigentliche Problem.Ich bin froh, dass Sie die zwei Arbeiten über diese
Fragestellung gelesen haben. Ein experimentelles Problem ist die Standardisierung sol-
cher Experimente. Wic Sie sich sicher ztorstellen können, ist es schwieriger, jerler Maus
,lie gleiche Matge oral zu aerabreichen, bzw. sicherzustellen, dass bei jedem Tier die glei
dte Menge resorbiert zoird, als direkt ins Gehiru zu okulieren.
Aber selbst wenn dieser Ansatz ausreichend kontrolliert werden kann, geht er nn der
;oesentlichen Fragestellung aorbei. Die Frage ist nämlich, zoie sich die Krankheit bei der
Übertragung nuf heterologe Arten oerhält. Es läl3t sich nicltt uorhersagen, wie sich z. B.
,1ie Übertragungaon Rind auf Rind oder Rind auf Mensch uerhält,uenn man die Über-
tragung aon Maus auf Maus oder Maus auf Hamster analysiert.
Leider werden zu oft Rückschlüsse rton bekannten Date aus Versuchen mit genau cha-
rakterisier t en Versuchstieren auf neu entstandene Situationen gezogen.
llt lnteresse und lhre Fragen zeigen deutlich, dass es bei den Prion-Erkrankungen noch
r.iele ungelöste Mechanismen gibt. Wir beschäftigen uns deshalb mit der Frage nach zel-
lulären Veräntlerungen, die durch die Krankheit ausgelöst werden.
Sollten Sie noch weitere Fragen haben, stehe ich lhnen gerne zur Vert'ügung.
Mit f r eurulliche n C r üJ3en

keine Anlagen,
auch kein Hinweis auf l'ublikationcn, in dcnen er bzw. derArbeitskrcis um PRUSTNER über Expcri-
mente zur oralen Übertragbarkeit und zum Ausschluss von lmmunrcaktionen berichtet.

Die Arbeiten von MTDDLEToN, BARLow mit Mäusen sowic von FosrFR, HopE, FRASER mit Schafen (Ich
lit froh, dass Sie die zwei Arbeiten über cliese Frageslellung gelesea fiaber.) sind auf Seite 54 kommen
hert, daraus ein Auszug:

... Zehn junge Mäuse wurden eine Woche lang mit zerhacktem Cchirn aus BSE-llindern in Mcn-
gen geIüttert, die etwa ihrem Körpergewicht cntsprachen. Von Kontrollmäusery die mit Hirn von
gesunden (nicht-BsE) Rindern gefüttert wurdcn, wird tieht berichtct. FünJ Mäuse entwickehcn
nach einem Jahr neurologische Symptome. Man fand vakuolisiertc Zellen im Gehim. Die übrigen
funf Mäuse starben bzw. wurden nach zweiJahrcn getötet, ohlte diese Symptome zu haben. Eben
ialls ohne Symptome blieben alle acht Mäuse aus cinem andcren Inzuchtstamm. Trotz dieses ma
geren Ergebnisses schreiben die Autoren'. ... the i gestioll of infectioe hruin mateial is likely to be the
'rnjor natural tnode of trLrnsmission of spongilorm encephnlopnthies ...

\ebenbei bemerkt: Die Arbcitcn des Dr ... werden rnit mehr als einer Million Euro aus dcm BSE-
Forschungsprogramm der Bundesregienmg gefördert.
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Was McHT SEIN KANN/ AUCH NICHT SEIN DARF!

Eines wissen zuir - und dns mit hundertprozentiger Sicherheit -,
dnss es das Tiermehl war,

so sagt's der bayerische Ministerpräsident. Das ist der Stand der Wissen-
schaft. Folglich kann es keine andere Erklärung für BSE geben. Wer etwas

anderes sagt, dem darf dafür kein weiteres Folum geboten werden.

Aus den Brie{en der
Bal.crischcn Staatsministerien
für Cesundheit, Ernährung und Verbraucherschutz vom 28. März 2001
sortie für Landwirtschaft und Forsten vom 17. April 2001
an
Bezirksregierungen, Amter für Landwirtschaft und Ernährung u. a.

betr.: BSE-Thesen des Prof. ScHot-z
Anlage: Stellungnahme von Prof. Knrrzscnuen zu den Thcsen des Prof. Scnorz

... Prof. Dr. Ror.r,xr; ScHor-z vertritt die Auffassung, dass die Lrbertragung von
BSE durch die orale Zufuhr von infektiösem Material nicht bewiesen und eher
unwahrschcinlich sei. Tiermel-rlverfütterung sei seiner Meinung nach nicht die
Ursache der BSE-Epidemie im Vereinigten Königreich ... BSE sei ausschließlich
eine Erbkrankheit und damit nicl-rt über Futtermittel übertragbar.
.. . Die weite Verbreitung der Thesen des Prof. ScHor-z hat das Bayerische Staats-
ministerium für Wissenschaft, Forschung und Kunst veranlasst, die Vorsitzen-
den des BSE-Forschungsverbunds Bayern um eine Stellungnahrne zu den The-
scn des Prof. Scr ror-z zu bitten.
... Die nun vorliegende Stellungnahme von Prof. Knrrzsculmn, einem der füh-
renden Wissenschaftler auf dem Cebiet der transrnissiblen Spongiformen En-
zephalopathie, widerlegt die Thesen des Prof. Scuor.z.
... Auf die beiden letzten Sätze der Stellungnahme wird verwiesen:
Domit lässt sich ohne Zzueifel zeigen, dnss die BSE eine übertrngbare Kraukheit ist, dnss
sie oral übertragbar ist und dass sie durch die Verfütterung tton Tiermehl uerbreitet
uurde. Als Llrsprung der BSE-Epidtnie oird die Ühertragury det'kaberkrnnkheit uont
Schaf ... durch die Verlütterung oon erregerhnltigen Tiennehlen angeselrcn.
... Die von I'rof. Scnorz auch bei landwirtschaftlichen Informationsveranstal-
tungen gemachten Behauptungen entsprechen nicht dem derzeitigen Stand der
Wissenschaft.
... Aus diesem Grund halten wir es für angebracht, Prof. Scuolz auf Veranstal-
tungen, an denen auch die Landwirtschaftsverwaltung beteiligt ist, kein weite-
res Forum mehr zu bieten.

l:oiessor Dr. mec.
- =:rtstettener StraL:,
)->3131 Gauting

--lerrn Staatsminis:,
l:. Hans Zehetn'.a:,
3:r'erisches Staat:r
:-:: \\'issenschatt. F,
:-:ir-atorplatz I
l-St'l333 \'1ünchen
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Scholz, Briefe

Professor Dr. med. Roland Scholz
Leutstettener Straße 20
D-82131 Gauting

Herrn Staatsminister
Dr. Hans Zehetmaier
Bayerisches Staatsministerium
fur Wissenschaft, Forschung und Kunst
Salvatorplatz 2
D-80333 München

30. Mai 2001

Kommentar zu der
S tellungnahme tton Pro t'. Kntrzscrl,r*,
in der dieser die Thesen oon Prof. Scruorz widerlegt

Sehr geehrter Herr Staatsminister,

im Schreiben vom 28. März 2001, des Bayerischen Staatsministeriums für Ge-
sundheit, Ernährung und Verbraucherschutz an das Bayerische Staatsministeri-
um für Landwirtschaft und Forsten steht:
Herr Prof. ScHoLZ uertritt die Auffassung, BSE sei ausschlieJ3lich eine Erbkrankheit und
damit nicht über Futterffiittel übertragbar ... Die oon Prot'. Scuorz aertretenen Thesen
entsprechen nicht dem derzeitigen Stand der Wissenschat't. Es ist aielmehr unstrittig,
dass BSE durch Verfütterung übertragen utird ... Tiermehl kommt dabei besondere Be-
deutung zu.
Die zoeite Verbreitung der Thesen des Prof. Scuorzhat das Bayerische Staatsministerium
fiir Wissenschaft, Forschung und Kunst oeranlasst, die Vorsitzenden des BSE-Forschungs-
lerbunds Bayern um eine Stellungnahme zu bitten . .. Prof . Kntrzscuttan widerlegt die
Thesen aon Prof. Scuotr,.
Diese von Ihrem Ministerium veranlasste Stellungnahme liegt mir vor.
Bevor ich sie kommentiere, möchte ich die inkriminierten Thesen nennen, die
im o. g. Schreiben nicht korrekt wiedergegeben sind.

Erste These: Ein infektiöses Protein im Tiermehl als Ursache v onBSE (Prionen
in-Tiermehl-Hypothese) ist eine unbewiesene Behauptung; denn bislang wurde
nicht gezeigt, dass durch Verfutterung von Tiermehl Rinder an BSE erkranken.

Zweite These: Wenn die Ürbertragung einer degenerativen Himerkrankung vom
Schaf auf Rind via Nahrung unbewiesen und eher unwahrscheinlich ist, dann isi
auch eine gesundheitliche Gefährdung des Menschen durch Verzehr von Rinder-
produkten unwahrscheinlich. Selbst ulter Annahme eines Restrisikos ist das
Risiko, dadurch an CJK zu erkranken, minimal im Vergleich zu den alltäglichen
Lebensrisiken.
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Dritte These: Alternativ zur Prionen-im-Tiermehl-Hypothese muss nach Erklä-
rungen fur die BSE-Epidemie in England gesucht werden.

Als alternative Erklärung stel1e ichin der Tat bei landwirtschaftlichen lnt'ormatbns-
oeranstaltungen (und nicht nur dort) eine genetische Komponente zur Diskussion:
Ein genetischer Defekt bei Rindern wurde in einigen britischen Herden durch
Züchtung so stark vermehrt, dass es scheinbar zu einer Epidemie kam. Dies
wäre nach Verlauf und Verbreitung (NATURE 1996, Veterinary Record 1992) plau-
sibel und würde auch dem molekularen Mechanismus entsprechen, wie er von
Pnuswen (Science 1982) fur menschliche Spongiforme Enzephalopathien beschrie-
ben wurde. Ich erwähne auch, was britische Wissenschaftler, die ebenfalls die
Prionen-im-Tiermeftl-Hypothese anzweifeln, als alternative Erklärung diskutie-
ren: Kupferman8el (seit langem bekannt als enzootische Ataxie), Intoxikation
mit MangarL Intoxikation mit Insektiziden, Autoimmunkrankheit aufgrund ei-
ner Kreuzreaktion mit Antikörpern gegen ein an sich harmloses Bodenbakte-
rium, das sich in Silage anreichert (EoruNcrn, Journal of Nutritional & Environ-
mental Medicine, 1,998). Letztere ist im Erscheinungsbild ähnlich der seit Jahr-
zehnten bekannten (aber offensichtlich vergessenen) Allergischen Enzephalomye-
litis nach parenteraler Applikation von Hirnmaterial.
Der Behauptung im o. g. ministeriellen Schreiberu ichvefirete die Auffassung, BSE
sei ausschliel3lich eine Erbkrankheit, möchte ich widersprechen.
Vielmehr sage ich:

(1) Nach der Datenlage in Großbritannien könnte es sich dort zwar um die ver-
erbte Disposition aufgrund einer Keimbahnmutation handeln, die bei der Züch-
tung im Interesse einer größtmöglichen Effizienz der Milchproduktion sich in
einigen Herden bzw. Zuchtlinien angehäuft hat. Unmittelbar auslösende Ursache
der Krankheit könnten aber Umwelteinflüsse mancherlei Art sein, die die für
BSE disponierten Rinder früher ais andere erkranken lassen.

(2) Dagegen sind die wenigen BSE-VerdachtsfäIle in Deutschland, die allein durch
den BSE-Test, nicht durch klinische Symptome, mit einer Häufigkeit von 1 zu
20.000 entdeckt werden, möglicherweise erworbene genetische Defekte des ie-
weiligen Individuums aufgrund von somatischen Mutationen (vergleichbar
den somatischen Mutationen bei der Krebsentstehung, dort allerdings in proli-
ferierenden Geweben). Es wäre ein stochastisches Geschehen, das die mutagene
Grundbelastung widerspiegelt.

Kommentar
zur Stellungnahme von Prof. KnsrzscHMAR

1. Die entscheidende Frage, ob experimentell gezeigt wwde, tlass BSE durch Tier-
mehl äbertragefl werden knnn, beanfwortet Prof. Knrrzscmra *. mit Das wurde
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nicht etperimentell gezeigt. Er bestätigt damit genau den Kernpunkt meiner
Kritik an der Tiermehl-Hypothese. Er hä1t es jedoch hir naiu zu glauben, rlass
durch Verfiitterung in einem Etperiment die lnfektiosität 'lon Tiermehl gezeigt wer-
den könnte .. . weil .. . in den Tiumehlen nur eitte geringe Erregermenge ttorhanden
ist.
Ich frage: Wieso konnten dann in England 180.000 Rinder angeblich durch
Tiermehl infiziert werden? Trotz des Eingeständnisses, dass es für eine Uber-
tragung durch Tiermehl keinen Beleg gibt, steht am Schluss der Stellungnah-
me: Als lJrsprung der BSE-Epidenie zoird tlie Übertragung ... uom Schaf . . . durch
die Verfütterung zton erregerhaltigen Tierutehlen angeseherl. Demnach ist für Prof.
Knsrzscuuen eine Vermutung, die man angeblich nicht cxperimentcll bewei-
sen kann, bereits eine Tatsache.
Dass ohne Zzueifel die BSE durch Verfütterung aon Tiennehl aerbreitet wurde, be-
gründet Pro{. Knmzscnuan wie folgt: Als Folge des Fütterltngsaerbotes aon Tier-
mehlen gingen die BSE-F älle in Grofbritannien 1993 stark zurück. F ür diesen plötz'
lichen Rückgang ... kennen wir keinen anderen Grund als das Fütterungszterbot.
Das ist kein stichhaltiges Argument! 1988 wurde die Tiermchlverfütterung
verboten.
Wenn man bedenkt, dass Hochleistungsmilchrinder selten älter a1s {ünf Jah-
re werden, dann hatten ctliche der 3.000 britischen Rinder, die 1993 /94, zw
Höhepunkt der Epidemie, pro Monat crkrankten, nicmals das beschuldigte
Tiermchl im Futtertrog - und erst recht nicl-rt die Rindel, die in den Folge-
jahren erkrankten und cindeutig nach dem Tiermehlverbot geboren wurden
(12 Jahre danach waren es noch 100 pro Monat).
Bekanntlich erreicht jede Epidemie, gleich welchen Ursprungs, einen Höhe-
punkt und klingt dann wicder ab. Dafür kann es viele Gründe gcben. Das Füt-
terungsverbot gehört sicherlich nicht dazu. Eine plausiblere Erklärung wärc
die Vcrdünnung des Gen-Pools fur ein mutiertes Gen durch massenhaftes
Töten der Rinder in den bctroffenen Herden und Wiederauffüllen dieser Her-
den durch Rinder aus nichtbetroffenen Beständen.
Die Verfechter der Prionen im-Tiermehl-Hypothese versuchen, ihre Beweisnot
zu überspielen, indem sie auf Arbciten verweisen, in denen rohes Hirnmaterial
an Labortiere verfüttert wurde. So auch Prof. Knlrzscl ruan. Auf die Frage Sind
Prionkrankheiten oral übertragbar? antwortet er Hler h eiJlt die eindeutige Anturort:
7a und führt als Beleg fünf Literaturzitate an.
Eine Einzelanalyse dieser Arbeiten würde den Umfang des Briefes sprengen.
Zusammenfassend möchte ich nur anmerken, dass
a. rohes Hirnmaterial nicht mit Tiermehl gleichgesetzt werdcn kann,
b. es sich dabei oft um geringe Fallzahlen handelt (2. B. 2 Lemuren wurden

mit BSE-Hirn gefüttert, Bors 1999; r.on 6 mit BSE-Hirn gefütterten Schafen
erkrankte nach 25 Monaten 1 Schaf, Fosfer 1996) und

c. korrekte Kontrollen (d. h. mit gesundem Rinder-Hirn gefütterte Labortie-
re) fehlen.
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Arbeiten mit diesen methodischen Schwächen können nicht einmal als Hin-
weise auf eine mögliche orale Übertragung oder als preliminary obseroations
(wie Wells et aI.1998 ihre Arbeit in Veterinary Records selbst bezeichnen) ge-
wertet werden; auf gar keinen Fall sind sie der eirdeullge Beweis dafi!, dass ein
infektiöses Eiweiß im Tiermehl die Ursache der BSE-Epidemie in England wa1,
oder sogar fur die Aussage Tiermehl erzeugt BSE.

4. In den Schreiben der Ministerien heißt es: Dle z, on Prof. Scnorz oertretenen The-
sen entsprechen nicht dem derzeitigen Stand del Wissenschaft.
Sogenannter Srdnd der Wissenscha.ft ist beim Thema Spongiforme Enzephalo-
palhie die Prionen-Hypothese von Prof. Pnusnwn, die durch die Verleihung des
Nobelpreises zum Dogma wurde (was kein Beweis fur die Richtigkeit ist),
und dle Prionen-im-Tiermehl-Hypothese, die eine kleine Gruppe britischer Vete-
rinäre in die Welt gesetzt hat, ohne ihre bloße Vermutung zuvor in einem Feld-
versuch zu überprüfen (d. h. kontrolliertes Fütterungsexperiment einer ge-
teilten Herde, die eine Hälfte mit, die andere ohne Tiermehl).
ln der mich angeblich widerlegenden Stellungnahme können Sie lesen, dass
auch Prof. Knrrzscnuen die Prion-Hypothese . ,, als strenggenommen noch nicht
bewiesen hält, auch wenn sie heaf e allgemein wissenschaftlich akzeptiert sei.Was
heißt allgemein wissenschnftlich akzeptiert , wefii eineHypothese noch nicht beutie-
sen ist - und es andere gibt, die (anders als die Pronen-im-Tiermehl-Hypothe-
se) mit der Datenlage begrüLndbar sind. Zwar sind die Alternativen weniger
sensationell, dafür aber muss man nicht die Lehrgebäude von Proteinchemie,
Biochemie, Physiologie und Immunologie aufstocken (wie bei der Prionen-
Hypothese)?
Der Stand der Wissenschaft scheint also nicht sonderich standfest zt seinl

Ich erlaube mir zu {ragen: Wo finden Sie tn der Stellungnahme lhres Gutachters
eine grundsätzliche Widerlegung meiner Aussagen? Welche meiner Aussagen sind
so brisant, dass Bayerische Staatsministerien ihren nachgeordneten Behörden
nahelegery mir kein toeiteres Forum mehr zu bieten, was wahrlich ein ungewöhn-
licher Vorgang ist?

Mit freundlichen Grüßen
Dr. Ror-tNo Scuotz Gauting, 30. Mai 2001

Anlage:
Expos6 meines Vortrags am 14. Mär22001 vor 600 Zuhörerry darunter Herr Mi-
nister Sinner, in der Mehrzweckhalle der Stadt Kemnath auf Einladung des dor-
tigen Bürgermeisters, der CSU-Stadtratsfraktion und des örtlichen Gewerbever-
bandes: BSE - eine Gefahr t'ür die menschliche Gesundheit? Sechs Fragen, sechs An-
worten zu BSE.

Anmerkung: Bei Vorbereiturg zum Druck wurde dieser Brief an einigen Stellen ertänzt.

Lorenzen, Von der

BEI DER L

überarbeitetes Mam
der 2002 in der Zeit
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VoN psn UruwtssrNscHAFT
BEr DER IJNrrRsucuuNG voN BSE uNo vCJK

Srnvnnr LonrNzrN

überarbeitetes Manuskript eincs Aufsatzes,
der 2002 in der Zeitschrift ,,Raum & Zeit", -117:1'03--109, veröffentlicht wurde

Der dänische Religionsphilosoph SömN Krrn«rca-q.no
hat seiner Schrift Der Begriff Angst ein bemerkenswer-
tes Motto vorangestellt. In vo11er Länge lautet es:
,,DIE ZEIT DER UNTERSCHEIDLINGEN IST VORBEI,
das System hat sie überwunden. Wer sie in unseren
Tagen liebt, ist ein Sonderling, dessen Seele an etwas
längst Vergangenem hängt. Mag dies so sein, bleibt
doch Soxn-alros, was er war, der einfältige Weise, durch
seine besondere Unterscheidung, die er selbst aus-
sprach und vollendet ausdrückte, welche erst dcr merk-
würdige HeM,cNN zwei Jahrtausende später bewun-
dernd wiederholte: ,denn Sorceres war groß dadurch,
dass er unterschied zwischen dem, was er verstand,
und dem, was er nicht verstand'."

Das vermeintliche Wissen über BSE

Wie einfach scheint dieser Schlüssei zur Weisheit zu
sein! Ist es nicht ein Leichtes, Dilrge zu nennen, die man
versteht, und andere, die man nicht versteht? Gewiss,
doch es gibt Steigerungen im Schwierigkeitsgrad. Wohl
am schwierigsten ist die Unterscheidung von Verstan-
denem und vermeintlich Verstandenem. Selbst hier-
in ein Meister gewesen zu sein, das ist es, was Jor raNu
Gnoxc HeveNr vor 240 Jahren und SöneN Krrnxscaero
vor 160 Jahren so sehr an Sornarss geschätzt hatten,
dessen Tod sich in diesem Jahr zum 2.400. Male jährt.
Wer sich in die Literatur über BSE (Bovine Spongifor-
me Enzephalopathie) und vCJK (neue Variante der
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CnEurzrnor-Jeros-Krankheit) vertieft und danach
trachtet, Verstandenes, vermeintlich Verstandenes und
lJnverstandenes zu unterscheiderg wird die Wichtig-
keit der Sokratischen Methode immer besser verste-
hen. Doch wie lässt sie sich praktisch anwenden? Das
Rezept ist einfach: Man prüfe, ob bei der Erarbeitung
wissenschaftlicher Erkenntnisse über BSE und vCJK
alle Grundsätze des wissenschaftlichen Arbeitens
strikt eingehalten wurden. Wenn ja, dann können sie
als gü1tig anerkannt werden, wenn nein, dann nicht.
Im März 2001 kam ein bekannter deutscher BSE-For-
scher zu einem Vortrag an die Universität Kiel urrd sag-
te, eine Spur zu k okett: Was wir über BSE wissen, gleicht
einem Tropfen , was usir nicht über BSE wissen , einem Oze-
an. Er fuhr fort, den Tropfen des Wissens zu beschrei-
ben: Wir wissen,. dass es BSE früher nicht gegeben hat;. dass BSE hervorgerufen wurde durch die Verfütte-

rung von unzureichend erhitztem Tiermehf das An-
teile von Scrapie-kranken Schafe enthielt;. dass BSE zunehmend verbreitet rwrrde durch die
Verfütterung von unzureichend erhitztem Tiermehl,
das Anteile von BSE-kranken Rindern enthielt;. dass BSE vom Rind auf Katze und Mensch auf dem
Nahrungsweg übetragen wurde, wodurch vCJK
beim Menschen entstand.

Über den Rest des Ozeans, der als Nichtwissen den
Tropfen des Wissens über BSE umgibt, kamen nur
spärliche Andeutungen. Doch wie widerstandsfähig
ist unser Wissen über BSE und rCJK gegenüber wis-
senschaftlicher Nachprüfung?
A1s gut begründet kann gelten, dass der Verlauf einer
Spongiformen Enzephalopathie (SE) nicht zu stoppen
ist und dass durch Iniektion SE-kranker Hirnmasse
ins Gehirn oder in die Leibeshöhle von Versuchstie-
ren bei diesen eine Krankheit ausgelöst wird, die dann
ebenfalls nicht mehr zu stoppen ist. Diese Erkennt-
nisse hatten Anlass zur Vermutung gegeben, Bakteri-
en oder Viren kämen als SE-Erreger in Frage, sodass
SEs Infektionskrankheiten seien. Diese Vermutung
konnte nichtbestätigt werden. Dennoch hat Ceru-rroN
Gepusr« diese hypothetischen Wesen als ,,Langsame
Viren" bezeichnet, weil sich die Krankheit zwar lang-

Prusruen S. B. (1982)
Science,216: 136-144

Gepusr« C. (1977)
Science, 197: 943-960
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PRUstr\ER S. B. (1982)
Science,216: 13G144

sam, aber doch fortscfueitend und unaufhaltsam ent-
wickelt. Als sich die Erkenntnis durchzusetzen begann,
dass die hypothetischen Wesen kein Erbgut in Form
von Nukleinsäuren haben können, hat Sr.rNr-rv PnusI-
NEn (1982) für sie den neuen Ausdruck ,,Prionen" ge-
schaffen, wobei ,,Prion" als Kürzel für ,,proteinaceous
infectious particles" (proteinartige infektiöse Partikel)
steht. Was genau ein Prion ist, ist noch immer nicht
bekannt. Prionen sind also weiterhin hypothetische
Wesen. Jedoch wurde ein körpereigenes Protein ent-
deckt, das a1s I'rionprotein bezeichnet wird und in sei-
ner normal gefalteten alpha-Helix-Form auf der Mem-
bran von Nervenzellen vorkommt. Bei SE-Kranken da-
gegen dominiert die fehlgefaltete beta-Faltblatt-Form
des Prionproteins, das zuAggregaten verklumpt und
von Proteinasen deutlich langsamer verdaut wird als
die alpha-Helix-Form. Dieser Unterschied wird in den
BSE-Tests ausgenutzt. Mikroglia-Zellen des Gehirns
können dieAggregate kaum abbauen, ähnlich wie sie
auch die Aggregate aus beta-Faltblatt-Proteinen, die
bei der Alzuslrsr<-Krankheit entstehen, kaum abbau-
en können. Auch der Verlauf der Alzr mnas«-Krankheit
ist nicht zu stoppen, doch die Krankheit ist nach be-
stehender Erkenntnis nicht übertragbar durch Injek-
tion ALzHEMER-kranker Hirnmasse ins Gehirn von Ver-
suchstieren. Warum dies nicht mög1ich ist, ist unbe-
kannt.

Analyse des vermeintlichen Wissens
über BSE und vCfK

Zum vermeintlichen Wissen über BSE und vCJK ge-
hören alle jene Aussagen/ die der wissenschaftlichen
Lrberprüfung nicht standhalten wegen Verletzung von
Grundsätzen des wissenschaftlichenArbeitens. Schäd-
lich kann ein solches Scheinwissen werden, wenn es
im Brustton der Überzeugung als gültig hingestcllt
wird und so in den Status von verdummenden Dog-
men gerät, wie sie typisch fur Unwissenschaft sind.
Zu den wissenschaftlichen Grundsätzen, die in der
BSE-Forschulg verletzt n urden, gehören die folgen-
den fihf :
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RoHwER R. G. (1984)
Science 223: 600-602

TAYLoR D-M. et al. (1984)
Arch. Virol. 139: 313-326

BRowN P et al. (1990)
J . lnf. Dis. 167: 467472

CAUGIüY et al. (1997)

J.Ynol.71: 41074110

SCHREUDER B. E. C. et al. (1998)
Veterinary Rec.142: 47,980

NtDDLEToN D. et al. (1993)
Veterinary Record, 132: 545-
547

FosrER J. D. et al. (1993)
Veterinary Record, 133: 339-
341

FosrER J. D. et al. (1996)
Vete nary Record, 138: 546_
548

Lorenzen, Von der L

wElrs G. et al. (198)
Veterinary Record. 1,12 lG
106

BoNs N. et al. (1999)
PNAS, 96: 4046

BEEKxs M. et al. (196)
Journal of General \ltolog
77: 1925-1934

MArGN'rEN T. et al. (1999)
Tournal of General Vuolo2
80: 3035-3042

BnowN P. et al. (2000)
Proc. Natl, Acad. Sci- (P\A
97:3418-3421

ANDERSoN R. M. et al. (19q
NATURE 382: 79_788
(siehe auch BSE-lnqui4; ht
rPPs et a1., Eds., Bard 2, A
satz 3.-182)

Erstens, experimefitelle Etgebnisse können nur als gül-
tig anerkannt w etden, w enfl Kotttt ollexp etiffi ente
ilur ch g ef ühr t zn ur d en.

Wer experimentiert, muss Kontrollexperimente durch-
führen, um unbemerkte Ursachen für beobachtete
Wirkungen auszuschließen. So etwas lernt man schon
im Grundstudium. SE-Forscher haben immer wieder
auf Kontrollexperimente verzichtet und dadurch ihre
experimentellen Erkenntnisse entwertet, wie an den
folgenden Beispielen gezeigt sei:

Expe mente zur Übertragung eifier neurodegeneratioen
Krankheit oomTyp du Spongiformm Enzephnlopathie mit-
t els intr azerebr aler lni ektion bei Ver suchstieten

Schon bevor BSE bekannt wa4 wurde die Widerstands-
kraft von vermeintlichen SE-Erregern gegenüber Hit-
ze, Formalin und anderen Velfahren der Desinfekti-
on geprüft. Hirnmasse von natürlichen oder exPeri-
mentellen SE-OPfern wurde desinfizierenden Verfah-
ren unterworfen und dann in verschiedenen Verdün-
nungen ins Hirn gesurder Versuchstiere gespritzt, um
das Ausmaß der Inaktivierung des SE-erregenden
Agens zu prüfen. Es zeigte sich: Durch Formalin wird
es stabilisiert, durch andere desinfizierende Maßnah-
men dagegen weitgehend inaktiviert. Als Antwort auf
die gestellten Fragen sind die Versuche democh wert-
los, weil nur mit kranker Hirnmasse exPerimentiert
wurde und nicht - wie für Kontrollversuche unerläss-
lich - auch mit gesunder. Es wurde also nicht geprüft,
ob gesunde Hirnmasse durch desinfizielende Maß-
nahmen SE-erregend wird.
In zahllosen Experimenten wrrrde rohes Hirnmaterial
von BSE-Rindern an sehr junge Labortiere (weanling
mice) verhttleft. Einige von ihnen - nicht alle! - wie-
sen ein Jahr später histologische Veränderungen im
Cehirn auf, die einer Spongiformen Enzephalopathie
ähnlich sind. Kontrollexperimente, in denen Hirn-
material von gesunden Rindern verfüttert wurde, un-
terblieben. Somiibleibt unklar, ob die Veränderungen
durch Komponenten ausgelöst wurden, wie sie be-
reits im gesunden Rinderhirn enthalten sind, oder al-
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lein durch Komponenten des BSE-kranken Rinder-
hirns. Doch selbst bei korrekter Durchführung hätten
die Experimente das angestrebte Ziel verfehlt, die Tier-
mehlhypothese über die Ursache von BSE zu prüfen;
denn Tiermehl und Rohhirn sind zwei gänzlich unter-
schiedliche Materialien. Die erzielten Ergebnisse den-
noch als Bezue,s fur die orale Übertragbarkeit der hypo-
thetischen Prionen anzuführen, muss also als unwis-
senschaftlich bezeichnet werden. Wurdc womöglich
spekuliert, dass kaum jemand diesc Publikationen liest?
Der Groteske wegen sei das folgende Beispiel ange-
führt: Hirnmasse von SE-kranken Versuchshamstern
wurde fur 15 Minuten flammend auf 600 ' C erhitzt. Es
entstand schwarze Asche, die in einer geeigneten Flüs-
sigkeit ins Hirn von 18 Versuchshamstern gespritzt
wurde. Fünf von ihnen starben mit Symptomen einer
SE, woraus geschlossen wurde, dass das SE-erregen-
deAgens eine 1S-minütige Erhitzung auf 600'C über-
steht oder in ein anorganisches, ebenfalls SE-erregen-
des Replikat überführt wird. Dieser Unsinn wurde in
der angesehenen amerikanischen Z eitschrft Proceedings
of the National Academy of Sciences gedruckt, vcrmut-
lich weil einer derAutoren der Nobelpreisträger Can-
LEToN G^JDUSEK war. Wegen dieser Groteske müssen
neuerdings BSE-Rinder bei mindestens 1.000 'C ver-
brannt werden.

F ütterungsexperiment mit Rindern

In der Zeitschrift NATURE wird über folgendes Expe-
riment berichtet: Je zehn Rinder, deren Rasse und A1-
ter nicht mitgeteilt wurden, crhielten 100 g, 10 gbzw.
1 g Rohhirn von BSE-kranken Rindern zu fressen. In
der Folgezeit traten BSE-Symptome umso früher ein,
je höher die verfutterte Dosis gewesen wa4, jedoch frü-
hestens nach drei Jahren. Die Studie wurde nie voll-
ständig veröffentlicht. Das war auch nicht nötig; denn
die mitgeteilten Ergebnisse sind wissenschaftlich so-
wieso wertlos, weil Kontrollexperimente fehlten, in de-
nen die gleichen Versuche mit Verfütterung von gesun-
dem Rohhirn hätten durchgeführt werden müssen.
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Lan gzeitstu die mit Rinder n,
bei der es zwar Kontrollen gab, deren Ergebnis jedoch nur
aus der Sicht der Infektionshypothese interpretielt wwde
(sog. ,,biased interpretation" )

Wie wichtig Kontrollversuche sind, wird am folgen-
delr Beispiel demonstriert: In einer vielbeachteten Ko-
hortenstudie sollte geprüft werden, ob BSE-kranke
Mutterkühe das BSE-erregende Agens auf ihre Nach-
kommen übertragen können. Zu diesem Zweck wur-
den zwei Kohorten von je 301 Milchrindern untersucht,
die nach der Entwöhnung von verschiedenen Betrie-
ben aufgekauft worden waren. Die Versuchskohorte
bestand aus Nachkommen von BSE-kranken Kühen,
die Kontrollkohorte aus Nachkommen von gesunden
Kühen. Tiermehl wurde in der siebenjährigen Ver-
suchszeit nicht verfuttert. Es wurde erwartet, dass in
der Versuchskohorte BSE-FäilIe auftreten, dagegen nicht
in der Kontrollkohorte.
Es kam anders: In der Versuchskohorte erkrankten 42
Rinder an BSE, in der Kontrollkohorte zwar weniger,
aber immerhin noch 13. 13 von 301 sind 4,3 Prozent.
Das ist viel zu viel, denn selbst in den schlimmsten BSE-
Zeiten, als Tiermehl noch verfüttert wrrrde, überschritt
die herdeninterne BSE-Rate niemals 3,5 Prozent. Die
Kontrolle widersprach nicht nur der Tiermehlhypo-
these; sie zeigte, dass es eine wichtige, bisher nicht be-
achtete Ursache ftir die britische BSE-Epidemie geben
müsse. Diese Schlussfolgerung wurde jedoch nicht
gezogen, womit der Sinn des Kontrollversuches völ-
lig verkannt wurde. Es kam noch schlimmer: Für die
Autoren gelten Tiermehl und verwandte Produkte als
die wichtigste, wenn auch nicht mehr die einzige Ursa-
che von BSE. Sie schlossen, dass eine weitere Ursache
fur die maternale Transmission des BSE-erregenden
Agens von BSE-kranker Mutterkuh auf ihr Kalb in
Frage komme. Die Wahrscheinlichkeit hierfür errech-
neten sie so: 42 -'13 = 29;29 von 301 sind 9,6 Prozent.
Die Autoren erörterten keine weiteren Möglichkeiten,
wie der Unterschied zwischen beiden Kohorten erklärt
werden könnte, z. B. durch verschiedene Erbanlagen,
Folgen massiver Inzucht oder verschiedene Haltungs-
bedingungen auf den Herkunftsbetrieben.
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NATURE 382: 779-788
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Vet. Rec.,141: 239-243
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heit en, Yerlag DeGnry ter
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Fazit der Kohortenstudie:
Die brauchbaren Ergebnisse wurden nicht beachtet,
und die beachteten Ergebnisse sind nicht brauchbar.

Zu eitens, aus epidemiolo gischen Befunden können
zlohl Hypothesen, doch keine Betneise für Hypothe-
sen ab geleitet zo er den.

Epidemiologie ist eine wichtige Arbeitsweise für die
Suche nach Ursachen einer rätselhaften Begebenheit.
Jede Ermittlungsarbeit in einem mysteriösen Krimi-
nalfall beginnt epidemiologisch, d. h. es werden mög-
lichst viele Zusammenhänge gesucht, ir denen der Kri-
minalfall eine Rolle spielen könnte. Spurensuche wird
eine solche Arbeitsweise meist genannt. Jede Spur
muss verfolgt werden. Manche von ihnen können epi-
demiologisch verworfen werden, doch keine kann epi-
demiologisch begründet oder bewiesen werden. Bes-
tenfalls sind sie verträglich mit Vermutungen.
Gegen diese Erkenntnis haben SE-Forscher mehrfach
verstoßen. Als 1985 die Rinderkrankheit in Großbri-
tannien gleich mehrfach und in verschiedenen Coun-
ties ausbrach, die 1986 als Spongiforme Enzephalopa-
thie des Rindes (BSE) beschrieben wurde, waren bri-
tische Politiker entsetzt. Unverzüglich wurde eine For-
schergruppe des Central Veterinary Laboratory des bri-
tischen Landwirtschaftsministeriums beauftragt, die
Ursache zu ermitteln. Die Forschergruppe unter Jorw
WrlssunI r begann ihre Arbeit völlig korrekt mit epi-
demiologischen Untersuchungen und ermittelte hier-
bei zweierlei:

('1) Tiermehl wird in britischen Anlagen seit tlen t'rühen 80er
lahren zunehmend nach einem neuen Vetfahren hergestellt .

Wurde oorher der Kadazterbrci erst chemisch entfettet und
dann im Druckzterfahren auf 133 " C erhitzt, so unterblieb
im neuen Verfahren die Entfettung, und der fettige Kada-
zserbrei ourde nur noch bei atmosphtirischem Druck gekocht .

(2) Tiermehl uird schotr seit lahren nicht nur an Geflügel
und SchiL,eine, sottlent auclt an Schafe und Rinder oerfüt
tert.
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Aus diesen beiden Befunden leitete man nicht nur die
folgenden Hlpothesen, sondern auch deren Beweis ab:

(1) Da Scrapie unter den 40 Millionen britischen Schat'en
schon lang ein Problem ist , müsse das unzureichend inakti-
tsierte Scrapie-erregende Agens durch Verftitterung an Rin-
der bei diesen BSE ausgelöst haben.

(2) Da auch BSE-Rinder bei unzureichender Erhitzung zu
Tiermehl aerurbeite! und in dieser Form an weiterc Rinder
tterfüttert wurden, müsse dies die Ausbreitung aon BSE be-
schleunigt haben.

Eine wirksame Maßnahme gegen BSE, so wurde gefol-
gert, sei das Verbot, weiterhin Tiermehl an Schafe, Rin-
der und andere Wiederkäuer zu verfüttern. 1988 wur-
de dieses Verbot auch eingeführt. Die Zahl der BSE-
Fälle sank fünf Jahre später wieder ab. Das wurde als
epidemiologischer Beweis fi.ir die Tiermehlhypothese
gewertet.
Epidemiologisch lässt sich auch,,beweisen", dass der
Storch die Kinder bringt. Früher gab es viele Störche
und viele Kinder. Wenn also die Zahl der Störche ab-
nimmt, muss auch die Zahl der Kinder abnehmen. In
der Tat, genau das ist eingetreten. Mit diesem Beispiel
wird Studenten schon früh im Studium beigebracht,
dass aus Korrelationen keine Beweise über vermute-
te Ursache-Wirkungs-Beziehungen abzuleiten sind.

Dittens, Hypothesen ilürfen nicht imWderspruch zu
Beob achtungen stehen.

Aus jeder erklärenden Hypothese lassen sich Wenn-
dann-Aussagen ableiten. Stimmen diese mit Beobach-
tungen überein, dann trägt dies zu-r Anerkennung der
Hypothese bei; stehen sie jedoch im Widerspruch zu
Beobachtungery dann muss die Hypothese verworfen
oder zumindest verändert werden. In keinem FaIl dür-
fen Widersprüche geduldet werden. BSE- und vCJK-
Forscher haben diesen Grundsatz mehrfach verletzt.
Die Tiermehlhypothese zum Ursprung und zur Aus-
breitung von BSE in Großbritannien steht zum Bei-

STRALTB O. C. (1997)
Tierärztl. Umschau 52

BSE-Inquiry Prurrrs ,

Eds., Band 2, Absätze
und 1.139
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spiel im Widerspruch nicht nur zu den Ergebnissen
der oben genannten Kohortenstudie, sondern auch zu
folgenden drei Beobachtungen:

(a) Epidemiologische ulrd experimentelle Befunde spre-
chen gegen Scrapie als Ursprung von BSE. So konnte
BSE beim Rind nicht experimentell mit Scrapie-kran-
ker Hirnmasse des Schafes erzeugt werdery und in der
Anfangsphase brach BSE selbst dort aus, wo schafhal-
tiges Tiermehl nicht an Rinder verfüttert wurde.

(b) BSE befällt nie ganze Herden, sondern ist selbst in
den schlimmsten Zeiten stets eine Einzelticrerkrankung
geblieben. Diesen Widerspruch zur Tiermehlhypothe-
se versuchte man mit einer klumpenförmigen Vertei-
lung des BSE-erregenden Agens im Tiermehl zu erklä-
rcn (packet theory). r&enn dem so ist, dann sollte man
solche Tiermehlklumpen auch experimentell herstel-
len und mit ihnen BSE erzeugen können. Solche Expe-
rimente wurden nie durchgefuhrt und nicht einmal
als sinnvoll erachtet. Ungeprüfte Vermutungen aber
sind ungeeignet als Entgegnungen auf Widersprüche.

(c) Neuseeländische Rinder, die mit dem verdächtig-
ten Tiermehl gefüttert wurden, erkrankten selbst nach
zehnJahren nicht an BSE, während umgekehrt von den
301 britischen Versuchsrindern der oben genannten Ko-
hortenstudie, die nicl-rt mit Tiermehl gefüttert wurden
und sogar von gesunden Müttern abstammtery 13 Rin-
der innerhalb von sieben Jahren an BSE erkrankten.

Auch die Hypothese, BSE sei die Ursache von vCJK
steht mit folgendem epidemiologischem Befund in
Widerspruch: In Großbritannien weisen die BSE-FäI-
le ein deutliches Süd-Nord-Gefälle auf, die vCJ K-Fälle
dagegen ein Nord-Süd-Gefälle. Diesen Widerspruch
unerörtert im Raum stehen zu lassen, ist wissenschaft-
Iich unzulässig; ihn mit einem soziologischen Gefälle
crklärcn zu wollen, isl absurd.
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Viertens, Hypothesen dürfen nicht als gültig aner-
kannt zaerilen, solafig alterflatioe Wpothesen z nt
selben Thena nicht toide egt zourilen

Erklärende Hlpothesen können nie als endgültig rich-
tig bewiesen werden. Durch Widerlegung aller alter-
nativen H)?othesen zum selben Thema können sie
jedoch erhärtei und schließlich als gültig anerkannt
werden. BSE- und vCJK-Forscher haben auch gegen
diesen Grundsatz verstoßen.
Die epidemiologischen Untersuchungen in Großbri-
tannien zur Erklärung des BSE-Geschehens wurden
nachlässig durchgeführt; denn in den 1980er Jahren
hatte sich viel in der britischen Landwirtschaft verän-
dert, nicht nur die Herstellungsweise von Tiermehl.

(a) Es wurde viel mehr und viel fetteres Tiermehl an
Rinder verfuttert als je zuvor. Der Tiermehlanteil am
Futter fur Rinder wurde aus Kostengründen von 1 Pro-
zent auf 12 Prozent gesteigert. Das kann erhebliche
Konsequenzen für den Stoffwechsel der Rinder ha-
ben.

(b) Erst 1996 wurde hier bekannt, dass britische Bau-
ern in den 1980er Jahren gesetzlich verpflichtet wa-
ren, am Programm zur Vernichtung der Dasselfliege
teilzunehmen. Dazu wurde das Organophosphat Phos-
met eingesetzt, das Rindern zweimal im Jahr in ho-
her Konzenftation auf den Rücken aufgetragen wer-
den musste. Phosmet ist ein starkes NeNengift, nicht
nur für InsekterL sondern fur Rinder und alle übrigen
Tiere. Phosmet-Überreste müssen sich auch in pflanz-
lichem Kraftfutter befunden habery das an Rinder ver-
futtert wurde. Aus seinen epidemiologischen Befun-
den schloss Pur<osv, dass die Anwendung von Phosmet
für die katastrophalen Ausmaße des britischen BSE-
Geschehens mitverantwortlich sei. Seine Befunde wur-
den bislang nicht oder höchstens fehlerhaft widerlegl
sie gewinnen aber zunehmend an Akzeptanz.

(c) PunoEv wies auf einen epidemiologischen Zusam-
menhang zwischen Manganüberschuss bei gleichzei-
tigem Kupfermangel und dem Auftreten Spongifor-
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mer Enzephalopathien bei \4ensch und Tier in ver-
schiedenen Regionen der \{elt hin. Mangan gelangte
in den 1970l80er Jahren in großen Mengen in die Nah-
rungskette, weil manganhaltigc K1ärschlämme zur
Düngung von Feldcrn benutzt ururden. Besondcrs
schlimm sei dies in Leicestershire in Mittelengland ge-
wesen, wo man mit manganhaltigcn Abfällen einer
Farbenfabrik düngte. In dem Dorf Queniborough sind
vier Menschen an der äußerst seltenen vCJK erkrankt;
andere leiden am Chronic-Fatigue-Syndrom, einer
ebenfalls sehr seltenen Nervenkrankheit. Massive Um-
weltverschmutzung kann a1s Ursache dieser Krank-
heiten vermutet werden.
In offiziellen Berichtcn aber wird die industriellc Ver-
schmutzung nicht erwähnt. Stattdessen wird die ört-
liche Verarbeitung von Rinderhirn zu Nahrungsmit-
teln für die Häufung der vCJK-Fä11e verantwortlich
gemacht. Eine solch einseitige Sicht ist unwissenschaft-
lich.
Alle Untersuchungen von Punrnv wurden jahrelang
a1s haltlos bekämpft. Mittlerweile werden sie jedoch
zunehmend ernst genommen, vermutlich weil die bri-
tischen Forscher wegcn der ausufernden Unwissen-
schaft über BSE und vCJK in Erklärungsnöte geraten
sind.
Wichtig scheint folgcnder Hinweis von Pueorv:
In britischen Rinderherden gab es vielfach ernste Pro-
bleme mit blutigen Durchfällen und Fieber (Pruritus-
Pyrexia-Haemorrhagie-Syndrom). Ursache waren be-
stimmte Komponenten aus importiertcm pfl anzlichem
Kraftfutter Punnrv berichtct von Herden, in denen nicht
nur dieses Syndrom gehäu{t auftrat, sondern auch BSE.

Fünftens, Aussagen, die zueder belegbar noch wider-
legbar sind, dürfen nicht als belegt bezeichnet wer-
den. Zu diesen Aussagen gehört, dass BSE und ztClK
n eue Kr ankheit en s ei en.

Schwere zentralnervöse Krankheiten, die klinisch an
BSE erinnern und wie diese zum Tod führen, hat es
bei Ilindern schon immer gegeben. Beispiele sind die
Enzootische Enzephalitis, Sporadische Rindercnzc-
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Vnrrrs G. A. (2001)
Brit. Med. J. 323: 85&$61

phalomyelitis, Polioenzephalomalazie und Enzo-
otische Ataxie. Bei genauer Prüfung lassen sich diese
Krankheiten durchaus von BSE unterscheiden, doch
Rinder mit entsprechenden Symptomen wurden frü-
her oft ohne Untersuchung getötet, sodass in solchen
Fällen die jeweilige Krankheitsursache unbekannt
blieb. Ob BSE zu den nicht erkannten Krankheitsur-
sachen gehört, lässt sich weder belegen noch widerle-
gen.
Als Ursachen für Krankheiten mit BSE-ähnlichen Sym-
ptomen kommen ein Zuviel an Selen und Mangan urld
ein Zuwenig an Kupfer und Vitamin 81 in Frage.
PuRosv fand heraus, dass in vielen Regionen mit Kup-
fermangel und Manganüberschuss in den Böden auch
Spongilorme Enzephalopathien deutlich häufiger bei
Mensch und Tier auftreten als anderswo. Dieser Kau-
salzusammenhang könnte auch für Rinder möglich
sein, auch wenn BSE vor dem britischen BSE-Disaster
nicht a1s eigenständige Krankheit erkannt wurde. Man
erinnere sich nur, dass BSE auch in Deutschland bis
zum November 2000 nicht als bodenständiges Problem
erkannt wurde oder nicht erkannt werden sollte.
Als gut belegt kann iedoch gelten, dass BSE noch nie
und nirgendwo so gewaltige Ausmaße angenommen
hat wie in Großbritannien. Noch immer sind über 99
Prozent aller bekannten BSE-Fä11e britisch.
Auch vCJK gilt als neue Krankheit, weil sie erst 1996
in Croßbriiannien entdeckt wurde. Noch immer ist sie
äußerst selten. Die Opfer sind meist jung. Sie werden
psychiatrisch auffällig, leiden zunehmend an sensori-
schen und motorischen Störungen und erliegen ihrer
unaufhaltbaren Krankheit innerhalb von ein bis zwei
Jahren. In gleicher Weise erlag 1913 auch Brnrne Erscn-
«sn im Alter von 23 lahren ihrer Krankheit, die nach
ihrem Tod von dem behandelnden Arzt HlNs GsRHanp
CnEurzrslor in Breslau (später Professor an der Uni-
versität Kiel) 1920 beschrieben wurde. Fast zeitgleich
beschrieb Arrous Ja«or (1921) aus Hamburg eine sehr
ähnliche Krankheit, der drei Personen im Alter von
34, 42 und S2Jahren zum Opfer fielen, ohne allerdings
psychiatrisch aulfällig geworden zu sein. Nach bei-
den Autoren heißt die Krankheit heute Cnsr,rrzFEl-or-
Jar<on-Krankheit.
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Die vier erstbeschriebenen CJK-Fä11e gelten nicht mehr
als typisch für CJK u. a. \\'eil die Opfer zu jung wa-
ren, sondern a1s Varianten der CJK. VsurEns kritisier-
te kürzlich zu Recht, dass ungcprüft blieb, ob die
Krankheit von Cnrlrzrrors und Jnross Patientin nicht
als vCJK bezeichnet werden müsse. Ob also vCJK eine
neue Krankheit ist, kann bereits aus diesem Grund
nicht a1s entschieden gelten.
Angemerkt sci zweierlei:
(1) Zwei der vier Ceschwister von CREurzFsr»rs Pati-
entin wurden wegen geistiger Behinderung zu Pfle-
gefäl1en. Möglicherweise waren die fünf Geschwister
erblich belastet.
(2) Aus Ahnlichkeiten im histologischen Bild wurde
gcschlossen, dass BSE die Ursache von vCJK ist. Al-
ternative Uberlegungen blieben jedoch ungeprüft.
Zum Beispiel könnten BSE und vCJK eine gemeinsa-
me Ursache haben. Eine Möglichkeit wäre die Umwelt-
belastung mit Mangan.

Wahrhaftigkeit als Mittel zur Lösung des BSE-Pro-
blems

Demokratien gewähren viele Freiheiten. Dennoch
muss das Wohlergehcn des Einzelnen mit dem Wohl-
ergehen des Ganzen so gut wie möglich harmonieren.
Wahrhaftigkeit im Umgang miteinander ist die beste
Gewähr hierfür, wie vor über 2.400 Jahren Sorn.qrts
mit aller Deutlichkeit erkannte. Zur Wahrhaftigkeit ge-
hört auch, dass Wissenschaft crnsthaft und richtig be-
trieben wird, damit ihr Erkenntnisgewinn nicht im
dogmatischen Sumpf der Unwissenschaft versinkt.
Das BSE-Problem verursacht Schäden in Milliarden-
höhe. Seit April 1996 vernichten die Briten alle Rinder,
die im Alter von über 30 Monaten aus der Nutzung
genommen werden. Das sind pro Jahr über eine Mil-
1ion. Die Briten verzehren Milchprodukte von Rindern,
die schon zu Lebzeiten den Status von Sondermü11
erhalten. Ist das nicht eine Perversion der Zivilisation?
Britische Milchbauern scheinen gut mit der Vernich-
tultg der ausgedienten Rinder zu 1eben. Sie können sich
ganz auf die Milchproduktion konzentrieren und die

BRUCI M. E. ct al. (1997)
\ATURE 389: 498-501
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Ausbeutung der Milchkühe auf die Spitze treiben. Ha-
ben die Kühe ausgedient, sind für sie im Altersschluss-
verkauf Garantiepreise zu erzielen. Die Vernichtung
der Kühe wird großenteils von der Europäischen Uni-
on bezahlt, was fur die britische Wirtschaft einem Ex-
porterlös glcichkommt. Ist das gesundes Wirtschaf-
ten?
Menschen in armen Ländern sorgen sich um ihr täg-
liches Brot. Viele von ihnen können sich Flcisch kaum
leisten. Wir aber wissen nicht, wohin mit dem vielen
Fleisch. Die armen Länder produzieren Riesenmengen
von Futtermitteln, mit denen die Industriestaaten Rie-
senmengen von fleischliefernden Tieren mästen. Ist das
eine verantwortungsvolle Vorsorge fur Zeiten von Kri-
sen, die angemessen nur mit Genügsamkeit überstan-
den werden können?
Das BSE-Fiasko ist eine Folge der bedingungslosen
Ertragsmaximierung in der Landwirtschaft. An die-
ser Erkenntnis besteht trotz aller übrigen Meinungs-
verschiedenheiten kein Zweifel. Wollen wir noch mehr
von solchen Ürbeln?
Angesichts von Überschussproblemen werden selbst
die dümmsten unwissenschaftlichen Ergebnisse hoffä-
hig, denn nicht mit letzter Sicherheit sei auszuschlie-
ßen, dass sie doch richtig seien. Dies gilt für jegliche
wissenschaftliche Erkenntnis. Letztmögliche Sicherheit
gibt es auch sonst nicht im Leben. Das müssen wir
akzeptieren, oder wollen wir uns verdummen lassen?
Wenn uns die Demokratie wert ist und wir unserAus-
kommen nicht nur kurzfristig, sondern auch langfris-
tig bewahren wollen, müssen wir danach trachtcn, gut
begründete von vermeintlicher Erkenntnis zu unter-
scheiden, um bestmögliche Grundlagen für das eige-
ne, verantwortungsvolle Handeln zu legen. Das BSE-
Problem ist durch immer strengere Anordnungen und
Kontrollen wohl zum Teil, doch nicht auf Dauer zu lö-
sen. Nutztiere und Nutzpflanzen mögcn wohl auf
Leistungsfähigkeit hin gezüchtet werden, doch diese
muss sich nicht nur in fetten, sondern auch in ma6;e-
ren Jahren bewähren, deren wir immer gewärtig sein
müssen. Wahrhaftigkcit ist ein gutes Rezept, diesen
vielen Anforderungen mit Verantwortung gerecht zu
werden.

Lorenzen, BSE -
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BSE - MITTEN IM UBERFLUSS SIND WIR VOM MANCNT
UMFANGEN

Smvrnr LonnNzrN

Manuskript eines Aufsatzes, der am 17 . April 2003 in der Zeitschrift ,,Mühle +
Mischfutter", 140: 242-244, erschien (mit Ergänzungen)

Von PaLr- GsRHARo stammt das berühmte Kirchenlied
Mitten im Leben sind wir aom Tbd umfangen.DiesesLied.
reflektiert in eindringiicher Weise die Schrecken des
Dreßigiährigen Krieges. Mitten im ÜTberfluss sind wir
vom Mangel umfangen, so etwa lässt sich das Kirchen-
lied umdeuten, um die Probleme der Ürberflussgesell-
schaft zu beschreiben, die unerschütterlich am Credo
Wachstum um jeden Preis festhält.Wir alle wissen: Un-
begrenztes Wachstum ist nicht möglich, auch nicht in
der Wirtschaft. Deswegen wird das Wachstum ab ei-
nem Schwellenwert durch negative Rückkopplungen
umso mehr gebremst, je weiter das Wachstum vernünf-
tige Grenzen überschritten hat. Je später die unver-
meidliche Bremsung einsetzt, desto fürchterlicher karn
sie wirken.
Dennoch wird immer wieder versucht, notwendige
Bremsungen des Wirtschaftswachstums zu vermei-
den. Einzelbetriebe versuchen dann verstäkt, zuguns-
ten des eigenen Wachstums Konkurrenten vom Markt
zu verdrängen. Der Bi-Iligpreis dient hierbei als schärfs-
te Waffe, auch im Handel mit Nahrungsprodukten. Um
dennoch genug zu verdienen, sind Produzenten zur
Massenproduktion von Billigware gezwungen, auf
deren Qualität nur nachrangig geachtet werden kann.
Je härter der Preiskampf, desto mehr wird Qualität
durch Quantität ersetz! und je mehr Quantität, desto
härter wird der Preiskampf. Lawinenartig wächst in
dieser Spirale der Uberfluss, doch mit ihm wächst auch
der Mangel: Arbeitsplätze werden knapper, Lebens-
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perspektiven werden unsicherer, Unmut wächst, und
Llnerwartete Mängel treten auf.

BSE - hohe Kollateralschäden
bei der Bekämpfung eines minimalen Risikos

Zu den unerwarteten Mänge1n gehtirt auch BSE (Bo-
vine Spongiforme Enzephalopathie), eine tödlich ver-
laufende, nicht therapicrbare Hirnkrankheit des Rin-
des, genauer: des sogenannten Hochleistungsrindes,
das unter Hochleistungsbedingungen auf Hochleis-
tung - sprich Massenproduktion von Milch und Fleisch
- gezüchtet wurde und zeitlcbens unter Hochleis-
tungsstress stcht.
So1che Rinder sind im Grund Hochleistungskrüppel,
denn bei Ernährung nur mit Gras, Kräutern und Was-
ser geht es ihnen jämmerlich schlecht. Sie brauchen
unbedingt Kraftfutter zum Wohlfühlen und zu hoher
Leistung. Wehe, wenn in Krisenzeiten der Nachschub
an Kraftfutter stockt. Rinder, dic unter genügsamen
Bedingungen gute Leistung von hoher Qualität erbrin-
gen, sind von BSE so gut wie verschont geblieben,
auch in Großbritannien, wo BSE 1984 entdeckt wur-
de und seither rund 50-mal so viele Opfer gefordert
hat (etwa 183.000) wie im Rest der Welt (nur knapp
4.000).
Es ist nicht die Bcseitigung von BSE-Rindern, die ho-
hen Schaden verursacht. Dafür ist BSE viel zu selten.
Teuer sind vielmehr die Kollateralschäden, die beim
Kampf gegen BSE entstehen:. Die Verfütterung von Tiermehl, Fleischknochen-

mehl und verwandtcn Produkten wurde schritt-
weise immer rigoroser verboten;. in Croßbritannien werden seit April 1996 fast alle
Rinder vernichtet, die imAlter von mehr als 30 Mo-
naten aus der Nutzung genommen werden (betrifft
vor allem Milchkühe, fast 1 Million pro Jahr);. im Fall von BSE in einer Herdc werden mindestens
die Kohortenticre (Tiere, die bis zu einem Jahr jün-
ger oder älter a1s das BSEJlind sind) vernichtet;. die sogenannten BSE-Tests müssen bezahlt werden;
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. Beiträge zu Tierseuchenfonds wurden gewaltig an-
gehoben, obwohl BSE keine Tierseuche im klassi-
schen Sinn, also nicht hochansteckend ist.

Es gibt nicht einmal Belege, dass BSE von lebendem
auf lebendes Rind übertragen werden kann. BSE wird
aus politischen Gründen als Tierseuche bezeichnet,
weil die Kollateralschäden bei ihrer Bekämpfung so
teuer sind und weil Sensationsmeldungen über BSE
geeignet sind, Massenpsychosen in der Bevölkerung
und somit einc Lawine neuer wirtschaftlicher Verlus-
te auszulösen. Grundlage für die Massenpsychosen
sind Meldungen, dass BSE beim Menschen die neue
Variante der Creutzfeldt-Jakob-Krankheit (mit vCJK
abgekürzt) auslösen könr-rte.
CJD und nvCfD sind, wie BSE, Spongiforme Enzepha-
lopathien (SE), verlaufen tödlich und sind nicht thera-
pierbar. h-r Croßbritannien sind in den vergangenen
zehn Jahren rund 120 überprüfte und wahrscheinli-
che nvCJD-Fä11e gemeldet worden. Selbst wcnn die
Meldungen stimmen sollten, dass BSE die Ursache
von nvCJD ist, so ist das nvCJD-Risiko doch lächerlich
gering im Vergleich zum vieltausendmal höheren Ri-
siko, durch Bewegungsmangel oder Fehlernährung
einen vorzeitigen Tod zu sterben.
Kurz: Die Bekämpfung eines minimalcn Risikos, des-
scn Ursache nicht einmal sicher ist, sondern bloß ver-
mutet w-ird, verrrsacht ricsige Kollateralschäden. Mit-
ten im Uberfluss von Milch und Rindfleisch wurden
wir übcrraschend von einem Mangel an wichtigen
Ressourcen umfangen. Einmal mehr müssen wir uns
allen Ernstes fragen, ob wir reich gcnug sind, uns bi1-
lige Nahrung zu leisten.

Prionen oder Viren?
Die SE-Forschung trieft von Widersprüchen

Wenn die Bekämpfung von BSE jährlich Kollateral-
schäden in Milliardenhöhe anrichtet, so kann zu Recht
Hoffnung auf die Wissenschaft gesetzt werdon, die
Ursachen von BSE und nvCJD zu klären.
Leider ist die SE-Forschung eine Enttäuschung, denn
sie weist unverkennbare Merkmale von Unwissen-
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schaft auf. Die Unwissenschaft über SE begann1982,
als BSE noch völlig unbekannt war. Damals schuf der
amerikanische SE-Forscher SrnNr-pv Pnusmrn den Be-
griff Prion, ein Wortspiel ars proteinartiges infektiöses
Partikel (eigentlich Proin, but that's not so snappy, wie
PnuslNsn selbst gesagt haben soll), das im Inneren
höchstens a small nucleic acid enthalte und bemer-
kenswert resistent gegenüber fast allem sei, was Nuk-
leinsäuren angreift und verändert (Pnusßrsn 1982 in
Science). Im weiteren Verlauf seines Aufsatzes favo-
risierte PnusrNsn die Idee, Prionen seien sogar frei von
Nukleinsäuren (Erbgut) und könnten in autokatalyti-
scher Weise f[ir ihre Selbstvermehrung sorgen. Die Nur-
Eiweiß-Hypothese war geboren.
Erbgutfreie Eiweiße sollen das infektiöse Agens seiry
durch das eine SE von einem kranken auf ein gesun-
des Individuum übertragen werden könne. Pnusnmn
begründete sein Konzept nicht, doch es wurde als sen-
sationell empfunden, und er selbst sorgte dafur, dass
es weltweite Aufmerksamkeit fand.
Das Konzept schien zunächst sogar aufzugehen. Bei
SE-kranken Individuen wurden als molekularer Müll
im Hirn spezifische Aggregate eines beta-Faltblatt-Pro-
teins gefundery das verdächtigt wurde, das gesuchte
Prion zu sein und daher als Prionprotein bezeichnet
wurde. Nachforschungen ergaben, dass das Prionpro-
tein (PrP) bei gesunden Individuen in der Helix-Form
vorkommt (PrPc, c fur cell), vom PrP-Gen codiert wird
und wegen der vielen verschiedenen daran hängen-
den Zuckermoleküle, die dem Protein wie Wattebäu-
sche angelagert sind, ein Glykoprotein ist. Dieses Gly-
koprotein kommt in der Zellmembran von Zellen des
Nerven- und lymphatischen Systems vor, wo sich die
Zuckerwattebäusche außen an der Plasmamembran
befinden und dort für Zellerkennung, elektrische Phä-
nomene und weitere Wirkungen innerhalb von Zel-
1en und zwischen Zellen wichtig sind. Das PrPc ist
leicht verdaulich, auch innerhalb der Zellery die es
im Rotationsprozess bilden und später wieder abbau-
en, während dieAggregate der Faltblatt-Form des Pri-
onproteins (PrPres, res für resistent) schwer verdaut
werden, was im BSE-Test ausgenutzt wird.

PnusrNrx S. B. (1982), Nooel
prot einac eo us inf e ct iou s pt:l-
licles cause scrqpie
Science 216: 135-144
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PrPres ist zunächst nur molekularer Müll, der sich im
Lauf des Lebens im Gehirn anhäuft. Nach einer Hy-
pothese von Pnusrrrn soll es auch das gesuchte Prion
sein, das vorhandenes PrPc zu PrPres umformen kann,
sodass sich dieses 1al'inenartig vermehrt und einc SE
erzeugt. Wenn das der Fall ist, dann müssten Versuchs-
mäuse, denen das PrP-Gen gentechnisch entfernt wur-
de, resistent gegen Prionen sein, dürften also nicht an
einer SE erkranken, nachdem ihnen Prionen ins Ge-
him gespritzt wurden. In der Tat, genau diescs Er-
gebnis wurde im Experiment erzielt. Die Nur-Eiweiß-
Hypothcse galt fortan als bestätigt, und PnusINm er-
hielt fur sie 1997 den von ihm so heißbegehrten Nobel-
preis für Medizin.
Unbemerkt blieb zunächstjedoch, dass die PrionenJor-
scher in die Korrelationsfalle getappt waren und irr-
tümlich eine Korrelation für den Beweis einer Hypo-
these über Ursacheund Wirkung hielten. Zur Verdeut-
lichung: Aus dem Rückgang der Storchenpopulation
und dem etwa gleichzeitigcn Geburtenrückgang bei
der mitteleuropäischen Bevölkerung folgt nicht der
Beweis, dass der Storch die Kinder bringt. Genauso
wenig folgt aus dem genannten Experiment der Bc-
weis, dass die Nur-Eiweiß-Hypothese stimmt. Das Ex-
periment ist auch mit der Virus-Hypothesc verträg-
Iich, nach der ein Virus das infektiöse, SE-erregende
Agens ist.
Es überrascht also nicht, dass der Triumph der Prionen-
forschung mittlerweilc dem Katzen jammer gewichen
ist. PrPres ist definitiv nicht das gesuchte Prion und
darf daher nicht als PrPscr (scr für Scrapie, allgemcin
für SE) bezeichnet werden, denn wenn PrPres gentech-
nisch hergestellt und ins Gehirn von Versuchsmäusen
gespritzt wird, erkranken diese ricfuf an ciner SE. Aus
diesem und aus andercn Cründen hat die amerika-
nische SE-Forscherin Leune Mar.qunIors im kürzlich
erschienenen Thgungsband BSE - Wahnsinn und Wirk-
lichkeit dasl'rion-Konzept mit einer Fülle von überzeu-
genden Argumenten zerschmettert. Immer offenba-
rer wird, in welch erschreckendem Ausmaß die SE-
Forschung von Unwissenschaft geprägt ist: Unbc-
kanntes wird durch Unbekanntes erklärt, Widersprü-
che gegen derartige Spekulationen werden bagatel-
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lisiert, alternative Erklärungsmöglichkeiten werden
nicht ernst genommen, kurz, es werden wissenschaft-
liche Grundsätze massiv verletzt.
Manurr,tots fuhrt Argumente ftir folgende Aussagen an:. Es gibt Hirnkrankheiten, die trotz der Bildung von

Aggregaten von PrPres nicht experimentell über-
tragbar sind und in dieser Hinsicht anderen Hirn-
krankheitenwie der AlznsMEn-Krankheit gleicherg
bei denen ebenfalls Müllaggregate von Faltblatt-Pro-
teinen im Gehirn abgelagqrt werden, die nicht infek-
tiös sind. Folglich kann mäqr nicht alie SEs als TSEs
bezeichnen (TSE = transmissible SE), und der soge-
nannte BSE-Test ist kein verlässlicher BSE-Indika-
tor.
Es gibt Spongiforme Enzephalopathien, bei denen
keine nachweisbaren Mengen von PrPres gebildet
werden. Folglich sind auch negative Ergebnisse bei
PrPres-Tests kein verlässlicher Indikator für BSE-
Freiheit.
Bei gleicher Menge von PrPres im Gehirn kann die-
ses je nach spezifischer SE eine höchst unterschied-
liche Infektiosität aufweisen - ein l4/iderspruch zur
Prionen-Hypothese.
Experimentell kann fehlgefaltetes Prionprotein in
die Normalfaltung und wieder zurück gebracht
werden. Durch das Hin- und Herfalten verlieren SE-
Hirnproben ihre Infektiosität. Dieser Widerspruch
zur Nur-Eiweiß-Hypothese ist unaufgeklärt.
Die ganze SE-Dynamik ist widerspruchsfrei nur zu
verstehen, wenn nicht Prionen, sondern Viren das
SE-erregende Agens sind. Insbesondere ließe sich
erst so die Existenz verschiedener Stämme verste-
hen. Im Einklang mit dem Virus-Konzept werden
selbst in hochgereinigter infektiöser Materie aus SE-
kranken Hirnen kleine Mengen von DNA gefun-
den, deren Bedeutung noch unklar ist.
Der Prionenforschung gebührt jedoch das Verdienst,
nachgewiesen zu haben, dass das SE-erregende
Agens unbedingt das wirtseigene Prionprotein
braucht, um zur Entwicklung und zur Selbstver-
mehrung zu kommen. Eine solche Spezifität ist fur
viele Virenbekannt. Folglich darf die Virus-Hypo-
these nicht länger als widerlegt gelten, solang die

MANUELTDTS L. (2002), The in-
fectious age t in TSEi: Notes
from the urderdround
Nova Acta Leopoldina N. F.
87, Nr.327:97-71O
Das Heft Nr 327 gibt Vorträ-
ge wieder, die auI dem Leo-
poldina-Symposium,,BSE -
Wahnsinn und Wirklichkeit"
vom 4.-5. Mai 2001 in Wien
gehalten wurden.

Die SE-Forschung b

PLBDEY M. (2000), Ecos!6n
supporting clusters of srya
TSEi defiokstrate ercess6 al
r a diall - ge ner a t in g d ioal en I
tion manganese and deficbn
of qfttioxidqnt cofactots Cu,
Fe, Zn
Medical Hypotheses 51: Z
306
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Prion-Hypothese im lViderspruch zu einer wach-
senden Zahl verschiedenartiger Beobachtungen
steht.

Die SE-Forschung braucht neue Perspektiven

PURDEY M. (20001, Ecosvstens
i pporting clusters of sporadic
TSEsdemonstrate excesses r! the
r t dical- gener at in g dioaleti ca-
lion manganese and deficiencies
rf antioxidant cofictors Cu, Ss,
Fe, Zn
Vedical I{ypotheses 54: 278-
i06

Nicht nur MaxuELIDIS, auch viele andere Autoren ha-
ben gewichtige Argumente gegen Erkenntnisse einer
unwissenschaf tiichen Prionenforschung vorgebracht.
Im Licht der Virus-Hypothese gcwinnen viele dieser
Argumente an Gewicht, z. B. das des britischen Oko-
bauern und Wissenschaftlers Mem PunoEy, der auf ei-
nen auffälligen Zusammenhang von Manganbelas-
tung im Futter und SE in mcnschlichen und tierischen
Populationen hingewiesen hat. Manganbelastung bei
gleichzeitigem Kupfermangel kann sehr wohl eine
sc}rwere Hirnkrankheit auskrsen, und sollte diese kei-
ne SE sein, so könnte sie doch die Empfindlichkeit ge-
genüber einem SE-erregenden Agens steigern.
Bcachtung verdient auch dic Erkenntnis des bayeri-
schen Milchbauern, Züchters des originalen Schwei-
zer Braunviehs und BSE-Kenners Axonres Ble.x«, nach
der bayerische BSE-Rindcr auffällig oft in Kohorten
groß geworden sind, in denen im frühen KäIberalter
schwerer, blutiger Durchfall gehcrrscht hatte. In ei-
ncm solchcn Stadium ist dic Schranke zwischen Darm
und Blutbahn durchlässig für Krankheitskeime, auch
fur den möglichen BSE-Erreger.
SE-Forscher sollten sich an die unverrückbaren wis-
senschaftlichen Grundsätze halten und bedenken,. dass Korrelationen von Ereignissen nicht länger als

Beweise f ür Ursachc-Wirkun6;-Beziehungen miss-
verstanden werden dürfen;. dass insbesondere aus der Korrelation vom Verbot
der Verfütterung von Tiermehl an Rinder und dem
anschließenden Rückgang von BSE nicht der Be-
weis fo1gt, dass Tiermehl die Ursache von BSE n ar;. dass endlich gcprüft.wird, ob Tiermehl überhaupt
et\\'as mit der BSE-lJbertragung zu tun hat, weil
britisches Tiermehl außerhalb von Croßbritannien
keilen, sondern höchstens vermuteten Schaden an-
gerichtet hat und möglicherweise nur die Empfind-
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lichkeit gegenüber dcm BSE-erregenden Agens her-
absetzte;
dass endlich geprüft wird, ob das Verbot, Schlacht-
abfälle von genusstauglichen Tieren zu Tierfutter zu
verarbeiten und dieses an Nutztiere zu verfüttcrry
nicht den grundgesetzlich verankerten Grundsatz
der Verhältnismäßigkeit der Mittel verletzt;
dass endlich geprüft wird, wodurch die Resistenz
von Rindern gegenüber dem BSE-erregendenAgens
erhöht oder erniedrigt werden kann, denn das
Agens scheint wegen der großen Seltenheit von
BSE nur schwach virulent zu sein;
und dass schließlich geprüft wird, ob die PrPres-
Tests (die sogenannten BSE-Tests) angesichts der
gewonnenen Erkenntnisse überhaupt noch sinn-
voll und verhältnismäßig sind.

Der teure BSE-Langzeitversuch auf der Insel Riems
ist keiner dieser Fragen gewidmet. Dort sollen nur die
Stationen des BSE-Erregers vom Darm bis zum Ge-
hirn ermittelt werden. Wissenschaftlich bedauerlich
ist, dass die Versuchskälber im Fress- statt im Saug-
alter aufgekauft wurden. Die Versuchskä1ber werden
oral mit einer wirklichkeitsfremden Sturzflutdosis von
BSE-Erregern infiziert, indem sie rund 100 Gramm ul-
gekochtes Hirnstammgewebe vonbritischen BSE-Kü-
hen fressen müssen. Die Kontrollkälber bekommen
rund 100 Gramm ungekochtes Hirnstammgewebe von
Oko-Rindern zu fressen, bei denen das BSE-Risiko
bekanntlich weitaus am geringsten ist. Wegen der vie-
1en Widersprüche zur Prionen-Hypothese wird nicht
der Nachweis von PrPres alsAnzeiger von BSE-Infek-
tiosität benutzt, sondern die SE-Erkrankung von BSE-
sensitiven Labormäusen, denen Proben aus den Ver-
suchskälbern ins Gehirn gespritzt wurden. Es ist frag-
Iich, ob im wirklichkeitsfernen Versuch wirklichkeits-
nahe Ergebnisse erzielt werden können.

Fazit

Die BSE-Krise w,urde vermutlich durch die Massen-
produktion von Billigware ausgelöst und verstärkt.
Unwissenschaftliches Verhalten von SE-Forschern und

Lorenzen, BSE
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übersteigerte Angste vor einem vermuteterL höchstens
minimalen Gesundheitsrisiko haben wesentlich zu den
hohen Kollateralschäden beigetragen, die den Kampf
gegen BSE begleiten.
Wir müssen uns fragen:
Wollen wir weiterhin im Uberfluss leben und vom
Mangel umfangen sein?
Ist es nicht billiger und krisenfester, zum Normalleis-
tungsrind zurückzukehren, bei dem zudem das BSE-
Risiko viel geringer ist als beim Hochleistungsrind?
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BSE - wrE DAS RrNo osN,r WacssruuswAHN
GEOPFERT WIRD

Srsvsnr LonrNzrN

Manuskript eines Aufsatzes, der am 8. Januar 2004 in der Frankfurter
Allgemeinen Zeitung erschien.

Nun ist es so weit. Auch die USA haben ihren lang
beftirchteten ersten BSE-Fall und erleben nun das, was
wii'in Deutschland schon vor drei Jahren nach der Mel-
dung des ersten rein deutschen BSE-Falls im Novem-
ber 2000 erlebten: Mit dem BSE-Argument wurden zu-
nächst Konkurrenten von den internationalen Märk-
ten verdrängt und gute Geschäfte gemacht. Doch dann
erzeugt die Meldung des ersten eigenen BSE-Falls Ver-
luste, die weitaus höher sind als die zuvor erzielten
Gewinne. Das BSE-Argument entpuppt sich immer
wieder als ein Doppelschlag-Bumerang, der nach er-
folgreicher Mission zurückkehrt und den Werfer trifft.
Doch warum ist dies möglich? Warum können allein
schonBSE-Meldungen Panikverluste in Milliardenhö-
he auslösen?
Die Beachtung von Denwms Selektionsprinzip ist für
eine Antwort hilfreich. Das Selektionsprinzip gilt nicht
nur für die Evolution der Artenvielfalt, sondern auch
fur die Dynamik wirtschaftlicher Strukturen, zu de-
nen Firmen, Konzerne und Wirtschaftszweige gehö-
ren. Das Selektionsprinzip bedeutet dass alle dynami-
schen Strukturen, die zu selbstverstärkendem Wachs-
tum fähig sind, auch die negativen Rückkopplungen
hervorrufen und verstärken, die das weitere Wachs-
tum schon vor Erreichen der Sättigungsgrenze immer
stärker bremsen oder - falls dies nicht rechtzeitig ge-
lingt - katastrophenartig einbrechen lassen. Die un-
erbittliche und oft unerwartete Weise, in der dies ge- "

schieht, wurde früher oft als Strafe Gottes empfun-
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den. Für solides Wirtschaften muss gelten, das Wachs-
tum rechtzeitig vor Erreichen der Sättigungsgrenze zu .

bremsen, um ein Rießgleichgewicht auf zufriedenstel-
lend hohem und stabilem Niveau erhalten zu kön-
nen. Dies ist das Prinzip der Nachhaltigkeit von Maß-
nahmen. Bei enthemmtem Wachstumswahn dagegen
drohen starke Einbrüche bis hin zu Konkursen, wie
sie gegenwärtig häufiger zu erleben sind.
Auch Milch- und Rindfleischmärkte gehören zu den
dynamischen Strukturen der Wirtschaft. Milch und
Rindfleisch gelten seit jeher a1s sehr wertvoll, sodass
diese Märkte in knappen Zeiten sehr gut wachsen
konnten. Doch schon vor Erreichen der Marktsätti-
gung setzte wegen geringer werdender Nachfrage die
negative Rückkopplung ein und beganry das weitere
Wachstum zunehmend zu bremsen. Wie in der Wirt-
schaft üblich, begannen in diesem Stadium die Preis-
kämpfe mit dem Ziel, zugunsten des eigenen Vorteils
Konkurrenten vom Markt zu verdrängen. Die schärfs-
te Waffe hierbei ist der Bi-Iligpreis. Um dennoch genug
zu verdienen, werden Produzenten zunehmend zur
Massenproduktion von Billigware gezwungen, auf
deren Qualität immer weniger geachtetwerden kann.
Wird diese Entwicklung nicht rechtzeitig gebremst,
schraubt sich eine Uberfluss-Spirale empo1, die von im-
mer weniger Giganten immer schneller gedreht wird,
bis schließlich das ganze System teilweise oder vo11-
ständig zusammenbricht. Mitten im steigenden Über-
fluss sind wir immer schon von Mangelund Katastro-
phen bedroht.
Milch- und Rindfleischmärkte haben die enthemmte
Überfluss-spirale erlebt. Für die Massenproduktion
wurden gezielt nur Rinder zur Weiterzucht eingesetzt,
die auf hohe Gaben von Kraftfutter mit der Erzeugung
von möglichst viel Milch oder Fleisch reagierten. Künst-
liche Besamung und Embryonentransfer beschleuni-
gen die Zuchterfolge, führen aber auch zu Inzucht ge-
waltigen Ausmaßes. Aus Gründen des Billigpreises
wurden dem Kraftfutter in Großbritannien, USA und
anderswo Tiermehle und immer gewagtere und z. T.
iilegale Leistungsförderer beigemischt. Die Erfolge er-
munterten, die Wachstumsspirale fortzusetzen. Nach-
dem Kühe mit einer Jahresleistung von 10.000 Liter
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Milch erreicht waren, wurden 12.000 Liter angestrebt.
Aus Milchkühen wurden gestresste Hochleistungs-
krüppe1, die nur bei besten Lebensbedingungen die
erwarteten Leistungen erbringen könncn, anfä1lig
gegen normale Widrigkeiten des Lebens sind, schon
mit drei bis vier Jahren ihren Zenit überschreiten und
dann dem Schlachter zugeführt werden. Ihre Bullkä1-
ber sind immer schlechter für die Mast geeignet: Sie
werden fett statt muskulös.
Der Rinderwahn BSE (Bovine Spongiforme Enzepha-
lopathie) traf fast nur die Hochleistungskrüppel. Die
Krankheit wurde in Großbritannien entdeckt und 1986
erstmals beschrieben. Von Anfang an war klar, dass
BSE keine ansteckende Krankheit ist, dass also von
eiaem an BSE erkrankten Rind keine Gefahr für die
übrigen Rinder der Herde ausgeht. Selbst auf dem
Höhepunkt der britischen BSE-Welle 7992/93 sind
stets nur wenige Einzeltiere einer Herde betroffen ge-
wesen. Wegen fehlender Ansteckungsgefahr kann BSE
also keine Tierseuche sein, auch wenn sie aus politi-
schen Gründen a1s solche bezeichnet wird.
97,5 Prozent aller 187.500 bekannten BSE-Fä11e sind
noch immer britisch. Von wenigen EinzeifäI1en abge-
sehen, verteilt sich der Rest auf das übrige Europa.
Aus Deutschland sind bisher 291 Fälle bekannt. Ge-
nauer wäre zu sagen: In 291 Fä11en war der BSE-Test
positiv.
Wie zuverlässig diese Tests sind, ist noch unbekannt.
Ob sie für gesund scheinende Schlachtrinder über-
haupt sinnvoll sind, wird zu Recht angezweifelt. ln
der Schweiz, in der mehr Erfahrung im Umgang mit
BSE herrscht als in Deutschland, werden solche Tests
bei Schlachtrindern nur noch stichprobenartig durch-
geführt und im Grund für überflüssig gehalten, denn
die Bauern sind in der Früherkennung von BSE-Ver-
dachtsfä11en mittlerweile geübt und werden bei Mel-
dung solcher Fälle vom Staat honoriert. Das ist wir-
kungsvoll.
Warum ausgerechnet Großbritannien und kaum der
Rest der Wclt von BSE heimgesucht wurde und war-
um noch immer über 1.000 neue britische BSE-Fä11e
pro Jahr ermittelt werden, ist noch immer ein Rätsel.
Das verdächtigtc Tiermehl mit steigenden Anteilen
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von BSE-kranken Kühen kam höchstens eine von meh-
reren Ursachen sein, elenn u'enn es exportiert wurde,
richtete es außerhalb ton Croßbritannien praktisch
keinen Schaden an. AIs rreitere Ursachen, die sich ge-
genseitig untcrstützen können, kommen Inzucht-
defekte, Eiweißr'ergütung rr cgt'n ijberdosierunB vtrn
Tiermehl im Kraftfu tier, manganbelasteter Hühner-
kot ur-rd andere Verunreinigungen im Tiermehl, der
viel gefürchtete b1uti65e Kälberdurchfall als krankheits-
f ördernder Faktor, stressbedingte Stoffwechselstörun-
gen im Gehirn und das Insektizid Phosmet in Frage.
Phosmet ist ein starkes Nerver-rgift, das in den 1980er
Jahren in Großbdtannien gesetzlich zur Bekämpfung
der Dasselflicge vorgeschrieben war. Den Rindern
musste Phosmet halbjährlich in relativ hoher Dosie-
rung auf den Nacken aufgetragen werden. Milchrin-
der durften schon sechs Stunden nach dcr Behandlung
wleder gemolken werdcn, um Milch für den mensch-
lichen Verzehr zu gewinnen. Ungeklärt ist bis heute,
welche Folgen die Aufhebung der Phosmct-Verord-
nung neben dem Verfütterungsverbot von Tiermehl an
Rinder für den Rückgang von BSE in Großbritannien
h a ttr:.
Rätselhaft ist bis heute sogar, was überhaupt der Stoff
ist, der Spongiforme Enzephalopathien erregen kann.
Nach dcm Nobelpreis-gekrönten Prion-Konzept von
Snxlty Prtusnen soll er cinc eiweißartige, erbgutfreie
Substanz sein, die a1s Prion bezeichnet r.r,urde. Als im
Gehirr-r von SE-kranken Säugetieren molekulare Mü11-
halden eines körpereigenen, jedoch fehlgefalteten Pro-
teins cntdeckt wurden, wurde zunächst dicser Müll für
das gesuchte Prion gehalten. Das Protein wurde dar-
aulhin als Prionprotein bezeichnet. Die experimentelle
Prüfung der Vermutung verlief negativ, denn mit
kür-rstlich hcrgestelltem Prionproteinmül1 konnte kei-
ne Spongiforme Enzephalopathie verursacht werden.
Prioncnforscher können daher wiedcr mit dem Cc-
danken leben, dass das SE-erregcnde Agens wider Er-
warten doch ein Virus ist.
In Großbritannien hat die BSE-Katastrophe den unge-
zügelten Wachstumswahn mit Verlustcn ohne Endc
bestraft. Ungel-reucrlich ist, dass seit Mai 1996 fast alle
britischen Rinder vernichtet r,r,erden, die im Alter von
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über 30 Monaten aus der Nutzung genommen wer-
den. ÜDerschlagsmäßig sind dies rund eine Million
Rinder pro Jahr, und dies jetzt schon im achten Jahr
in Folge!
Die Rinder werden erst zu Tiermehl verarbeitet und
dann verbrannt. Rurrd 70 Prozent der anfallenden Kos-
ten werden von der Europäischen Union bezal-rlt. Vie-
Ie Tiermehlfabriken konnten so vor dem Konkurs ge-
rettet werden. Der Massenvernichtung fallen haupt-
sächlich genusstaugliche I{inder zum Opfer. Ange-
sichts des Hungers in der Welt ist diese Form der Markt-
bereinigung geradezu würdelos.
Zu den dynamischen Strukturen, die selbstverstär-
kend wachsen können, gehören auch Massenhyste-
rien. Zwar ähneln sie Strohfeuern, die schnell wieder
verlöschen, aber sie können lang anhaltende Spuren
hinterlassen.
Unerr,rninschte BSE-Meldungen haben in den vergan-
genen Jahren mehrfach Massenhysterien ausgelöst, in
Deutschland Anfang 1,997 und um dic Jahreswende
2000 /01,. Die nächste Massenhysterie in Deutschland
r,r.ird für den FaIl erwartet, dass der Tod des ersten
deutschen Opfers der neuen Variante der CRrrrrzrsLot-
J.txon-Krankheit (vCJK) gemeldet wird.
Diese Krankheit ist wie BSE eine unheilbare Spongi-
forme Enzephalopathie. Seit ihrer Erstbeschreibung
im Jahr 1996 gilt sie als Folge von BSE, verursacht
durch den Verzehr von Fleisch BSE-kranker Kühe. Im
Widerspruch zu dieser Vermutung steht jedoch die Er-
kenntnis, dass BSE und vCJK in Großbritannien entge-
gengesetzte Häufigkeitsverteilungen aufweisen: Die
Zahl bekannter BSE-Fä11e pro tausend Rinder nimmt
von Süden nach Norden ab, die Zahl der vCJK-Fälle
pro eine Million Menschen von Norden nach Süden.
Ungewiss bleibt, ob BSE die Ursache von vCJK ist oder
ob es für beide eine gemeinsame Ursache gibt.
Aus Großbritannien sind bisher 101 bcstätigte und 36
Verdachtsfälle von vCJK bekannt (Dezember 2003).
Opfer sind vor aIlem junge Menschen. Außerhalb von
Großbritanr-rien ist vCJK bisher nur vereinzelt €lefun-
den worden, in Deutschland überhaupt noch nicht. Die
Krankheit ist also extrem selten. Es muss befremden,
dass ein so extrem seltencs Krankheitsrisiko Massen-
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hysterien und härteste politische Maßnahmen auslö-
sen kann.
Gesetzt den Fal1, BSE verursache tatsächlich vCJK. Wie
gefäihrlich ist dann BSE frir den Menschen? Aus Labor-
versuchen ist bekannt, dass Spongiforme Enzephalo-
pathien (SEs) von toten auf lebende Tiere übertragen
werden können, indem Hirnmasse kranker Tiere ins
Gehirn gesunder Tiere gespritzt wird. Das ist seit vie-
len JahrÄn übliche Laborpraxis. Eine Übertragung auf
dem Nahrungsweg ist auch mögliclv aber bei Versuchs-
mäusen nur mit der 100.000-fachen Dosis im Jugend-
alter, doch nicht einmal dann erkranken sie alle. Wird
die Hirnmasse vorher noch gekocht oder gebraten, sind
noch größere Mengen nötig, weil über 95 Prozent des
erregenden Agens durch Hitze zerstört werden.
Schweine, ebenfalls Allesfresser, konnten auf dem Nah-
rungsweg nicht krank gemacht werden. Zoologisch
wird der Mensch wie die Maus und das Schwein als
Allesfresser bezeichnet. Es kann also damit gerechnet
werden, dass das BSE-erregende Agens nach der Auf-
nahme mit der Nahrung auch für den Menschen eine
nur sehr geringe Penetranz (erfolgreiches Vordringen
in den Körper) hat. Der Gesichtspunkt der Penetranz
wurde politisch immer wieder übersehen.
Nicht nur dieses Versäumnis hat dazu fuhren können,
dass Meldungen über BSE zu Panikreaktionen fuhren.
Es gibt eine weitere Ursache: BSE wird aus rein politi-
schen Gründen hartnäckig als Tierseuche bezeichnet.
Möglich ist dies, weil die Internationale Organisation
für Tiergesundheit außer ansteckenden auch alle an-
deren Tierkrankheiten zu Tierseuchen erklärt hat, die
große wirtschaftliche Schäden anrichten und den in-
ternationalen Handel behindern können. Massenhys-
terien als Folge unerwünschter BSE-Meldungen wer-
den zu den Schadensauslösern gerechnet. Die Reak-
tion auf eine seltene, nicht ansteckende Tierkrankheit
macht diese ztr Seuche.
Der normale Bürger versteht Seuchen nicht politisch,
sondern medizinisch, als hochansteckende schwere
Krankheiten, die sich in Windeseile ausbreiten kön-
nen. Darum flößt dem normalen Menschen die Rede
von der Rinderseuche BSE große Sorge ein. Und weil
er dann mit Panik reagiert, wird politisch noch stär-
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ker am Seuchenbegriff festgehalten, weil nur mit dem
Ticrseuchenrecht Tötungen gesunder Haustiere er-
zwungen werden können, z. B. um Märkte zu entlas-
ten. Das Argument der Marktentlastung wird öffent-
lich nie genannt. Es wird getarnt mit der Iledewen-
dung: Mc/zf mit letzter Sicherheit kann ausgeschlossen
werden , dass z;on den zu tötenden Tieren eine Gesunrlheits-
gefahr fül den Menschen ausgeht. So wird Bedrohung
selbst dort erzeugt, wo keine ist. Mii dem als Vcrbrau-
cherschutz getarnten Argument wurde 1997 in
Deutschland die BSE-Schutzverordnung durchgesetzt,
deren Vollzug von Verrvaltungsgerichten aller Instan-
zen als illegal beurteilt wurde. Politische Unwahrhaf-
tigkeiten dieser Art haben das BSE-Problem immer
wieder verschärft. Man wol1te das Gute für den Rind-
fleischmarkt und schu{ das Schlechte.
Die gegenwärtigen deutschen Maßnahmen gegen BSE
umfassen das vollständige Verfütterungsverbot von
Tiermehlen an Haustiere, BSE-Tests für alle verende-
ten Ri.nder und alle über 24 Monate alten Schlachtrin-
der, die Entfernung aller sogenannten Risiko-Organe
und die Kohortenkeulung für den Fal1, dass auf einem
Bt'trieb BSE .lu f3etreten ist. Cemessen am winzig,en
Risiko, dass unter einer Million Deutschen auch nur
einer an vCJK erkranken könnte, scheinen die Maß-
nahmen unverhältnismäßig streng und teuer. Viel ef-
fektiver wäre, Bauern für die Früherkennung von BSE-
Verdachtsfäi1en zu schulen und sie bei Meldung sol-
cher Fä11e zu honorieren. So aber wird das grundge-
setzlich verankerte Gebot der Verhältnismäßigkeit der
Mittel off ensichtlich verletzt.

Es ist höchste Zeit,

. dass die Politik mehr Wahrhaftigkeit und die Wis-
senschaft mehr Ideenreichtum und Sorgfalt im Um-
gang mit BSE und vCJK aufbringen;. dass der Seuchenbegriff nur noch im medizini-
schen und nicht mehr im politischen Sinn benutzt
wird;. dass die unverhältnismäßigen Maßnahmen gegen
BSE durch verhältnismäßige abgelöst werden;
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. und dass das Rind nicht mehr als Gefahrenquelle
bekämpft wird (Das Rind ist durch eine Vielzahl aon
Schutzmafinahmen umzingelt, so RtNats KüNesr),
sondern als das behandelt wird, was es schon im-
mer ü/ar als Lieferant wertvoller Nahrungsmittel,
das unseren schonenden Umgang verdient.
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The BSE dilcmma began in 1976 when tl-re virologist
Grlousr« D. C. claimed that all spor-rgiform encepha-
lopathies (SE) are infectious diseases due to a virus
transmitted by food. His alleged proof was the Kuru
disease in Papua-Newguinea, which, he said, was
caused by cannibalistic rituals (which nobody has ever
observed), and a putative transmission of the d isease
by intracerebral injection of Kuru brain material into
the brain of mice.
In 1982, the neuropathologist PnusrNrn investigated the
characteristic plaques in brains of SE patients, showing
that thcy consist of a normal membrane protein which
has the tendency to aggregate. In SE patients, this pro-
tein is mutated resultin5; an increased tendency to form
aggregates. Thus, at least the human forms of SE are
genetic diseases.
Although Pr<usr.rrn disproved the viral hypothesis of
Gelnusrr, he was caught by the dogma of infection.
Since brain of deceased SE patients injected into the
brain of mice caused SE svmptoms, he argued that it
contains an infectious agent. The aggregated protein
would induce the aggregation of normal proteins of
the same kind. He called this material a Wteinoceous
fofectious agent, abbreviated prion (not Proin, because
that's not so snappy).

1.41



Scholz, Doubts about BSE

Gapusr«, Pnusmrn and many others who demonstrat-
ed infection by means of intracerebral injection appar-
ently did not ask how the immune system reacts to
foreign proteins and how it could be involved in the
development of neurological and histological symp-
toms.

In conclusion,
the notion of spongiform encephalopathies being
infectious diseases which are transmitted orally ap-
pears to stand on a weak base:
First, the infectiosity is based on intracerebtal injec-
tions which can be interpreted as an autoimmune
response, secon4 the oral transmission is based on
the rumour of cannibalistic rituals.

On the other hand, Pnusn ren's data and former obser-
vations (e. g. Pannv, 1962, ,,Scrapie is a genetic disease
which can be controlled by proper breeding protocols") sug-
gest that spongiforme encephalopathies are genetic
diseases. They are either inherited from gonadal
mutations or acquired by somatic mutations. The in-
herited SEs are extremely rare (e. g. familial CJD in
humans), but sometimes frequent in inbreeding po-
pulations (e.9. scrapie in Scottish sheep herds). The
incidence of acquired SE in humans, CJD, is 1 per 1

million per year.
Moreover, the acquired SE in cattle is certainly not a
new disease. Ma d cows, mucca pazza, aache folle, hierle-
wirbelige Kühe have been a quite familiar phenomenon
in the past when cows became older than nowadays.
According to the records, such cows have been ob-
served at a rate of about 1 per 10 thousand or less. It
was considered an age-re1ated, not an infectious di-
sease.
Beginning in 1986,mad cows were more frequently ob-
served in England. The monthly numbers rose from
100 in 1987 to 3000 in 1993 and then slowly declined.
The epidemic spread from South to North" but the
highest incidence was always in the Southeast, where
it remained confined to certain counties. By histo-
logical investigation the signs of SE were found, like
those in the brain of scrapie sheep.
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Veterinarians who believed irr GaIDUSIK's dogma and
PnusrNrn's idea of infection immediately declared the
cows as being in{ected bv scrapie sheep Prions in the
meat meal -without anv proof. Nevertheless, the meat
meal was banned in 1988.
A controlled field experiment of feeding cattle was
not performed. Instead, numerous laboratory experi-
ments, mostly with mice in the absence of appropriate
controls, were presented as a rather questionable piece
of evidence. The decline of the epidemic, 5 years after
thc meat meal ban, is no proof of the prion-in-meat-
meal hypothesis, since at least one third of the British
BSE cattle was born after the ban.
Thus, it was (and still is) mere speculation that an
infectious agent is transmitted from sheep to cattle
by feeding and that it will be transmitted from cattle
to humans resulting in serious health hazards.
In the light ofpublished observations (e.9. that BSE was
heterogenously distributed and restricted to certain
counties, e.g. that BSE occurred in less than 20 % of
the herds, e. g. that offsprings of BSE mothers got more
frequently BSE, e. g. that the genotype pattern in af-
fected and not-affected herds appeared to be different)
and consistent with PnusrNnfLs data an alternate hypo-
thesis is plausible:
The British BSE epidemic is due to a genetic defect
which had been accumulated in the gene pool of some
herds by excessive inbreeding. Cattle with a strong
genetic disposition will be more senritive to environ-
mental factors (e.g. intoxication by insecticides,
copper deficiency, autoimmune diseases) and will
sicken with BSE sooner than those without such a dis-
position.
A like1y candidate of an environmental factor could
be the exposure of cattle to feedstuffs containing bac-
teria showing molecular mimicry between bacterial
proteins and bovine tissue. Analysis of molecuiar
sequence databases shows that the ubiquiteous Aci
netobacter shares sequences with a peptide of bovine
myelin and the prion protein, as was recently reported
by the immunologist ErnrNcrn, London. Tl-rus, anti-
bodies against Acinetobacter could enhance the ten-
dency of mutated prion proteins to aggregate. Accor-
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ding to Ernwcrn, BSE could be an autoimmune disease
like, for example, ankylosing spondylitis (M. Bechte-
rew) or rheumatoid arthritis which are observed pre-
dominantly with patients (1) showing a certain geno-
type patterry who (2) are exposed to certain bacteria
(Streptococcus, Klebsiella or Proteus).
British BSE cows (between 4 and 5 years of age) were
clearly sick, diagnosed on the basis of neurological
disorders. The incidence in the most affected herds
was 1 to 10. On the other hand, the so called BSE cows
in contir-rental Europe were mostly diagnosed on the
basis of a post mortem test. It indicates the existence
of some proteinaceous aggregates in the brain which
are hardly digestible by a bacterial enzyme, but not
the disease itself. These cows are BSE suspects solely
by testing. They might have got BSE some years later
if they hadn t been slaughtered at this relatively young
a8e.
In Germany, the incidence is one suspected case per
16.000 tests performed. Most likely, it reflects the mu-
tational rate of the gene of the respective protein in an
early embryonic state. Regional differences (e.9. higher
rates in Southern Bavaria) might be due to differences
in the overall mutational burden.
Those who conceived iine prion-in-meat-meal hypothesis
were convinced that, if prions cross the species barrier
between sheep and cattle (by eating the rendered car-
casses of scrapie sheep) they wiII also cross the barrier
between cattle and men Oy eating products of BSE
cattle). A human epidemic was predicted to take off
in the early nineties. Thousands o f beefeaters w otsld con-
tract the CREr,"rzFEror-Je«on disease. The news media
exaggerated this mere speculation which provoked
hysterical reactions of European consumers.
Finally, in 1994, a yowg patient with neurological
symptoms died; the post mortem diagnosis was CJD.
Because the pattern of symptoms differed from that
of older CJD patients, he was declared as the first BSE
related case of the expected epidemic. The disease was
named new pariant CID (nztCID) ,but its novelty is ques-
tionable, since the clinical and neurohistological syrnp-
toms are consistent with the first desription of SE in
humans; it was the case of a 23 years old patientwhich
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had been published bv the German neurologist Cnnnz-
rslD'l in 1920.
Meanwhile, 130 cases of ntCJD were diagnosed in
Great Britain, one per 4 millions per year. Most likely
they would have been tagged previosly with diffe-
rent diagnoses, as the British epidemiologist Vnurns
wrote recently (,,noClD - the epidemic that neoer was").
Extremely rare diseases ate usually misdiagnosed, as
he said, unless they are in the center of general interest
(and anxious expectation). A reliable proof of any con-
nection with BSE is missing, although several scientists
(mostly those who receive research money for BSE
studies) permanently declare the opposite - and kindle
public hysteria again and again.

L45



Scholz, Eine Ansteckung mit BSE grenzt an ein Wunder Scholz,

ENe ANsTpcKUNG MIr BSE
GRENZT AN EIN WUNOTN

Ein Interview mit dem Magazin der Süddeuischen Zeitung (Interview:
Klaus Lange und Lars Reichardt, Foto: Enno Kapiizka) SZ-Magazin
Nr. 13, 30. März 2001

Landzoirte jubeln,
wenn der Biochemiker
Rohnd Scholz seine
These aortrrigt : Steaks
sind harmlos, Rinder-
wahn ist erblich.

SZ Magazin: Professor Scuotz, essen Sie nochT Bone Steak?
RolaNu Scuor-z: Selbstverständ1ich.
Mdgen Sie Rinderhirn?
Nein. Ich esse grundsätzlich keine lnnereien. Im vorgerückten Alter sollte man
alles vermeiden, was zur vermehrten Harnsäurebildung führt.
Aber BSE mscht lhnen keine Angst?
Angst macht mir die BSE-Hysterie, die über die Menschheit hereingebrochen ist.
Und nicht die Cnrurzrr.rorl axoe-Krankheit , die uns allen droht, roenn uir Rindlleisch
CSSCfi?

Das ist doch Unfug. Selbst wenn BSE eine infektiöse Rinderseuche wäre, dann
ist doch das Risiko, sich hier an einem Stück Rindfleisch zu infizieren, viel gerin-
ger als das Risiko, an Lungenkrebs zu crkrankcn, weil jemand am Nebentisch
cine Zigarette raucht.
Was meinen Sie mit ,selbst wenn ...«? BSE ist nicht snsteckend?
So ist es. BSE ist keine Seuche, die von Tier zu Tier übertragen wird, wie etwa der
Erreger der Maul- und Klauenseuche, der in kurzer Zeit einen ganzen Bestand
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infizieren kann. Deshalb sind seuchenhygienische \lalinahmen wie die Tötung
ganzer Herden unnötig, bloß weil irgendrvo ein Rind an BSE erkrankt.
L)nd dcshalb zielrcn Sie oorr Bauerntte rsamrnltttt;4 :tr Bnuentttersammlung und wettern
gegen die Tiermehlhypothese? Seit ttnnn engngierett 9ie sich denn beim Thema IISE?
Ich bin zum crsten Mal bei einer ärztlichen Fortbildungsveranstaltung mit der
BSE-Geschichte konfrontiert worden. Ein heute sehr bcdeutender Referent er-
zählte dort Dinge, die mir rätselhaft waren. Zum Beispiel, rvie ein komplettes
Eiweißmolckül aus der Nahrung ins Cehirn gelangt. Ein wenig Lektüre in der
Flut der BSE-Publikatior-ren zcigte mir dann, dass die Diskussion von Gruppie-
rungcn beherrscht wird, die einfach nur cine einzige Hypothese nachbeten, die
Prionen-Hypothcse von PnusINsn.
Die Theorie eines US Nobelpreistrrigers über Erreger lus den Rinderhirn, die mit der
Nahrung oufgenottmen uerden und dann auch beim Menschen den Zerfnll des Gehirns
ausldsen sollen.
Wo11en Sie es genau wissen?
la klar.
Bei Spongiformen Enzephalopathien, zu denen BSE und die Cnlurz'olor-Jeror-
Krankhcit gehören, sieht man unter dem Mikroskop Beläge auf Nervenzellen.
Wenn eine Zel1e mit dcnen verkleistert ist, stirbt sie ab. Srr.Nt-pv PnusINrn, der
An{ang der 1980er Jahre diese Hirnkrankheiten untersuchte, entdeckte, dass die
Kleistermasse aus einem ganz normalen Membraneiwciß besteht, in dem sich
die Aminosäurekettc, aus denen es besteht, falsch gefaltet hat. Die falsch gefal-
teten Eiweiße lagern sich aneinander und bilden die Be1äge. Das Besondere ist,
dass sie andere Eiweiße auf Nachbarzellen ebenfalls zur Umfaltung zrvingen.
Und so pllanzt sich das Gcschehen im Gehirn fort. Pt<usmrn nannte diese ver-
formten Eiweiße Prionen.
Und die sind tufektiös?
Nur in dem Sinn, dass sic in einem gesunden Gehirn andere Eiweißmolekü1e eben-
falls zum Umfalten zwingen und den Prozess in Gang setzen, der zur Krankhcit
führt.
Dnnn ist BSE also doch eine ansteckende Kra kheit?
Die Frage ist nur, wie kommen die Prionen in cin gesundes Cehirn? Man kann
sie direkt hineinspritzen; zum Beispiel BSE-Gehirn in das Cehirn einer Maus.
Nach ein bis zwei Jahren erkrankt die Maus. Aber das ist wahrlich nicht der
Weg, wie wir uns anstecken könnten.
Und wos ist, wenn mLln der Maus das Hirn zu fressett gibt?
Mal gelingt's, dann wieder nicht. Mcist stirbt die Maus an andcrcn Ursachen.
Die Ergebnisse solcher Fütterungsexperimente, auch mit anderen Tierartery sind
nicht so eindcutig wie bei der intrazerebralen Injektion. Eine Übertragung durch
die Nahrung lässt sich zwar nicht ausschließen, aber bislang auch nicht nachwei-
sen.
Sollte man dann nicht eittfach sicherheitshalber daaon ausgehen, dass Rindfleisch ge-
t'öhrlich ist?
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Ich frage mich, wie ein hochkomplex aufgebautes, hitze- urrd säureempfit-rdliches
Eiweiß aus dem Gehirn eines BSE-kranken Tieres nach dem Kochen oder Bra-
ten, nach Säureattacken im Magen, nach dem Angriff der Verdauungsenzyme
im Dünndarm mit vö1lig intakter Struktur die Darmwand passiercn und ins
Cehirn gelangen so1l. Außerdem muss das Prion auch noch dcm Immunsystem
entkommen und die schützende Barricre dcr Blut-Hirnschranke durchdringen.
Und bei all diesen Schdtten muss es auch noch genau die eine charakteristische
Struktur beibehalten, die es infektiös macht, das heißt: mit der allein es in der
Lage ist, andere Proteine der gleichen Art zum Umfalten zu bringen. Das grenzt
an Wunder.
Die ganze Natur ist doch ein Wunder.
Zugegeben. Aber bevor ich grundlegende Erkenntnisse aus Biochemie und Phy-
siologie auf den Kopf stelle und an Wunder glaube, warte ich ab, was die Ver-
fechter der angeblich oralen llbertragbarkeit an eindeutigen Befunden vorlegen.
Bis jetzt kenne ich keine.
Auch nicht fär die Tiermehlhypothese?
Es gibt nur einen, der das ganz genau weiß, und das ist der bayerische
Ministerpräsident. Der hat während des Beileidsbesuchs bci einem Bauern, dem
am Thg vor Heilig Abend die ganze Herde gekeult wurde, gesagt (zu hören im
Radio, Bayern 5): »Die flbertragungswege sind zwar noch nicht bekannt. Aber
eines wissen wir sichet und das mit hundertprozentiger Sicherheit, dass es das
Tiermehl war.« Anfangs waren die schottischen Scrapie-Scl.rafe schuld, deren
Kadaver ins Tiermehl gelangt waren, dann das geänderte Verfahren in britischen
Kadaverfabriken, bei dem angeblich die Schafsprionen nicht vernichtet wur-
den, inzwischen ist es grundsätzlich das Tiermehl, das BSE verursacht, ganz
gleich, woher es stammt, wie es hergestellt wurde, was es enthält, nicht nur in
England, auch in Bayern.
Sie meinen, alle Welt hnt sich da auf eine extrem gewagte Hypothese t'estgelegt?
Richtig . . .

Und wie erklären Sie die Zshl oon Cxeurzrutor-ltxon-Erkrankten in England?
Bislang gibt es keinen einzigen Beweis für einen Zusammenhang zwischen BSE
bei Rindern und CJK bei Menschen.
Warum melden dann nicht mehr Wissenschaftler ihre Zweifel an?
Einer Ihrer Kollegen von der schreibenden Zunft l-rat mir einmal gesagt: "Wenn
Sie Recht hätten, dann hätten sich sehr viele sehr blamiert? Und deshalb können
Sie nicht Recht haben.«
Wie kam man überhaupt zu der Hypothese, das Tiermehl sei rler Auslöser der BSE-
Epidemie?
Dass die Rinder mit einem infektiösen Protein aus dem Tiermehl infiziert wer-
den, ist ja nicht mal eine Hypothese. Es ist einc bloße Behauptung, eine Spekula-
tion. Bevor man eine Spekulation zur Hypothese erklärt, müsste man doch zu-
mindest ein stichhaltiges Argument haben! Dazu hätte man eine Herde teilen
und die eine Hälfte mit, die andere ohne Ticrmehl füttern müssen. Wenn sich
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dann in der Tiermehl-Gruppe die BSE-Fälle häuien, rr'äre es vicllcicht an der
Zeit gewesen, darüber nachzudenken, ob das angeschuldigte Eiweiß unbescha-
det aus der Na}rung ins Gehirn gelangen kann. Und n'ie das mög1ich ist. Aber
bisher wurde kein derartiges kontrolliertes Fütterungsexperiment gemacht, zu-
mindest nicl-rt publiziert. Also es bleibt dabei: Es ist eine Spekulation.
INarunrhtt siclt dann die Arumhme so schnell t'erbreitet , selbst unter Wissenschaltlern?
1986/87 wurden in einigen britischen Milchkuh-Herden gehäuft torkelnde Rin-
der beobachtct. In England sagt man Mad Corvs, im Allgäu sind es die hierle-
wirbeligen Kühe, in Oberbayern die Veitstanzer. Die kcnnt jeder ältere Bauer, je-
der ältcre Tierarzt. Früher, als man dic Kühe ä1ter werden Iieß als heute, sah man
darin eine Alterskrankheit. Und niemand sah darin ein Problem, das den Men-
schen gefährlich werden könnte.
Und warum ist dns heute anders?
Mitte der 1970er Jahre hatte der amedkanische Virologe Dnxtnt. C,rru-rrox Gelnusrr
Spongiforme Enzephalopathien zu Infektior-rskrankheiten erklärt, bei denen der
Erreger mit der Nahrung aufgcnommen wird. Für seine Arbeiten bekam er den
Nobelpreis. A1s Virologe glaubte er, die Krankheit werd e von einem Virus übertra-
gen. Sein Ber,r,eis u,ar die Kuru-Krankheit bei den Eingeborenen in Papua-Neu-
guinea. Kuru, so behauptete er, werde durch den Vcrzehr von krankem Hirr-r
übertragen.
Siemelnen das Steinzeit-Ritual,bei demVerwandte nufgegessen uerden,wenn sie gestor-
ben sind?
Angeblich löIfeln die Angehörigen bei den Beerdigungsritualen das Gehirn des
an Kuru verstorbenen Familienoberl-rauptes aus und erkranken dann ebcnfalls
an Kuru.
Naclr den Verbot des Kannibalismus soll Kuru doch komplett aerschwunden sein?
So hat Gepussx es behauptet. Seit etlicl-ren Jahren rvird jedoch vermutct, dass er
uns ein Märchen aufgetischt hat. Angeblich hat er dic kannibalischen Rituale
nie gesehen.
Hei$t das, die aissenschaftliche Welt ist einent grnndiosen Flop aufgesessen?
Ich fürchte, es ist so. Einblickc in den Wissenschaf tsbetrieb können manchmal
recht desillusionierend sein.
Ztrei Nobelpreisträger, G,tlousrr und P«usLNen, sind also schuld an rler BSE-Hysterie?
Es geht hier nicht um Schuldzuweisungen. Als man nach einer Erklärung fur
die Epidemie in England suchtc, hat man einfach an die Dogmen der beiden ge-
glaubt. Nämlich, dass BSE eine Infektionskrankhcit ist, die mit der Nahrung übcr-
tragen wird und dass ein infektiöses Protein, das sogerrannte Prion, der Erreger
ist.
ln der Wissenschaft gibt es Dogmen?
Selbstverständlich gibt es die, und sie werden, wenn dcr Nobelpreis sie ade1t,
selten hinterfragt. Ich kann nur sagen: Die Hypothesenbildung war leichtfertig.
Ihre Folge war ein viele Milliarden Euro schwerer volkswirtschaftlicher Scha-
den, von der Angst der Menschen ganz zLt schweigen.
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Haben Sie denn eine ondere Erklärung für den Rinderwahn pnrat?
Vielleicht, aber weniger eine Erklärung als einen Denkanstoß. Es gibt vier Beob-
achtungen: Erstens, von BSE waren nicht alle britischen Rinderherden getrof-
fen. Kurz vor dem Höhepunkt waren es nur 14 Prozent der Milchkuhherden.
Zweitens, in den betroffenen Herden erkrankten nur wenige Tierc, obwohl alle
das gleiche Futtcr crhieltcn. Drittens, die Verteilung der BSE-Fä11e in Großbritan-
nien war sehr uneinheitlich und anscheinend an die Grafschaften gebunden. Stark
betroffene Counties gab es in Südengland, weniger in Mittelengland, kaum wel-
che in Schottland, wo doch die meisten Scrapie-kranken Schafe zu Tiermehl ver-
arbeitet worden waren. Und fünftens, Kälber von Müttern, die später an BSE er-
krankten, bekamen häufiger ebenfalls BSE, häufiger als Kälber von Müttern, die
bis zur Schlachtung BSE-frei waren.
Was schlielSen Sie daraus?
Dass möglicherweise bei der Zuchtauswahl von Kühen mit großer Milchleistung
unbemerkt auch die Veranlagung herangezüchtet worden ist, an BSE zu erkran-
ken. Die natürliche Häufigkeit eines genetischen Defekts könnte sich durch die
gezielte Selektion bestimmter Erbanlagen für lange Zeit unbemcrkt scheinbar
epidemieartig gesteigert haben.
BSE wäre demnach eine Erbkrankheit?
Die moderne Rinderzüchtung, das heißt: Ein Bul1e ist der Vater von Zehntau-
senden von Kühen, schafft die besten Voraussetzungen, dass sich ein krankhaf-
tes Gen in einer bestimmten Population vermehrt. In England arbeiten viele
Besamungsanstalten auf der Ebene von Grafschaften. Und interessanterweise
liegen Counties mit vielen BSE-Fällen oftmals neben solchen, in denen es kaum
tsSE gab.
Und das haben Sie alles allein herausgefunden?
Die vier Beobachtungen, von denen ich sprach, haben britische Veterinäre ver-
öffentlicht. Meine flberlegungen sind abcr gar nicht so originell. Ich spreche vom
Problem jcdcr Züchtung und wiederhole letztiich nur das, was in den l960er
Jahren ein führender Forscher über die Traberkrankheit schrieb: »Scrapie ist eine
Erbkrankheit bei Schafen, die durch geeignete Zuchtwahl in den Herden ausge-
merzt werden kann.« Damals wusste man noch nichts über das Umklappen von
Proteinen und dass ein genetischer Defekt das Umklappen begünstigen kann.
Das hat Pnusxrn erst 20 Jahre später gczeigt.
Warum schweigt er jetzt?
Als die BSE-Epidemie in England ausbrach, hätte er eigentlich sagen müssen:
»Ihr habt euch eine Erbkrankheit herangezüchtet.« Stattdessen hat er seine Pri-
onen als Infektionserreger ins Spiel gebracht.
Sie stehen mit threr Kritik ziemlich allein.
Nein, ich erhalte viel Unterstützung, auch wenn nicht aIlc mit meiner These voll
übereinstimmen. Als alleinige Erklärung der BSE-Epidemie in England reicht sie
sicherlich nicht aus. Es muss noch etwas hinzukommery zum Beispiel eine Kombi-
nation mit Umweltbelastungen oder Mangelernährung, bei denen die erblich
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bclasteten Tiere besonders empfindlich reagieren und früher erkranken a1s Tie-
re ohne genetischen Defekt. Einig sind n'ir uns aber in der Ablehr-rung der Hy-
pothese vom infektiösen Eiweiß.
Wir halten also fest: Das Tiennehl ist nicht schulLl nn Ller Ausbrcitung des Rinder-
roahns.
Vorsicht: Ich sage nicht, das Tiermehl ist unbedenklich, von ihm geht keine Ge-
fahr aus. Das Tiermehl kann sehr wohl am massenhaften Auftreten von BSE in
England beteiligt gewesen sein; aber nicht als Träger eines infektiösen Proteins,
nicht als Medium der Llbertragung eines Erregers, sondern im Sinne ciner Vergif-
tung. Bedenken Sie, was in diescr widerlichen Mixtur aus Kadavern und Fäkali-
en alles stecken kann: Schwermetalle, Insektizide, Hcrbizide und, und, und . . .

Kadaver und Fäkalien dürfen nicht in dle Nahrungskette zurückgefuhrt werden.
Die Kadaverfabriken müssen, wie der Name sagt, Tierkörperbeseitigungsanstalten
sein, Beseitigung, nicht Verwertung, um aus iedem Dreck noch Profit zu machen.
Warum ist die BSE-Epidemie jetzt nuf Bayern übergeschuappt?
Das ist sie ja gar nicht. Wir haben hier keine Epidemie. Meines Erachtens wird
scit Novcmber nur die natürlichc Häufigkeit der immer wieder sporadisch auftre-
tenden BSE in unserer Rinderpopulation sichtbar. Die veitstanzende oder hierle-
wirbelige Kuh gab es, wie gesagt, schon immer.
Und wieso haben wir dann neuerdings so ztiale Fälle?
Das ist ein Problem der Testerei. Bis Ende Februar wurden 200.000 Schnelltests
durchgeführt. Davon waren, soweit ich weiß, 34 positiv Nur zwei der geschlach-
teten Tiere sollen vorher auffällig gewesen sein. Sie hatten ncurologische Sympto-
me und könnten tatsächlich BSE-krank gewesen sein. Die anderen 32 waren of-
fensichtlich gesund, wären aber möglicherweise irgendwann an BSE erkrankt,
wenn man sie lang genug hätte leben lassen. In der Zeit vor der BSE-Hysterie
wären diese Tiere verzehrt worden. Je mehr wir testen, umso mehr positive Er-
gebnisse werden wir bekommen. Die Häufigkeit selbst, die sogenannte »Durch-
seuchung.,, bleibt unr.erändert. Das Verhältnis wird immer sein: ein positiver
Test auf 10 bis 20 Täusend getestete Rinder. Doch mit der Testerei steigt die Hyste-
rie im Land. Statt die Verbraucher zu beruhigen, werden sie nur noch mehr ver-
unsichert. Die Idee mit den Schnelltestungen ist ein Rohrkrepierer.
All das erzählen Sie auch lhren Bauern?
Ja, natürlich, und die hören zwei Stunden gespannt zu.
Und die perstehert das auch?
Sie haben es doch gerade auch verstanden, oder?
Wie sind Sie eigentlich dazu gekommen, den Hörsaal mit dem Wirtshnttssaal zu aer-
tauschen?
Ich hatte im November dem Bauern in Schleswig-Hoistein geschriebcn, auf des-
sen Hof bei einem Schlachtrind erstmals der Test positiv ausfiel, und ihm Hilfe
angeboten, falls er sich gegen das Keulen wehren will. Der hat den Brief kopiert
und wcitcrgegeben. Wie ein Kettenbrief lief er von Norden nach Süden. Scitdcm
steht mein Telefon nicht still. Und nachdem ich einmal akzeptiert hatte, vor einer
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Gruppe von Bauern zu sprechen, bitten mich nun überall Leute um einen Vortrag.
Professor Scholz, der Bauerntröstel?
Sie sollten nicht spotten. Sie machen sich wahrscheinlich nicht klar, welch depres-
sive Stimmung und existenzielle Angst bei den Bauern und Bäuerinnen herrscht.
Ein Hof, auf dem ein Rind BSE-positiv getestet wurde, ist ruiniert. Nebenbei be-
merkt: In England sollen in den letzten Jahren mehr Bauern Selbstmord began-
gen haben als Menschen an vermeintlich BSE-bedingter Cnrl, zrrlor-Jaxos-Krank-
heit gestorben sind. Ich hetze die Bauern nicht auf, wie mir einmal ein Land-
tagsabgeordneter vorgeworfen hat. Vielleichi habe ich eher manch einem gehol-
fen, seine Depressionen zu überwinden. Nebenbei, die Bauern jubeln nicht. Sie
sind nachdenklich und manchmal auch zornig, wie Ihnen Ihr Fotograf, der ein-
mal in Niederbayern mit dabei war, sicherlich erzäh1te.
Reden wir tson den Depressionen der Verbraucher: Angenommen, BSE könnte wirklich
Carurzreror-l t«oB auslöset1 , mit xnelchem Risiko müssten wb in Deutschland rechnen?
Versuchen wir's ma1. In England gab es 180.000 Rinder mit neurologischen Sym-
ptomen der BSE, also klinisch kranke Tiere. Die Zahl der Rinder, die vielleicht
füiher oder später an BSE erkrankt wären, könnte sehr viel höher gewesen sein.
Andererseits gibt es bislang 90 Fälle der neuen Variante von Cnsurzrrlnr-Jlror,
die man mit BSE in Verbindung bringt, ohne dafür einen Beweis zu haben. Dann
käme auf 2.000 kranke BSE-Rinder ein Fall von CJK. Selbst wenn bei uns die
ZaN der positiv getesteten Rinder auf 200 steigen sollte, wäre, rein statistisch ge-
seher; noch kein Fall der CJK-Variante zu erwarten, vorausgesetzt, BSE ist tat-
sächlich eine oral übertragbare Infektionskrankeit und die CJK-Variante hängt
tatsächlich mit BSE zusammen, was ich bezweifle. Zeigt Ihnen das nicht, wie mi-
nimal das Risiko ist?
Sagen Sie's uns.
Die Wahrscheinlichkeit, dass Sie die Cnn nzrsr-or-Jaxoo-Krankheit bekommen,
ob mit oder ohne Rindfleisch, liegt bei eins zu einer Miilion. Ihr Risiko, bei ei-
nem Verkehrsunfall ums Leben zu kommen, ist hundert Mal höher: eins zu Zehn-
tausend. Man sollte besser Autoherden keulen statt Rinderherden. Und wissen
Sie, wo es viel eher angebracht wäre, die Erforschung der Ursachen zu intensi-
vieren, vielleicht sogar wirklich besorgt zu sein und politische Maßnahmen zu
ergreifen? Beim Krebs: An dem stirbt heute jeder Vierte. Schüler vom Rauchen
abzuhalten, wäre sinnvoller, als Tausenden von Mäusen das Hirn von BSE-Rin-
dern ins Gehirn zu spritzen.
Wie lang wird die BSE-Panik noch anhalten?
Bis das nächste Bedrohungsszenario erfunden wird.
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Professor Dr. RoLAND ScHot.Z, 67 , Mediziner und Biochemiket arbeitete bis zu sei-
ner Pensionierung 1999 am Institut fur Physiologische Chemie der Ludwig-Maxi-
milians-Universität München. Er lebt in Gauting bei München.

Das Interview wurde für die Publikation in diesem Buch überarbeitet.

Ebr

Anhang:

Die Autoimmur

Ein Brief aus Londor

School of Health an Lil
King's College London
Unioersity of Lorulon

To: Prof. Dr. Rolnna
Leutstettefiet St

Dear Professor Schol:,

I rcad your most interesl
2001, ttthich was entith
years ago, ue suggesta
autoimmune disease a
into the ,,winter feeds"
I thought I might clarit
(1) kansmission of BS

NOTALLOWED.',
and when neurologit
they haoe done noth;
mental allergic enct
1880. Some 100 to 2
nity in humans by t

I think all ,,prion et
BSE. Furthennore. r

(2) Second BSE studv t
mals which clearlv E
(see paper 3). Furtlt
isotyp . This is not ct
ons" . The results co

(3) Comparison of ,,Wio
in 1998, we made a t
was that, if BSE -'trc.

to neurological di*
With best wishes
Alan Ebringer, B. Sc. Ä

Professor of lmmunoLl

"t52



Ebringer, BSE - eine Autoimn'runkrankheit?

Anhang:

Die Autoimmun-Hypothese nach Ebringer

Ein Brief aus London war der erste Kontakt.

School of Henlth m Lit'e Scienccs
Kirtg's College Londott'150 Stnnford Street, Lottdott SE1 9WA
Uniaersity of London

To: Prof. Dr. Roland Scholz
LeLttstettener Strosse 20, D-82131 Gauting

29th April2001

Dear Professor Scholz,

I read your most intcrcsting article in the ,,Sueddeutsche Zeitung Magnzin" ,30thof March
200L, zulticlt ttas entitled ,,Eine Ansteckung mit BSE grenzt art ein Wunder" . Sotne t'our
years ago, u,e suggtsted tlrot ,,Bottine Spongifonn ktcephalopathu" (BSE) tniglü be an
ntioimmune disease catsedby a cotnmon brcterium ultich toos lrndocrtently troduced
into the ,,winter faeds" of cottle.
I thought I might clarifll some ot' the issLLes inrolued in this debate.
(1)Trttnstnission ol BSE and EAE: The ,,Prion"-resenrclt uorkers do something that is

NOT ALLOWED. They inject ,,hrain tissue lnmogenates" into experimentnl onhnnls,
and zuhtn netLrological sytnptoms oppeat thell say, thev haae trlnsmi.tted BSE. Houeuer,
tltey lmoe done nothing of that sort, hecause zohtt they are doing is producittg ,,experi
mcntal a ergic encephalomyelitis" (EAE), a condition first described br1 Pasteur in
'1880. Sonrc L00 to 200 patients dicd , whetr PasteLts tried to produce anti-rabies hnntu-
nittl in humans br1 iniectirLg brains frotn dogs zoith rabies (sce paper 1).
I thit'Lk nll ,,prion exllerimetlts" inttolae production of EAE and not trnnsrnissiort of
BSE. Furtlrcnnore, cfuonic EAE animols shotu ,,splngiform changes" (see pnper 2)

(2) Second BSE sttLdy by our group: We hazte cotnpleted n secottd study on 128 BSE ani-
nuls uhich clearly shoits that tl'Le animals lntte been int'ected bt1 Acinetobacter bocteria
(see paper 3). Furtlrcrnttre, the antibody eleaatiotrs occur rninly in the mucosnl IgA
isotrlp. This is not compatible u,ith brnin damnge ocurrring througlt expostrre to ,,pri-
L»ts" . The results confirm our first stutly tohich uns puhlished in 1999 (see pa1ter 2).

(3) Corn1tarisorr of ,,prion theoty" zLtith autoimntLne hypothesis: ln o paper which appenred
irt L998, zoc made tt conryarison betroeen the ttoo theories (see paper 4). The main poirtt
was tlnt, if BSE ttas art autoimmwrc tlisease, then ment consumption zaould ttot lead
to treurolo;;,ical diseases and, therefore, thc cottle cull uas unnecessary.

With best uishes
Alan Ebringer, B. Sc, MD
Professor of lmmunologrl, Kittg's College London

153



Ebringcr, BSE - eine Autoimmunkrankheit?

Aus Paper 1:

Bovine Spongif orm Encephalopathy:
Is it an Autoimmun Disease Due to Bacteria
Showing Molecular Mimicry with Brain Antigens?

A. ErnrNcEn, J. Pnr, C. Wrr-sor, P CuNllrNcHalr, C. Tnonpn, C. Errrmrr (1997)
Evironmental Health Perspectives, November ^1997 ,105: 1172-11,74

BSE could be an autoimmune disease produced fo11o-
wing exposure of cattle to feedstuffs containing bacte-
ria showing molecular mimlcry between bacterial com-
ponents and bovine tissue. Analysis of molccular se-
quence databases shows that three bacteria (Acineto-
bncter c., Ruminococcus a., Agrobacter f.) share sequen-
ces with the encephalitogenic peptide of bovinc mye-
lin, while three molecules in Esc/re richia coli show tno-
lecular mimicry with host-encoded prion protein.
Immune responses against these bacteria at both T and
B levels may cause neurological tissue injury resemb-
ling BSE.
The injection of antirabies vaccine into humans by
Pesrrur< some 100 years ago led to many cases deve-
loping severe neurological disorders, which subse-
quently were considcred to bc due to contaminating
brain antigens evoking immune responses in the host.
In the 1920s, several animal models of experimental
allergic encephakrmyelitis (EAE) were de-scribed in
which injections of brain tissue led to immune re-spon-
ses producing a varicty of neurological disorders in
the recipient animals: loss of muscle tone, an ataxic
gait resulting in weakness of hind legs, which often
progresss to total paralysis and finally death. Amounts
as small as 0.1 pg of purified fractions of bovine brain
tissue can cause neurological disorders in experimen-
tal animals. More recently, some children iniected with
human growth hormone, extracted from postmortcm
pituitary glands, developed a neurological disorder
resembling EAE because of contamination with de-
natured brain tissue.
The autoimmune hypothesis is a new theory that
explains BSE ba molecular mimicry between bacteria

Summary

E xperiment al Allergic En-
cephalomyelitis as a Model
of an Autoimffiune Disease

Conclusions
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and brain tissue, but does not conflict with existing
tenets of molecular biologv.
The theory should be tested by examining sera from
BSE affected cattle for antibodies to these bacteria.
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Aus Paper 2:

Autoantibodies to Brain Components and Antib odies to Acinetobacter
calcoaceticus are present in Bovine Spongiform Encephalopathy

H. TrwaNe, J. Pmr, C. Wu-sor.r, W. Cenrurn, A. Ernn rcrn (1999)
Infection and Immunity, December 1999, 67 : 6591.-6595

BSE, a neurological disorder, predominantly of British Summary
cattle, belongs to the group of transmissible spongi-
form encephalopathies together with Cnnu"rznuor-Ja-
t os disease (CJD), kuru, and scrapie.
Autoantibodies to brain neurofilaments have been
previously described in patients with CJD and kuru
and in sheep affected by scrapie. Spongiform-like
changes have also been observed in chronic experimen-
ta1 allergic encephalomyelitis (EAE), at least in rabbits
and guinea pigs, and in theöe conditions autoanti-
bodies to myelin occur.
We report here that animals with BSE have elevated
levels of immunoglobulin A autoantibodies to brain
components, i. e. neurofilaments (P < 0,001) and mye-
lin (P < 0,001), as well as to Aclnetobacter calcoaceticus
(P < 0,001), saprophytic microbes found in soil, which
have sequences cross-reacting with bovine neurofila-
ments and myelin, but there were no antibody eleva-
tions against Agrobacterium or Escherichia coli. The
relevance of such mucosal autoantibodies or antibac-
terial antibodies to the pathology of BSE and its poss-
ible link to prions requires further evaluation.

E

Aus Paper 3:

The M.A.N. Assay
Cows Affected by ,

Normal Ones.

A. EnnNcen, L. Hec
TowNnn (2000)
Cambridge Healthl
Spongiform Encepl

Contn
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Aus Paper 3:

The M.A.N. Assay (Myelin-Acinetobacter-Neurofilaments) Distinguishes
Cows Affected by .Bovine Spongiform Encephalopathy" (BSE) from
Normal Ones.

A. Eanrucrn, L. HucHes, H. Trwru,t, C. WrsoN, J. Pnr, D. D,vlrs, W. Cenruell, K.
Towrqpn (2000)
Cambridge Healthtech Institute's 2"d Annual International on ,,Transmissible
Spongiform Encephalopathies", October 2000

BSE, a neurological disorder predominantly of British
cattle, ooccurred following changes in the preparation
of ,,winter feeds" which could have been contamina-
ted by Acinetobacfer microbes.
The demonstration of a molecular mimicry between
Acinetobacter and bovine myelin has raised the ques-
tion of their possible role in the aetio-pathogenesis of
BSE.
Elevated levels of IgA antibodies to Acinetobacter and
autoantibodies to bovine myelin and neurofilaments
were found in BSE cows when compared to cows free
of disease.

The M. A. N. algorithm consists of
multiplying Acln etobacter antlbodies
(A) by autoantibodies to myelin pep-
tid (M) and neurofilament peptide
(N).
A1l of the affected cows cxceeded the
99.9 % confidcnce li mits of controls.
Thus, the M. A. N. index would
appear to be a simple and inexpen-
siYe ante-mortem test of BSE.

M,A.N.=
lgA (Myelin)
x IgA (Acinetobacter)
x lgA (Neurofilaments)
(arbitrary units)

757

Controls BSE
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Auszüge aus Paper 4:

Bovine Spongiform Encephalopathy:
Comparison between the Prion-Hypothesis and the Autoimmune Theory

A. EenrNcr& J. Prnr, C. W[so]r, C. THorcE, H. Ttw.rNr, P- CuNNtrucueu, C. EttnleIE
(1998)
Journal of Nutritional & Environmental Medicine (1998), 8: 265-276

BSE ls a neurological disorder which has affected cattle,
in the UK. It has been suggested that it is caused by
prions and these may also be responsible for scrapie
in sheep and Cnrurzppr.nr-Jrrou disease (CJD) in hu-
mans.
The molecular mimikry theory is an alternative model
which suggests that BSE could be an autoimmune di-
sease caused by exposure of cattle to bacteria showing
cross-reactivity with nervous tissue.
Acinetobacter, Agrobacterium, Ruminococcus and Escheri-
chia coli havebeen show'n to contain molecular sequen-
ces which resemble brain tissue. Neurological damage
is caused either by prions or by autoimmune mecha-
nisms and the contrasting features of these two theo-
ries are reviewed. Furthermore, the autoimmune theory
implies that there is no need for a cull of cattle, and
that humans will not develope CID provided they are
not exposed to these bacteria.
It has been suggested that autoimmune diseases occur
when the host mounts an immune response against
antigens found in external agents, wllich contain se-
quences resembling self tissues. The molecular mimi-
cry theory states that the self antigen has a sequence
which is biochemically or immunologically similar to
microorganisms present in the environment.
The molecular mimicry theory has provided aetiopa-
thological models which demonstrate how Strepto-
coccus, Klebsiella and Protetts bacteria are involved in
the development of rheumatic fever, rheumatoid
arthritis and ankylosing spondylitis.
Experimental Allergic Encephalomyelitis (EAE) is an
inflammatory autoimmune condition which occurs
following immunization with brain tissues and has

Summary

General Theory of
Autoimmune Diseases

EAE as a Model of an
Autoimmune Diasease

The Autt:,':'
Tltt,rv ."
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been used as an animal model for demyelinating di-
seases occurinp; in humans. This disease affects the
central ncrvous system and leads to tl.re formation of
large persisting plaques of demyelinated gliotic scar
tissue traversed by naked axons which also eventually
become destroyed. In rats, EAE manifests itself ir-r thc
earl1, stages by a decrease in weight, loss of tail tonicity
and progressive paralysis of hind limbs.
The pathogenesis of EAE is mediated by immune re-
sponses mounted against self antigens present in
myelin tissues. The main protein found is 'myelin ba-
sic protein' (MBP) which contains a major encep}ra-
litogenic antigen. MBP is resistant to denaturation and
retains its biological activity after being heated to 100 '
C for 1 1-1, properties which it s1-rares with prions. A
peptide derivcd from MBIr induced EAE in guinea
pigs, with doses as 1ow as 0,1 prg pcr animal.
Autoimmune response in EAE cause inflammatiorr
which re sults in demyelination of neurones also leads
to the formaftion of plaques whic}r coalesce to produce
vacuoles. A characteristic spongiform appearance
develops in chronic EAE which clerly resembles the
spongiform characteristics observed in BSE.
It is proposed that BSE is caused by an autolmmune
responsc similar to that which occurs in EAE. Demye-
lination and neuronal damage resulting in spongiform
formation are the main characteristics of BSE-affected
cattlc. When applied to BSE, the autoimmune theory
proposes that crossreactive autoantibodies target bo-
vine self antigens, following exposure to foodborne
microbiokrgical material.
The autoimmune response could arise as a result of
molecular mimicry between biological agents present
in the winter feedstuffs and myelin proteins. The follo-
wing bovine myelin peptide seclucnce has been iden-
tified as being highly encephaloligenic: FSWGAEGQK.
A search in the Genbank and SwissProt databases was
carried out to identify organisms which contained
similar sequences allowing for conservative mis-
matches. Three microbes were identified as showir-rg
partial molecular mimicry to myelin: Acinetobacter cnl
coacetic tts, Agrobact erium turnefaciens and, Ruminoc occus
alüas. All these microbes are found in the immediate
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environment of cattle and sheep. z4 cinetobacter is found
extensively in soil and water supplies, Agrobacterium
is a plant pathogen causing galls, Rz minococcus is folur.d
in the bowel flora of ruminants. Äcinetobacter has the
best sequence resembling bovine myelin. All these pa-
thogens could have become incorporated in the sup-
plementary feeds.
Exposure of cattle to some or all of these bacteria could
have led to the production of crossreactive bacterial
antibodies which may have caused neurological
lesions similar to those found in EAE.
The autoimmune theory provides a model to explain
BSE and scrapie. It makes experimental or obser-
vational predictions that distinguish it from the prion
hypothesis:

Compaison between the
Prion Hypothesis and the
Autoimmune Theory

Conclus

Prion hypothesis

Increased antibody levels to
cross-reacting bacteria in sera oI
affected animals are not present.

Prion proteins are infectious
particles.

Autonomous infectious prions
exist in the environment.
Brain and muscle tissue are
infected by prions in affected
animals.

The agent causing BSE is in the
brain and spinal cord of offal
matedal.

Consumption of meat from
affected animals is dangerous.

CJD epidemic is expected in the
human population.

not compatible with cuffent
concepts of molecular biology,
since the existence of novel
particles is postulated.

Autoimmune theory

Increased antibody levels to
cross-reacting bacteria in sera oI
affected animals are present.

Prion proteins are not inJectious
particles, but breakdown pro-
ducts of damaged nervous
tissue.

Autonomous infectious prions
do not exist in the environment.
Brain and muscle tissue are not
infected, but crossreacting auto-
antibodies binding to nervous
tissue are present and cause
neurological damage.

The agent causing BSE is not in
the brain and spinal cord, but
in the bacteria present in the
green offal mate al.

Consumption of meat ftom af-
fected antnals is not dangerous.

No CJD epidemic is expected,
since humans do not consume
green offal material.

compatible with current con-
cepts of molecular biology, since
mechanisms of molecu lar mimi-
cry are involved.
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The two theories har,e significantly different economic
implications. The prion hypothesis implies that the
only method of eliminating BSE or scrapie is by culling
all affected animals. The autoimmune theory how-
ever, propose that the removal of the crossreactive bac-
teria from the bowel florawould prevent the develop-
ment o{ these neurological diseases and, therefore, the
culling of cattle is unnecessary.
The autoimmune theory predicts increased levels of
antibodies against common bacteria which exhibit mo-
lecularwith nervous tissue. Experiments should there-
fore becarried out to determine if elevated levels in-
deed exist in bovine BSE sera.

Conclusions (1) BSE is an autoimmune disease caused by bacteria
which carry antigens showing molecular mimicry with
brain tissue.
(2) The BSE epidemic occurred as a resul t of producing
animal feeds containing high contents of bacteria
showilrg molecular mimicry with brain antigens.
(3) Experiments are requircd to determine if immune
responses to these bacteria have occurred in BSE affec-
ted animals.
(4) The autoimmune theory implies that the cu11 of
cattle was unnecessary and the disease can be preven-
ted by simply removing the relevant microbes from
the normal flora and the animal feeds.
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SrNo BSE uND CJK DURCH GE\ETISCHE Dlsposrrlou
BEGÜNSTIGTE AUTOIMMUN KRA,NKHEITEN/

VERGLEICHBAR DER MUTT.I TTN S«LTNOSS?

Nachwort von RoraNo PrcHraNrry Innsbruck

Wenn mir die Autoren in ihrem Vorwort - in Analo-
gie zur Leistung des Zöllners inBertolt Brechts Legen-
de zton der Entstehung des Buches Taoteking ... - als ih-
rern Zöllner danken, so möchte ich diese Ro11e an die
Leserschaft weitergeben: Wer die Beiträge dieses Bu-
ches gelesen und bedacht hat, sollte als Zollner dcn Ver-
antwortungsträgern in Poltik und Wissenschaft die
Antwort aboerlanger?, warum noch immer als gängige
Meinung akzeptiert wird, BSE bei Rindern und CJK
bei Mcnschen seien mit der Nahrung übertragbare In-
fektionskrankhciten.
Es ist in der Tat ein Skandal, wie zuerst in England,
dann weltweit die Kritikl osigkei t gegenüber unbegrün-
deten Hypothesen und leichtfertigen Behauptungen
zu hysterischen Angsten und großen wirtschaftlichen
Schäden geführt hat. Für die Behauptung, es sei ein ln-
fektiöses Proteinim Tiermehl gewesen, das im Futter der
Rinder die BSE-Epidemie verursacht habc, gibt es kei-
nen Beweis, nicht einmal ein kontrolliertes Fütterungs-
cxperiment, das diese Spekulation belegen könnte.
Erschrcckend ist, wie rasch Wissenscl-raftler an die Mär
von den Prioncn als Infektionserreger glaubten. Der
Nobelpreis, mit dem 1997 die Prionenhypothese Pnu-
smlns ,,geade1t" wurde, räumte offcnsichtlich bei vie-
Ien die Zweifel beiseite.
Erschreckend ist auch, wie wenig man die Experimen-
te hinterfragte, die angeblich die Infektiosität der Pri-
onen beweisen. Hirnmaterial kranker Tiere wurde di-
rekt in das Gehirn von Versuchstieren injiziert, ohne
zu prüfen, ob das, was man als Zeichen für die statt-
gef undene tlbertragung einer Krankheit interpretier-
te, viel eher die Folge einer Immunreaktion auf Fremd-
protein ist.
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Den Autoren sei Dank. Sie haben sich nicht vom No-
belpreis blenden lassen; sie haben die Prionen-irn-Tier-
rzeful-Hypothese bezweifelt und nach einer besseren
Erklärung für die Ursache der britischen BSE-Epide-
mie gesucht. Sie fanden in der Literatur Hinweise, die
sich verdichteten zur Hypothese, dass im Gen-Pool
einiger britischer Milchkuh-Herden ein defektes Gen
kumulierte. Es wäre demnach eingetreten, was alle
Züchter fürchten: Bei einer auf Höchstleistung ausge-
richteten Selektion wird unbemerkt eine krankma-
chende Eigenschaft herangezüchtct.
Die Autoren verweisen auf frühe Arbeiten I'eusnsns,
der selbst zeigte, dass in Familien mit gehäuftem Auf-
treten von BSE-ähnlichen Erkrankungen das fragliche
Membranprotein mutiert ist und so die Tendenz hat
zu verklumpen.
In der Regel reicht eine genetische Disposition nicht,
um zu erkranken. Hinzukommen muss ein Umwelt-
faktor, der für sich allein ebenfalls nicht ausreichen
würde. Bei BSE bietet sich vieles an, dem alle Rinder
einer Herde ausgesetzt sind; es erkranken aber nur
wenige, nämlich die mit der genetischen Disposition.
Welche Faktoren dazu führen, um BSE auszulösen,
lasson die Autoren offen.
Manchmal sind Begegnungen von Wissenschaftlern,
katalysiert von cinem Beobachter der Szene, äußerst
fruchtbar. Hier war es der Zöllner, der den Immunolo-
gen All,n Esnhrcrn und den Biochemiker Ror-eNo
Scnolz zusammenbrachte. Sie entwickelten gemein-
sam eine Hypothese, die tragfähig ist, die britische BSE-
Epidemie zu erklären.
EeRrNcrn näherte sich dem BSE-Problem aus seiner Er-
fahrung mit Autoimmunkrankheiten bei Menschen,
u. a. Morbus Bechterew und Multiple Sklerose. Er er-
zählt, dass ihn der Anblick einer BSE-Kuh im Fernse-
hen, die mit den Hinterbeinen einknickte, an Multiple-
Sklerose-Patienten erinnerte. Auch bei denen sei eine
Schwäche der Beine ein charakteristisches Symptom.
(They can eat , bnt hare problems to go to toilet .) Da sei thil;r
der Gedanke gekommen, auch BSE könne eine Auto-
immunkrankheit sein.
Antikörper, die zurAbr,vehr eines Bakteriums gebildet
werden, können sich auch gegen körpereigene Eiwei-
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ße richten, falls kurze Abschnitte aufbakteriellen und
tierischen Proteinen die gleiche Aminosäure-Sequenz
(Epitop) haben, ein Phänomen, da s rr:.aln molekulare Mi-
mikry ncfi'tl. Autoantikörper, die bei der Auseinan-
dersetzung mit dem fraglichen Bakterium entstehen,
haben vor allem bei Vorliegen einer genetischen Kom-
ponente einen krankmachenden Effekt.
Zum Beispiel gehören fast alle Br:cHrrREw-Patienten zu
einem bestimmten HLA-T1p. (HLA-Gene codieren die
zahlreichen Membranproteine, mit denen die Zellen
Fragmente zelleigener Proteine dem lmmunsystem
präsentieren.) Zufä1lig ist ein Epitop auf einem Prote-
invonKlebsiella ptleumoniae ide lisch mit einem Epitop
auf dem mcnschlichen Membranprotein, das vom Cen
I{LA-827 codiert ist. Immunabwehr gege Klebsiella
kann deshalb bei HlA-B27-Erbmalsträgern zur Ent-
zündung in den Wirbelsäulengelenken führen.
Bei BSE könnte die genetische Komponente das mu-
tierte Membranprotein auf Nervenzellen scin, das zur
Verklumpung neigt.
Doch gegen wclches bakterielle I'rotein könnte das
Rind Antikörper machen, die auch gegen Epitope auf
dem Prionprotein gerichtet sind?
Bei der Suche in Gen-Bibliotheken wurde EBRINGER fün-
dig. Bakterlen von der Gattung Acinetobacter, die
überall vorkommen und sich auf feuchtem Heu und
im Pansen der Wiederkäuer stark vermehren, können
auf drei Enzymproteinen Epitopc habcn, die Epitopen
auf Nervcnzellproteinen entsprechen; es sind: Myelin,
Neurofilament ur-rd das Membranprotein, das PnusI-
NER Prionprotein nennt.
Der nächste Schritt war, im Serum von BSE-Rindern
nach Antikörpern gegen diese drei zu suchen. In der
Tat, die Titer bei BSE-Kühen waren deutlich höher aIs
bei Konirolltieren. Der am Kings College London ent-
wickelte MAN-Test (M steht fur Antikörper gegen
Myelin, A gegen Acinetobacter und N gegen Neuro-
{ilament) könntc bei der in-ttiao-BSE-Diagnostik hilf-
reich sein.
Man kann annehmen, dass allc Rinder einer Hcrde
mit dem Futter der gleichen Acinetobacter-Belastung
ausgesetzt warcn; aber nur wenige erkrankten. Das
waren die I{inder, deren Prionproteine mutationsbe-
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dingt zum Verklumpen neigten. Die Bindung von ge-
gen Acinetobacter gerichtctcn Antikörpern könnte
diese Neigung verstärkt haben.
Nicht ausgeschlossen ist, dass eine massive Verseu-
chung des Futtcrs mit Acinetobacter auch ohne gene-
tische Disposition (i. e. Mutation des Prionproteins) zu
neurologischen Symptomen führt. Es wären dann
auch Störungen zu crwarten, die durch Antikörper-
Attacken auf Myelin und Neurofilament verursacht
sind. Eine Demyelinisierung der Nervenfasern ist be-
kanntlich cin charakteristiscl-res Zcichen der Multiplen
Sklerose (MS). ErrnrNcr.n sagt in Cattle Practice (2002)
The uorkinghypothesis is proposed thot tsSE is MS in cows.
Die Frage, die uns bewegt, ist, ob die Auseinanderset-
zung mit dem ubiquitären Acinetobacter auch Folgen
fur die menschliche Gesundheit hat. Könnten Multi-
ple Sklerose oder die Cnrurzrrlor-Jexos-Krankheit
durch Acinetobacter-Befall ausgelöst oder schubwei-
se verstärkt werden, insbesondere wer-n eine geneti-
sche Disposition vorliegt? Zwar sind für den Menschen
Situationen einer so massiven Acinetobacter-Belas-
tung wie beim Rind kaum denkbar. Dennoch ist nicht
ausgeschlossen, dass auch unsere Nahrung, je nach
Lagerung, vermehrt mit Acinetobacter belastet sein
kann, und dass bestimmte Berufsgrrrppen, vor allem
diejenigen, die viel mit Haaren zu tun haben, Acineto-
bacter über die Atemwege aufnehmen.InArbeiten aus
EenßIcrns Arbcitskreis werden solche Möglichkeiten
und Zusammenhänge diskutiert.
Hier würde sich Forschungsarbeit krhnen, auf dass
Quellen einer vermeidbaren Belastung ausgeschaltet
werden.
Forschungsmittcl wärcn hierfür bcsscr cingcsctzt als
zum Beispiel für die Suche nach dem Weg, wie die omi-
nösen I'rionen aus dem Darm ins Gehirn gelangen. Das
sind Irrwege einer Dogmen-gläubigen Wissenschaft,
der die Politik bislang willig folgte.
Das Scnorz-LonrNrzrNr-Buch, dem der Zöllner einewelle
Verbreitung wünscht, könnte zum Umdenken beitra-
gen.

Eenrucr,n A. (2002), BSE coaLl
be all Autoimfiune Disease of
Cdttle caused b! Acinetobacters
uhich are Microbes FotLrul in
Soil a d Mucldy Wdters
Cattle Practice 10: 235-237

Esnnrcpn A./R,qsnp T./Wt-
soru C. (2004), Bot'ine Spongi-
lorm EncephaLopathy as an
Autoimmune D isease Eaoked by
A ci uet obacl er : lmplications f or
Multiple Sclercsis and Crcutz
fcldt-lakob Disease
in: Shoenfeld Y/Rose N. R.
(eds) , Infection and Autoimmu
itv

Elsevier 3E3-394

Ernrrrrcrn A./Il,rsmo T./Wr-
sorir C./BonrN Il./THoMpsoN
E. (2005), ,4 possible link bet-
toeen M lliple Sclerosis antl
Cr etnzf cld t -l nkob Diseßs e b o s ei
on clinical , genetic , pathoLogical
and imnunological eotlence in-
rlolaing Aci etobdcter bacteria
Medical Hypotheses 64: 487
494

EBRNGER A./HucrIrS L./R{-
sutp T. /Wu-sou C. /Tr rolrsoN
E. (20051 , Acinet ohacter imntu-

e respotßes in multiple scle-
rosis: etiopathoge etic role afid
its possible use as a clittgrtostic
ntorker
Arch. Neurol. 52: 33-36

L66



Bürgin, Irrtümer der Wissenschaft

AUS

Luc Büncw
,,InnTÜ\4ER DER WISSENSCHAFT,,

(Hrnpic Vrnrec 1997)

lst eine Hypothese lange genug aerbreitet, dann bekommt
sie das Flair eines Dogmas, wenn nicht gar das einer gesi-
cherten Wahrheit.
Der Widerstand gegen eine nette These fällt umso heftiger
aus , je stärker ditse oon der gültigen Lehrmeinung abweicht .

ln der Tat reagiert der Wissenschaftsbetrieb auf neue ldeen
oft gereizt, mitunter sogar gehässig; denn Experten aerkau-
fen uns ihre Spekulationen gerne als ,definitix erwiesene
Tatsachen" . Wenn Hinweise auftauchen, die diese ,,Tatsa-
chen" ernsthaft in Frage stellen, stören sie. Vielfach uerden
sie ignoriert. Reicht das nicht aus, wird ihren Urhebern
sclmell die fachliche Qnalifikation abgesprochen ...
. . . zoozu allein schon ausreicht, dass sie nicht dem Kreis
angehören, deren Mitglieder durch eifriges gegenseitiges
Zitieren ehe Hypothese in den Rong einer scheinbar gesi
cherttn Wahrheil gehoben haben.
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