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Schweiz Arch Tierheilk 126, 589-596, 1984

Aus der Klmik fur Geburtshilfe und Gynäkologie der Haustiere mit Amulatonum1
(Direktor Prof. Dr. M. Berchtold), dem Institut fur Vetennarpathologie2

(Direktor Prof. Dr. H. Stunzi), dem Institut fur Vetennaranatomie3 (Direktor. Prof. Dr J. Frewein)
und dem Kinderspital4 (Direktor- Prof Dr. A Prader) der Universität Zunch

Dermatosparaxie bei einem Fohlen und einem Rind, - eine seltene
Krankheit?

P Witzig', M Suter2, P Wild3, V H Rao4, B Steinmann4 und A von Rotz2

Dermatosparaxie ist eine hereditäre Bindegewebsschwäche, welche sich in Hyper-
elastizitat und extrem leichter Zerreissbarkeit der Haut äussert. Sie ist bei Mensch,
Hund, Katze und Nerz, selten bei Rind und Schaf, sowie einmal beim Pferd beschrieben

worden [4,5,10,14-16]. Oft ist die Reissfestigkeit der Haut so stark beeinträchtigt,
dass dem Patienten in zunächst harmlos erscheinenden Fällen von Hautlasionen durch
den untersuchenden Tierarzt grossere Hautpartien lebendigen Leibes abgezogen werden

In der Schweiz wurden in den letzten Jahren mehrere Falle von Dermatosparaxie
nicht nur bei Hund und Katze, sondern auch bei einem Rind und einem Fohlen
bekannt. Das Ziel der vorliegenden Arbeit ist es, das eindrückliche klinische Bild dem
praktizierenden Tierarzt anhand von 2 Fallen naher zu bringen.

Fallbeschreibung

Fohlen: Bei einem voll entwickelt geborenen Hannoveraner Hengstfohlen stellte
der Besitzer unmittelbar nach der Geburt einen mehrere Zentimeter langen Hautnss an
einem Sprunghocker fest. Bei den ersten Aufstehversuchen des Fohlens traten spontan
weitere Platzwunden am anderen Sprunghocker sowie an anderen Stellen der Glied-
massen auf. Trotz zahlreicher Versuche konnte das Tier nicht aufstehen. In den folgenden

Tagen traten weitere Hautrupturen m der Bauchregion auf.
Bei der klinischen Untersuchung zeigte das Fohlen Stehunvermogen infolge Hy-

perextension aller Gliedmassengelenke bei ungestörtem Allgemeinbefinden. In der
Widerristgegend, der Bauchregion und an allen vier Beinen waren Hautrisse und
flachenhafte, schmierig-eitrige Wunden festzustellen. Das gesamte Korperintegument
fuhlte sich pergamentartig an. Es liess sich leicht von der Unterhaut abheben und an jeder

beliebigen Stelle zerreissen (Abb. 1). Im Bereich des rechten Kniegelenks wurde ein
elwa kopfgrosses Unterhautemphysem festgestellt.

Das Fohlen wurde euthanasiert.

1

Adresse- Winterthurerstr 260, 8057 Zurich
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Abb. 1 Dermatosparaxie beim Fohlen: Intra vitam entstandene Spontanruptur der Haut entlai.

der Mähne mit ausgedehnter Loslösung von der Subkutis.

Rind: Ein 2Vi Jahre altes Rind der Rasse Schweizer Braunvieh X Brown Sw

wurde an die Klinik überwiesen, weil es beidseitig am Übergang von der Seiten!®

zum Bauch offenbar spontan entstandene Hautrisse aufwies, welche trotz chirurgisch:

Versorgung nicht primär abheilten und auch während eines halben Jahres keine He

lung per secundam zeigten.
Bei der klinischen Untersuchung präsentierten sich die beiden offenen Hautto

nen als handtellergrosse, nässende, eitrig-stinkende Wundflächen (Abb. 2). And«

Wundrändern rollte sich die Haut wulstartig ein. Granulationsgewebe konnte nie!

festgestellt werden. Die Wamme war auffallend kräftig ausgebildet und verlief vond:

Mitte des Unterkiefers bis zwischen die Vorderbeine. Sie enthielt zwei faustgre®

derbe Bindegewebsknoten. Die Nachfrage beim Besitzer ergab, dass die Wamme sek

beim 5 Monate alten Kalb übermässig gross war. Die Haut am Hals und über d«

Abb. 2 Dermatosparaxie beim adulten Rind: Nicht-heilende Hautwunden (cn), üben»-1'

grosse Wamme lose Hautfalten und Bindegewebsknoten am Hals, intrakutanes Seromanhf

Kniefalte (ca
Abb. 3 Gegerbte Haut des Rindes: Aufspaltung a) des Leders entlang des makroskopisch siel

baren Bandes -« von längsverlaufenden kollagenen Fasern.
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Schulterblättern liess sich leicht vom Unterhautgewebe abheben und in Falten legen.

Die Falten glätteten sich, sobald die Haut losgelassen wurde. Von der rechten Kniefalte

hing eine kopfgrosse, serumgefüllte Hauttasche herab (Abb. 2).
Trotz täglicher Wundtoilette mit einer 3%igen HzCh-Lösung liess sich innerhalb

von mehreren Wochen keine Verkleinerung der Wundflächen erreichen. Auch die an

verschiedenen Lokalisationen durch Hautbiopsien entstandenen Wunden heilten nicht

primär ab. Da keine Aussicht auf Heilung bestand, wurde das Tier geschlachtet.

Methoden

1. Histologische Untersuchung

Hautstücke von Schulter, Flanke und Bauch wurden routinemässig zu histologischen Schnitten

verarbeitet. Beim Rind wurden zusätzlich Hautstücke von veränderten Stellen entnommen.
Entsprechende Hautproben von einem gesunden Fohlen, resp. Rind gleichen Alters dienten als Kontrollen.

2. Elektronenoptische Untersuchung

Formalinfixierte Gewebsproben wurden in 2.5% Glutaraldehyd und anschliessend in 1%

Osmiumsäure fixiert, in Aethanol dehydriert und in Epon eingebettet. Die von diesen Blöcken
hergestellten Semidünnschnitte wurden mit Methylenblau gefärbt und die Ultradünnschnitte mit Ura-

nylacetat und Bleizitrat kontrastiert.

3. Biochemische Untersuchung

Hautproben wurden enthaart, von subkutanem Fett befreit, zerkleinert und sequentiell mit 1.0

M NaCl (pH 7.4), 0.5 M Essigsäure und Pepsin extrahiert. Die Kollagentypen wurden mittels SDS-

Polyakrylamidgelelektrophorese quantifiziert [20].

4. Verarbeitung der Haut zu Leder

Nach der Schlachtung wurde die Haut des Rindes, wie vorangehend beschrieben, gegerbt [22]

Die Haut eines gleichaltrigen gesunden Braunviehrindes diente als Kontrolle.

Resultate

Die histologischen Veränderungen waren sehr ausgeprägt. Die Haut des erkrankten

Fohlens war halb so dick wie diejenige gesunder Fohlen. Die Menge der Kollagenfasern

in der Kutis war stark vermindert, die Fasern wiesen einen verkleinerten
Durchmesser und eine abnorm lockere Anordnung auf.

Beim Rind beschränkten sich die Alterationen auf die klinisch veränderten Lokali-

sationen. Die Haut war an diesen Stellen zwei- bis dreimal dicker als normale Kuhhaut

Zwischen Stratum papilläre und reticulare erstreckte sich ein bereits makroskopisch

sichtbares Band schmaler, locker arrangierter Kollagenfasern, welche parallel zur

Epidermis verliefen. An dieser Stelle liess sich die Haut leicht in 2 Schichten trennen.

Elektronenmikroskopisch zeigten sich beim Fohlen in allen Proben die gleichen

Veränderungen. Die Kollagenfibrillen wiesen vor allem in den Zonen nahe der Subku-

tis einen unregelmässig geformten Querschnitt und sehr grosse Schwankungen uu

Durchmesser auf (50-210 nm; Kontrollen: maximal 140 nm Durchmesser).
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Beim Rind liessen sich neben Zonen mit Kollagenfasern aus normalen Fibrillen
auch solche mit veränderten Fibrillen nachweisen: Vergrösserter Durchmesser, unförmige

Querschnitte, lockere und unregelmässige Anordnung. Das makroskopisch sich
abzeichnende Band zwischen Stratum papilläre und reticulare bestand aus normalen
Fibrillen, welche sehr feine, locker angeordnete, kollagene Fasern bildeten.

Bei der biochemischen Untersuchung der Haut von erkrankten Tieren ergaben sich
keine Unterschiede im Vergleich zu gesunden Kontrolltieren. Die Resultate schliessen
einen Prokollagenpeptidase-Mangel und einen Fehler in der Vernetzung der Kollagenmoleküle

aus.
Bei der Gerbung der Haut hoben sich im Bereich der klinisch veränderten Bezirke

die oberflächlichen Schichten spontan von den tieferen ab (Abb. 3). Die Spaltenbildung

lag im Bereich des Kollagenfaserbandes. Im Vergleich zu normalem Rinderleder
wies das Leder eine viel zu grosse Dehnbarkeit auf, besonders ausgeprägt in der Bauchregion.

Diskussion

Defekte in der Kollagenfaserbildung sind beim Haustier unter dem Krankheitsbild
«Dermatosparaxie», «Kutane Asthenie», oder «Ehlers-Danlos-Syndrom», in Analogie
zu einer gleichartigen Erkrankung beim Menschen, bekannt. Die Krankheit manifestiert

sich in aussergewöhnlicher Dehnbarkeit und Verletzlichkeit der Haut und eventuell

anderer kollagenhaltiger Organe, wie Sehnen und Gelenksbändern, Auge,
respiratorischem, kardiovaskulärem und gastrointestinalem System [9]. Biochemische Studien
beim Menschen ergaben Enzymdefizienzen in der Prokollagensynthese, der Umwandlung

des Prokollagens zu Kollagen und der intermolekularen Vernetzung zu Kollagenfibrillen

als Ursachen der verschiedenen Formen des Ehler-Danlos-Syndroms [5,9], Die
mannigfaltigen Fehlerquellen, die in der Biosynthese des Kollagens möglich sind, dürften

die Gründe für die grossen Unterschiede bezüglich Grad und Ausdehnung der Ver-
anderungen, Art der betroffenen Organe sowie Alter der Patienten sein. Die Krankheit
tritt sowohl bei neugeborenen als auch juvenilen und adulten Tieren auf. Sie ist klinisch
je nach Schweregrad generalisiert oder nur lokal erkennbar.

Beim Pferd sind zwei Fälle von Dermatosparaxie bekannt [13]. Es handelt sich um
jüngere Tiere, welche an kleinflächigen, schlecht heilenden und rezidivierenden Hautwunden

am Rumpf litten. In der schweren Form, wie im Falle des oben erwähnten
Fohlens, ist die Erkrankung beim Pferd noch nie beschrieben worden. Die geringste
mechanische Belastung, wie das Festhalten des Kopfes zur Untersuchung der Schleim-
Fante, hatte Risse und eine flächenhafte Loslösung der Haut von der Subkutis zur
Folge. Berichte von ähnlich schweren Fällen bei anderen Tierarten existieren allerdings.

So wurde zum Beispiel Kälbern und Lämmern anlässlich der Geburtshilfe die
Haut lebendigen Leibes abgezogen [3,6], Anderen Berichten zufolge sah sich der Tierarzt

einer peinlichen Situation gegenüber, als er bei der Reposition eines luxierten
Hüftgelenkes (vermutlich infolge lockerer Gelenkbänder) oder bei der Blutstauung zur
mtravenösen Injektion die Haut des Patienten wie einen Stiefel von der Gliedmasse zog.
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Die Reissfestigkeit der Haut wurde in solchen Fallen mit derjenigen nassen Loschpa

piers verglichen [7].
Die Veränderungen beim beschriebenen Rind entsprechen in ihrer Art und

Ausdehnung dem klinischen Bild beim schwarzbunten Niederungsvieh [21], Zusätzlich zu

den Befunden von Stöber [21] war an der Schnittfläche der Haut schon makroskopisch
ein Kollagenfaserband sichtbar. An dieser Stelle erfolgte die Aufspaltung der Haut und

des verarbeiteten Leders.
Weitere Einzelfälle von Dermatosparaxie sehr unterschiedlichen Schweregrade*

beim Rind sind bekannt bei der Hereford- [17], Charolais- und Simmentalerrasse[ll]
Am zahlreichsten jedoch sind die Fälle beim Belgierrind [6]. Es handelt sich um die

Nachkommen zweier verwandter Besamungstiere. Anhand dieses Materials liess sich

beim Rind ein autosomal rezessiver Erbgang der Dermatosparaxie aufzeigen [7], Auf

dieselbe Weise wird die Krankheit beim Schaf [23] und vermutlich auch beim Pferd [13]

vererbt. Beim Hund, der Katze und dem Nerz ist dagegen ein autosomal dominanter

Erbgang bekannt [8,18]. Minor [16] konnte bei den bisher bekannten Fällen
Unterschiede zwischen der rezessiven und der dominanten Form der Dermatosparaxie
feststellen. Bei den Tieren mit der rezessiven Form, d.h. beim Rind [1,12,23], beimSchaf[3

19, 23] und bei einer Katze [2] waren typische «Hieroglyphen»-artige Kollagenfibrillen
im Elektronenmikroskop sichtbar. Biochemisch lag der Veränderung ein Prokollagen

peptidase-Mangel zugrunde. Dieses Enzym spaltet das Kopfstück des Prokollagenmo

leküls bei der Umwandlung zu Kollagen ab. Es handelt sich um den gleichen Enzymdefekt

wie er beim Ehlers-Danlos-Syndrom Typ VII des Menschen nachgewiesen wurde

Bei den Tieren mit der dominanten Form konnten elektronenoptisch Fibrillen von zu

grossem Durchmesser und unregelmässiger Anordnung festgestellt werden. In keinem

dieser Falle war ein biochemischer Defekt nachweisbar [16].

Aufgrund der biochemischen und elektronenoptischen Untersuchungen scheinen

die beschriebenen zwei Fälle dem Komplex der dominanten Dermatosparaxie anzuge

hören. Die Abstammung der Tiere ergab keine Hinweise auf ein gehäuftes familiäres

Auftreten der Krankheit. Wir vermuten demnach, dass es sich bei beiden Tieren um

eine Mutation handelte, welche zu einem Defekt in der Kollagensynthese führte

Die Diagnose der Dermatosparaxie wird aufgrund des klinischen Bildes und der

Anamnese (spontane Hautwunden, zum Teil ohne Heilungstendenz) gestellt. Sie kann

durch histologische, elektronenmikroskopische und biochemische Untersuchungen

von Hautbiopsien gesichert werden. Die Prognose ist in schweren Fällen infaust. Auch

in leichten Fallen ist sie wegen infizierten, schlecht heilenden Wunden zweifelhaft. Eine

kausale Therapie ist nicht möglich.

Die Autoren sind an weiteren Fallen interessiert und wären dankbar, wenn Tiere W

Dermatosparaxie aus der Praxis zur klinischen Untersuchung und zur Sektion (gratw

überwiesen würden. Wir sind überzeugt, dass wir aus dem Studium von solchen Tieren mein

nur wichtige genetische und biochemische Erkenntnisse, sondern auch praktisch bedeu

tungsvolle Schlussfolgerungen ziehen können. — Wir danken im voraus. (Kontaktperson
R

Stöckli, Institut für Veterinärpathologie der Universität Zürich, Tel. Ol /365 12 04)
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Zusammenfassung

Erstmals werden Falle von Dermatosparaxie, einer hereditären Bindegewebsschwäche, bei
einem neugeborenen Hannoveraner Fohlen und einem Rind der Rasse Schweizer Braunvieh x Brown
Swiss beschrieben. Die Krankheit manifestierte sich beim Fohlen in einer ausgeprägten Verletzlichst

des anormal dünnen und pergamentartigen Korperinteguments, sowie Stehunvermogen durch
Hyperextension der Ghedmassengelenke. Beim Rind waren die klinischen Veränderungen in Form
ion nicht-heilenden Wunden und losen Hautfalten auf Hals und Bauchregion beschrankt. Aufgrund
der elektronenoptischen und biochemischen Untersuchungen müssen die beiden Falle dem Komplex
der dominanten Dermatosparaxie zugeordnet werden.

Resume

Les auteurs decrivent deux cas de dermatosparaxie observes chez un poulain nouveau-ne de race
Hannovre et chez une genisse de 2Vi ans de race grise X Brown-Swiss. Le poulain etait incapable de se
lever ä cause d'une instability des articulations qui permettait une hyperextension des membres. Sa

peau extremement fine et parcheminee etait d'une vulnerability extreme. Chez la genisse, en revanche,
iessymptomes se limitaient ä des plaies inguerissables et ä une distension de la peau dans les regions
dufanon et de l'abdomen. Des analyses biochimiques et des examens au microscope electromque per-
mirent de grouper ces deux cas dans le complexe de la dermatosparaxie de genotype dominant.

Riassunto

Per la prima volta vengono descritti casi di dermatosparassia d'un puledro della razza annover-
ana e d'un bovmo della razza bruna svizzera x brown swiss. La malattia nel puledro si e mamfestata
in una marcata vulnerabilitä del tegumento corporeo, anormalmente sottile e dall' aspetto simile alia
pergamena, come pure nell' impossibilitä di stare m piedi dovuta all' ipertensione di tutti gl'arti. Nel
kovino invece, le alterazioni chntche si sono limitate alia regione del collo e dell'addome, dove sono
apparse delle piege cutanee sciolte e delle fente senza nessuna tendenza a cicatrizzare. In base agh
feami al microscopio elettromco e biochirmci entrambi 1 casi sono da attnbuire al complesso della
dermatosparassia dominante.

Summary

Two cases of dermatosparaxis, one neonatal foal and one adult cattle (Schweizer Braunvieh X
Brown Swiss) are described. The foal showed a marked fragility and hyperextensibility of a parchment
He skin and was unable to stand due to hyperextension of the joints. In the cattle the lesions were
localized, showing spontaneously developed non-healing wounds on the side of the abdomen and an
enlarged dewlap. On the basis of ultrastructural and biochemical findings the two cases were referred
to the complex of dominant dermatosparaxis.
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BUCHBESPRECHUNG

Schafehalten. Von Hugo Rieder. 1. Auflage, Verlag Eugen Ulmer, Stuttgart, 1984.195 Seiten, 32 Färb

und 95 Schwarzweissfotos, 40 Zeichnungen, Kst DM 32.-.
Neben Ziegen und Zwergziegen nimmt das Schaf in den letzten Jahren zunehmend eine wichli

gere Stellung ein. Die Idee der Hobby-Schafhaltung kann dabei der reinen Freude an dieser Tierart

entspringen oder zusatzlich getragen werden durch den Nutzen aus der Selbstversorgung an Wolle

Fellen, Milch und Fleisch. Oft ist auch eine einfache Nutzung kleiner Grünflachen, im Sinne der

Landschaftspflege, Anlass zur Schafhaltung. Sei dem wie ihm wolle, für jeden, der sich als Neuling z«

Schafhaltung entscheidet, ist dieses Buch die ideale Einstiegsliteratur. In leicht verständlicher und

lesbarer Art werden dem Leser samtliche Probleme aufgezeigt. Als erstes werden Voruberlegunge«

zur Schafhaltung angestellt. In den nächsten Kapiteln werden das artspezifische Verhalten und die

Schafrassen behandelt. Die Auswahl der Tiere, ihre Fortpflanzung und Aufzucht, sowie eine et'»-

grobe Übersicht über wichtige Schafkrankheiten, bilden weitere Themenkreise. Der Futterung. da

Futterkonservierung und dem Stallbau sind die folgenden Einzelkapitel gewidmet. Zum Abschlu»

werden die Produkte vom Schaf beschrieben und in einer Art Anhang berichtet der Autor in Ta|£

buchform über den Jahresablauf in seinem Schafbetrieb. Ausnahmslos lassen sich die beschriebene:

deutschen Verhaltnisse auf unsere schweizerische Schafhaltung ubertragen. Das Zielpublikum si

die Laien. Die Erfahrungen des Autors machen das Werk aber auch für Nichtanfanger lesenswert

P. H Boss, Frutig»
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