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RCND - Nierenzellkarzinom / Nodulare Dermatofibrose
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Renal cystadenocarcinoma and nodular dermatofibrosis
Renal cancer syndrome

7 - 10 Tage (ab Probeneingang im Labor)

RCND

Deutscher Schaferhund
autosomal dominant

FLCN - Folliculin
siehe auch: BHD - Birt-Hogg-Dubé

Basenaustauch A > G (Punktmutation)

Die RCND beim Hund ist eine vererbte Krebserkrankung die in der Rasse der Deutschen Schaferhunde
auftritt und erstmals im Jahr 1985 beschrieben wurde (Lium & Moe 1985, Moe & Lium 1997). Typisch
fir diese Erkrankung sind beidseitige Tumore der Nieren und zahlreiche verhartete Knoten unter der
Haut bestehend aus Kollagenfasern. Bei betroffenen Hiindinnen konnten zusatzlich Tumore in der
Gebarmutter festgestellt werden. Die genaue Funktion des krankheitsverursachenden veranderten
Folliculingens konnte bis dato nicht nachgewiesen werden.

Die betroffenen Hunde zeigen erste Symptome in einem Alter zwischen funf und elf Jahren.
AuRerliche Anzeichen sind zahlreiche feste Knoten unter der Haut und eine VergroBerung des
Bauchumfangs. Die Knoten treten am gesamten Korper auf und konnen wenige Millimeter bis hin zu
mehreren Zentimetern groB sein. Die Nieren der Tiere sind ebenfalls vergroBert und unregelmaRig
geformt. Zu den haufigsten Symptomen erkrankter Hunde zahlen auch Appetitlosigkeit, UbermaRiger
Durst, Schwache, Verstopfung oder Durchfall, Erbrechen und Hautentziindungen. Bei Untersuchungen
der Nieren zeigen sich zahlreiche flussigkeitsgefiillte Zysten. Im fortgeschrittenen Stadium kann das
gesamte Nierengewebe von Tumoren und Zysten durchsetzt sein. Metastasen sind in Form kleiner
Knoten haufig in den Lymphknoten der Niere und des Brustbeins zu finden. Teilweise aber auch im
Bauch- und Rippenfell, Leber, Lunge, Milz und Knochen. Tumore treten bilateral, also auf beiden
Nieren auf. Bei Huindinnen sind haufig Tumore in der Gebarmutter gegeben.

Die genetische Ursache fur die RCND beim Deutschen Schaferhund ist eine Mutation im FLCN-Gen auf
dem Hundechromosom 5. Ein Basenaustausch eines Adenins (A) durch ein Guanin (G) diirfte zu einer
Veranderung seiner Funktion fiihren. Die genaue Funktion des Gens noch nicht geklart. Der
Zusammenhang zwischen der Mutation und der Auspragung des RCND-Syndroms konnte somit noch
nicht hergestellt werden (Lingaas et al. 2003).

Das RCND-Syndrom beim Deutschen Schaferhund wird autosomal dominant vererbt. Fir diesen
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Erbgang sprechen Untersuchungen von insgesamt 19 Nachkommen aus der Verpaarung von zwei
heterozygoten Hunden (mit jeweils einer veranderten Genkopie). Aus dieser Verpaarung waren 25 %
homozygote Tiere (mit zwei veranderten Genkopien) zu erwarten gewesen. Dies konnte allerdings
nicht bestatigt werden. Es wird angenommen, dass eine homozygote Mutation im FLCN-Gen todlich
(lethal) ist und diese Tiere noch vor der Geburt absterben.

Dies bedeutet, dass fur den Ausbruch der Erkrankung bereits das Vorhandensein einer einzelnen
veranderten Genkopie ausreichend ist. Es wurden keine Geschlechtsunterschiede festgestellt, sodass
mannliche und weibliche Tiere gleichermaBen von der Erkrankung betroffen sein konnen.

Bei autosomal dominanten Erbgangen, reicht bereits das Vorhandensein einer einzelnen veranderten
Genkopie des FLCN-Gens aus, um am RCND-Syndrom zu erkranken. Der Defekt wird mit einer
Wahrscheinlichkeit von 50 % an die Nachkommen weitergegeben. Selbst durch die Verpaarung mit
einem RCND-freien Hund, gehen 50 % Merkmalstrager (affected) aus der Zucht hervor.
Dementsprechend ist von solchen Verpaarung dringend abzuraten.

Mittels genetischem Test, welcher basierend auf den wissenschaftlichen Erkenntnissen durchgefuhrt
wird, kann eine Veranderung des verantwortlichen Gens noch vor einem Ausbruch der Erkrankung
eindeutig nachgewiesen werden. Die daraus gewonnenen Informationen uiber die genetische
Veranlagung des untersuchten Tieres ermoglichen dem Ziichter eine genaue Planung zukinftiger
Verpaarungen.

Nachfolgende Genotypen konnen fiir die RCND gegeben sein:

N/N

RCND-frei (clear)

Der Hund besitzt 2 normale Gene und kann kein RCND-Syndrom entwickeln bzw. kein krankes FLCN-
Gen an seine Nachkommen weitergeben.

N / RCND

RCND-Merkmalstrager (affected)

Der Hund besitzt 1 normales Gen und 1 verandertes FLCN-Gen. Aufgrund des autosomal dominanten
Erbgangs wird das Tier ab einem bestimmten Alter von der Erkrankung selbst betroffen sein. Das
veranderte Gen wird mit einer 50%igen Wahrscheinlichkeit an die Nachkommen weitergegeben.

RCND / RCND
RCND-Merkmalstrager (affected)

Der Hund besitzt 2 veranderte FLCN- Gene und wird ab einem bestimmten Alter von der Erkrankung
selbst betroffen sein. Die veranderten Gene werden mit 100%iger Wahrscheinlichkeit an die
Nachkommen weitergegeben

Die Analysen werden in unserem Labor basierend auf Mundschleimhautabstrichen des zu testenden
Tieres durchgefiihrt. Das Testresultat wird per Mail bzw. auf Wunsch per Post zugesendet.
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