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Uber die selten auftretende Dermatosparaxie
(Ehlers-Danlos-Syndrom) bei einem Fohlen -

ein Fallbericht
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Zusammenfassung

Die Dermatosparaxie stellt beim Pferd einen duBerst seltenen Befund dar. Es handelt sich dabei um eine genetisch bedingte Bindegewebs-
schwache dhnlich dem in der Humanmedizin bekannten Ehlers-Danlos-Syndrom. Ein Kaltblut-Fohlen wies bereits kurz nach der Geburt drei
spontan aufgetretene groBflachige Hautverluste auf. Die gesamte Haut lie3 sich in diesen Bereichen leicht weiter abziehen. Das Fohlen ver-

starb 2 Tage nach der Geburt.
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Dermatosparaxis (Ehlers-Danlos-Syndrome) in a newborn foal — a case report

Equine dermatosparaxis is extremely rare. It is an inherited connective tissue disease resembling the Ehlers-Danlos syndrome in humans. A
heavy draught breed foal showed directly after birth three spontaneous large skin deficits and the entire skin could be taken off easily. The

foal died two days after birth.
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Das Ehlers-Danlos-Syndrom, das in der Veterindrmedizin
auch als Dermatosparaxie bezeichnet wird, ist eine beim
Pferd sehr selten in Erscheinung tretende Erkrankung. Die
erste Beschreibung des klinischen Bildes beim Menschen
wurde 1901 von Ehlers und 1908 von Danlos, beim Hund
1947 von Arlein gegeben (Ducatelle et al. 1987; Scott
1974).

Bei der Dermatosparaxie handelt es sich um eine erblich
bedingte Stdérung der Bindegewebsbildung, wobei als klini-
sche Symptome besonders Uberdehnbarkeit und erhdhte
Verletzlichkeit der Haut, Uberstreckbarkeit der Gelenke und
verstarkte Blutungsneigung mit maoglicher Ruptur grofler
GefaBe auftreten kdénnen (Weiss 1988). Nach Freeman et
al. (1987) kénnen weiterhin Augenveranderungen, Herz-
klappenfehler und Hernien vorkommen.

Bisher konnte diese Erkrankung sowohl bei Kleintieren wie
Hund, Katze, Nerz, Kaninchen und Maus, als auch bei eini-
gen GroBtieren wie Rind, Schwein und Schaf, sowie sehr
selten beim Pferd beobachtet werden. Dabei stand sym-
ptomatisch die Verletzlichkeit und Uberdehnbarkeit der
Haut im Vordergrund. Nach Freeman et al. (1987) und
Weiss (1988) konnten die Erbgange bei Hund und Katze als
autosomal dominant, bei Rind und Schaf als autosomal re-
zessiv klassifiziert werden. Beim Pferd wird ein dominater
Erbgang von Lemer und McCracken (1978) vermutet,
konnte aber aufgrund der bisher wenig bekannten Falle nicht
genauer untersucht werden. Beim Rind liegt nach Weiss
(1988) und Stdéber et al. (1982) ein Prokollagenpeptidase-
Mangel vor. Auch flr Schaf und Katze ist ein Procollagen-
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peptidase-Mangel als Ursache beschrieben. Bei den ande-
ren Tierarten konnte bisher aufgrund der groBen Variabilitat
der histopathologischen Befunde kein eindeutiger Enzym-
defekt nachgewiesen werden. Auch bei den 11 Typen des
Ehlers-Danlos-Syndrom des Menschen sind klinisches Bild,
Erbgang und die mdglichen Enzymdefekte sehr variabel,
wobei bei einigen Typen die Defekte noch nicht bekannt
sind (Freeman et al. 1987; Sinke et al. 1997).

Befundbeschreibung
Klinische Befunde

Das weibliche Kaltblut-Fohlen wurde bei regularem Ge-
burtstermin nachts spontan unter leichter Zughilfe des Be-
sitzers geboren. Die Mutterstute war 10 Jahre alt und zum
5. mal tragend, wobei bisher 2 gesunde Fohlen zur Welt
gebracht wurden und 2 mal die Frucht resorbiert wurde.

Bereits im sofortigen AnschiuB an den Geburtsvorgang
konnte von dem Besitzer im Bereich der linken Flanke ein
handflachengroBer Hautdefekt bemerkt werden. Am né&ch-
sten Morgen wurde uns die Stute aufgrund einer Nachge-
burtsverhaltung und das Fohlen zur Durchfihrung einer Foh-
lenprophylaxe vorgestellt. Die Retentio secundinarum der
Stute wurde sowohl medikamentell als auch durch manuelle
Uterusspulungen erfolgreich therapiert. Das Fohlen wies zu
diesem Zeitpunkt ein ungestdrtes Allgemeinbefinden auf und
hatte bereits Kolostralmilch aufgenommen. Zu der bereits
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kurz nach der Geburt bestehenden Hautverletzung im Flan-
kenbereich, war ein weiterer ebenfalls handtellergroBer Haut-
verlust lateral am linken Knie hinzugekommen (Abb 1). Bei
beiden Wunden waren die Haut vollstandig bis zur Muskula-
tur durchtrennt. Bei der Fixation des Fohlens an Kopf und
Schweif wurde die vollstdndige ZerreiBung der Haut an der

Abb 1 und 2: Dermatosparaxie mit vollstandiger ZerreiBung der
Haut im Bereich von Knie, seitichem Abdomen und
Schweifunterseite

Dermatosparaxis with complete dermal rupture in the
stifle, lateral abdominal and tail region

Schweifunterseite am Schweifansatz sichtbar (Abb 2). Samt-
liche Wunden zeigten keine Blutungen und waren bei
manueller Palpation flr das Fohlen nicht schmerzhaft. Aus-
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gehend von der seitlichen Flankenwunde war die Haut bis
zum Unterbauch unterminiert, wo ein kindskopfgroBer Fell-
sack vorhanden war. Die Haut lie3 sich ausgehend von den
Wunden ohne Abwehrreaktionen des Fohlens und ohne Blu-
tungen mit Leichtigkeit weiter abziehen. Am Abend nach der
Geburt zeigte das Fohlen neben Saugunlust geringgradige
Anzeichen eines Fehlanpassungssyndromes in dem es im-
mer in einer Boxenecke stand. Die Wunden und das sonsti-
ge Allgemeinbefinden waren unverandert. Am néchsten Tage
verbesserte sich zunédchst das Verhalten des Fohlens. Ge-
gen abend verschlechterte sich der Allgemeinzustand des
Fohlens aber zusehens. Die Hautveranderungen zeigten zu
diesem Zeitpunkt eine geringgradig sertse Sekretion und
wiesen ansonsten keine Tendenz der Heilung auf. Das Foh-
len verstarb in der Nacht 2 Tage nach der Geburt und wurde
daraufhin zur Sektion ins Institut fUr Tierpathologie der Uni-
versitat Minchen gebracht.

Pathologie

Die Sektion des 2 Tage alten Tieres wurde im Institut fur
Tierpathologie der Universitat Minchen vorgenommen. Bei
relativ gutem Erndhrungszustand lagen bei dem Fohlen eine
Anamie und Exsikkose vor. Die makroskopische Untersu-
chung der Haut zeigte zum Teil nekrotische, flachige Haut-
erosionen in der linken Flankengegend und am Knie mit
vollstandigem Verlust von Oberflachenepithel und Subkutis.
Die Haut lieB sich in diesen Bereichen leicht abziehen. Die
Muskulatur war blaB und gelblich verfarbt. Im Bereich der
Lungen war eine Hyperamie der Spitzenlappen festzustel-
len. Der gesamte linke Lungenlappen wies mit dem Ver-
dacht auf Parenchymbluten oder Blutaspiration petechiale
bis flachige schwarzliche Verfarbungen auf. Der rechte Lun-
genlappen war verdichtet mit alveolarem Randemphysem.
Am Herzen waren Anzeichen einer degenerativen Kar-
diomyopathie zu erkennen. Der Darm war mit schleimig-
braunlichen Inhalt geflllt mit Mekoniumanteil im Dickdarm-
bereich. Die Milz war geringgradig geschwollen. Im Meso-
metrium waren flachige Blutungen vorhanden.

Die histologische Untersuchung der Leber, Niere und Lun-
ge bestétigten die Hyperamie in diesen Organen. Das Herz
war histologisch ohne besonderen Befund, wahrend die
Milz eine Hyperplasie zeigte. Aufgrund des pathologischen
Bildes wurde die Diagnose Dermatosparaxie gestellt.

Diskussion

Bei dem vorliegenden Fall handelt es sich gemafl der Anam-
nese, dem klinischen und pathologischen Bild um eine
schwere Form der Dermatosparaxie beim Fohlen. Bisher
sind in der Literatur lediglich neun Félle einer Dermatospara-
xie beim Pferd beschrieben worden, wobei aber nur bei ei-
nem Fohlen eine ahnlich schwere Form dieser Erkrankung in
Erscheinung getreten ist. Dabei handelte es sich um ein
Hannoveraner Hengstfohlen, das ebenfalls schon kurze Zeit
nach der Geburt diverse Hautverletzungen aufwies und auf-
grund einer zusatzlich vorliegenden Hyperextension aller
GliedmaBengelenke euthanasiert werden muBte (Witzig et al.
1984). Bei den Ubrigen Fallen auBerhalb Europas handelte es
sich bei Gunson et al. (1984) um ein arabisches Pferd mit
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Endotoxamie bei Kolikerkrankungen des Pferdes

Hyperelastizitat der Haut und bei Lerner und McCracken
(1978) und Hardy et al. (1984) um jeweils zwei miteinander
verwandte 1-2jahrige Quarterhorses mit klinisch leichten,
aber nicht heilenden Hautwunden. Bridges und McMullen
(1984) berichten Uber drei Quarterhorses mit lediglich dtnner
Haut ohne weitere Hautverletzung. Da die Dermatosparaxie
beim Pferd nur &uBerst selten in Erscheinung tritt, konnten
Uber die genetische Disposition bei dieser Tierart bisher nur
Vermutungen angestellt werden, wahrend sowohl bei ande-
ren Tierarten, als auch bei verschiedenen Typen des Ehlers-
Danlos-Syndrom des Menschen die Erbgange nachgewie-
sen sind. Lerner und McCracken (1978) nehmen aufgrund
des gleichen Grofvaters der erkrankten Tiere eine autosomal
dominante Vererbung an, &hnlich wie bei Hund, Katze, Nerz
und einigen Subtypen des Ehlers-Danlos-Syndroms des
Menschen (Witzig et al. 1984). Dem gegenuber besteht nach
Bridges und McMullen (1984) und Hardy et al. (1988) auch
die Mdoglichkeit einer autosomal rezessiven Erbfolge, wobei
sie diese Vermutung aber nicht beweisen konnten. Stéber et
al. (1982), Freeman et al. (1987) und Weiss (1988) berichten
Uber autosomal rezessive Erbgénge bei Schaf und Rind.
Doch neben der genetischen Variabilitat dieser Erkrankung
unterscheiden sich auch die klinischen, histopathologischen
und biochemischen Ergebnisse sowohl innerhalb einer Tier-
art, als auch besonders im Vergleich mit anderen Tierarten
und dem Ehlers-Danlos-Syndrom des Menschen in groBem
MaRe, was durch die Vielzahl der beim Menschen bekannten
Typen des Ehlers-Danlos-Syndroms verdeutlicht wird.

Die klinischen Befunde der Dermatosparaxie und des Ehlers-
Danlos-Syndroms kénnen in Schwere und Ausmali3 deutlich
variieren, wobei nach Sinke et al (1997) die Hautaffektivitét,
wie eine erhdhte Dehnbarkeit und Verletzlichkeit der Haut,
beim Tier als Leitsymptome im Vordergrund stehen.

Die histopathologischen Befunde bei der Untersuchung der
betroffenen Hautpartien sind sehr unterschiedlich. Wahrend
es nach Ducatelle et al. (1987) und Sinke et al. (1997) zum
Beispiel beim Hund keine histologischen Unterschiede in der
Hautdicke gibt, war beim Pferd die Haut im Bereich der Ver-
letzungen nach Hardy et al. (1988) und Witzig et al. (1984)
deutlich dinner als bei gesunden Pferden. Bei fast allen bis-
herigen Untersuchungen konnten aber Defekte im Kollagen-
metabolismus mit daraus folgender Stérung der Kollagenver-
netzung bei Vorliegen von irreguléarer Form und Gestalt der
Fibrillen festgestellt werden. Auch beim Pferd waren nach
Witzig et al. (1984) und Hardy et al. (1988) in der Kutis weni-
ger Kollagenfasern vorhanden, die einen verkleinerten Durch-
messer und eine deutlich aufgelockerte Anordnung aufwie-
sen. Elektronenmikroskopisch hatten die Kollagenfibrillen
beim erkrankten Fohlen alle unregelmaBig geformte Quer-
schnitte bei unterschiedlichen Durchmessern (Witzig et al.
1984). Ducatelle et al. (1987) sind der Meinung, daB beson-
ders die Kollagenvernetzung fur die Zugfestigkeit der Haut
verantwortlich ist. Mdgliche Ursachen dieser Stérungen der
Kollagenfaserbildung beruhen nach Weiss (1988) auf Enzym-
defekten, die bisher nur beim Rind und beim Typ VIl des Eh-
lers-Danlos-Syndrom geklart sind, wobei es sich um einen
Prokollagenpeptidase-Mangel handelt (Stober et al. 1982;
Freeman et al. 1987; Sinke et al. 1997). Bei den dominanten

436

Erbgéngen hingegen werden von Freeman et al. (1987) und
DePaepe (1996) sowohl beim Mensch, als auch beim Tier
Schéadigungen im Bereich des Typ | Kollagens vermutet, das
neben den Kollagentypen Il und V besonders in der Haut
und anderen Geweben vorhanden ist.

Aufgrund der Feststellung unterschiedlichster klinischer, hi-
stopathologischer und biochemischer Befunde in den ver-
schiedenen Veroffentlichungen lassen Barnett et al. (1987)
zu der Annahme gelangen, daB3 kein einheitlicher geneti-
scher Defekt, sondern weitere genetische Mutationen als
Ursache in Betracht kommmen kénnen.

AbschlieBend kann fiir die Pferdediagnostik gesagt werden,
daB die Diagnose der Dermatosparaxie trotz des moglichen
unterschiedlichen Erscheinungsbildes aufgrund der Anam-
nese und des klinischen Bildes gestelit werden kann. Eine
Verifizierung ist durch histologische und pathologische Un-
tersuchungen durchfuhrbar. Die Prognose ist je nach
Schweregrad flr das Pferd als sehr vorsichtig bis schlecht
zu stellen, da selbst in sehr leichten Fallen die Hautwunden
kaum zu heilen scheinen.
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