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Sehr geehrte Damen und Herren,
liebe Kolleginnen und Kollegen,

Im Namen des Osterreichischen Referenzzentrums fiir menschliche Prionenerkrankungen {(ORPE)

méchten wir uns zum Jlahresbeginn flir die duBerst gute Zusammenarbeit im vergangenen lahr
bedanken!

Seit der Etablierung des Referenzzentrums im Jahre 1996 werden zu menschlichen
Prionenerkrankungen (sporadische, genetische und iatrogene Creutzfeldt-Jakob Krankheit (CIK),
fatale familidre/sporadische Insomnie, Gerstmann-Striaussler-Scheinker Erkrankung, variable
Protease-sensitive Prionopathie) Liquor- und neuropathologische Untersuchungen durchgefihrt,
epidemiologische Daten erfasst, beratende Tatigkeiten durchgefithrt, Berichte an Amtsarzte, EMS
{epidemioclogisches Meldesystem) und BMASGK erstattet und die lokale und internationale
Forschung unterstiitzt. Das Ergebnis der aktiven Uberwachung in Osterreich zeigt fir 2021 eine
Inzidenz der Creutzfeldt-Jakob Krankheit (CIK) wvon voraussichtlich 3,7, welche Uber dem
gegenwadrtigen internationalen Durchschnitt von etwa 1-2 Féllen pro Million Einwohner pro Jlahr
liegt.

Jahresinzidenz* und absolute Fallzahlen {iiber Balken) von 1996 bis 2021
*jéhrlich nach Bevdikerung adaptiert
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sCIK: sporadische CIK; gCIK; genetische CIK; TSE: transmissible spongiforme Enzephalopathien
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Die langsam ansteigende Jahresinzidenz ist auch in anderen Landern zu becbachten und wird
groBteils auf eine erhdhte Aufmerksamkeit der Arzt*innen, die Etablierung des sensitiven “Real
time quaking induced conversion {RT-QuIC)” assays zum MNachweis des fehlgefaltenen Prion-
Proteins im Liquor und die verbesserte Bildgebung zuriickgefiihrt, was sich auch in der Erfassung
atypischer Krankheitsveridufe bzw. seltener molekularer Subtypen der CIK widerspiegelt. Derzeit
beruht die definitive Diagnose und Subtypisierung weiterhin auf der neuropathologischen
Bestdtigung, daher ist in Osterreich gemaB Epidemiegesetz bei Ableben von Patient*innen mit
klinischem Verdacht auf CJK eine neuropathclogische Untersuchung durchzufiihren.
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immunclogie 1), - 55140 (Neurcimmunolagie 2), - 70240 {Neuromolekularbiologie 4L) FAX: (+43-1) 40 400 - 55110 {Abteilung)
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Wir freuen uns auf die weitere gute Zusammenarbeit und auf eine nur gemeinsam madagliche
lickenlose Erfassung der CIK in Osterreich. Dafiir wollen wir uns jetzt schon bei Ihnen allen ganz
herzlich bedanken und stehen weiterhin fiir Fragen und Anregungen sehr gerne zur Verfigung.

Mit unseren besten Wiinschen flir 2022 verbleiben wir

Ihre
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UniviProf.Dr.Romana Moftberger Priv.Doz.Dr. Ellen Gelpi Dr.med. Sigrid Klotz
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