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SAMENVATTING

In dit twee de deel over my o pa thie ën bij hond en kat wordt een li te ra tuur over zicht ge ge ven van de er fe lij ke

spier dys tro fie ën. Het ont bre ken de spie rei wit, de over er vings wij ze en de oor za ke lij ke mu ta tie zijn slechts in enk ele

ge val len ge kend. De gen mu ta tie is vaak ras spe ci fiek. De eer ste symp to men tre den meest al op vóór de leef tijd

van 6 maan den. De chro nisch pro gres sie ve en dif fu se spier zwak te gaat di kwijls ge paard met dys fa gie en re gur -

gi ta tie. Mega-oe so fa gus en car di o my o pa thie zijn vaak voor ko men de com pli ca ties. De ges te gen cre a ti ne ki na se -

se rum spie gel, de elek tro my og ra fi sche af wij king en en de dys tro fi sche ve ran de ring en in het spier bi opt zijn

va ri a bel en niet-dis cri mi na tief. Immu no his toche misch on der zoek en/of DNA-on der zoek ge ven de fi ni tief uit -

sluit sel. De prog no se is door gaans ong un stig. De be han de ling be staat uit slui tend uit on der steu nen de maat re ge -

len en het ver mij den van uit lok ken de stres sfac to ren. Mis schien zal gen- en cel the ra pie la ter een oplos sing

bie den. Voor lo pig is pre ven tie door ne ga tief fo kad vies des te be lang rij ker.

INLEIDING 

Het doel van deze stu die is een ge ac tu a li seerd li te ra -

tuur over zicht te breng en van de spier dys tro fie ën die

voor ko men bij hond en kat (Ta bel 1). Ande re er fe lij ke

spier aan doe ning en waar on der de me ta bo le en de niet-

 dys tro fi sche my o pa thie ën ko men in deel 3 aan bod. De

term spier dys tro fie ën om vat alle er fe lij ke stoor nis sen van

het dys tro fi ne-gly copro te ïnecomplex (DGC). Soms spreekt

men ook van een spier dys tro fie bij voor beeld in het ge val

van nu tri ti o ne le my o pa thie bij vi ta mi ne E- en/of se le ni um -

tekort. Deze ver wor ven spier dys tro fie ën zijn ui terst zeld -

zaam bij de ge zel schaps die ren en wor den hier niet be -

spro ken. 

Dank zij de re cen te ont wik ke ling en in het on der zoek

naar de func tie van het DGC krijgt men steeds meer in zicht 

in de pa tho ge ne se van de spier dys tro fie ën (Cohn en Camp -

bell, 2000). Het DGC be staat uit het spie rei wit dys tro fi ne

en zijn ge as so cieer de mem braan ei wit ten (Fi guur 1). Het

vormt een brug tus sen het cy tos ke let en de ex tra cel lu lai re

ma trix en zorgt voor de in te gri teit van de cel mem braan tij -

dens de spier con trac tie (Pe trof et al., 1993). Naast hun

mecha ni sche in vloed, spe len ver schil len de spier cel mem -

braan ei wit ten een rol in de sig naal overd racht. Door hun

nau we sa men hang kan de af we zig heid van één van de

com po nen ten ook een weer slag heb ben op de an de re ei -

wit ten van het DGC (Shel ton et al., 2001; Berg man et al.,

2002; Neu man et al., 2002; Jo nes et al., 2004).

Vroe ger deel de men de spier dys tro fie ën in vol gens

hun his to lo gie. Nog steeds wordt door im mu no his toche -
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Fi guur 1. Dy stro fi ne-gly copro te ïnecomplex (ge wij zigd naar
Schatzberg en Shel ton, 2004 met toe la ting van Else vier).



misch on der zoek de di ag no se ge steld maar voor de clas -

si fi ca tie ba seert men zich nu meer en meer op de ge ne ti ca

(Shel ton en Engvall, 2002). Bij de klei ne huis die ren wer -

den tot nu toe nog maar 3 spier dys tro fie ën waar bij het

ont bre ken de spie rei wit werd ge ïdentificeerd in de li te ra -

tuur be schre ven. Deze zul len hier in volg or de van fre -

quen tie wor den aang ehaald: na me lijk de dys tro fi no-,

me ro si no- en sar co gly ca no pa thie ën. Daar na zul len ver -

schil len de my o pa thie ën met kli ni sche, bi oche mi sche,

elek tro my og ra fi sche en his to lo gi sche ge lij ke nis sen met

de spier dys tro fie ën wor den be spro ken. Omdat hier voor

tot nu toe geen mo le cu lai re di ag no se werd ge steld,

worden deze ver moe de lij ke spier dys tro fie ën voor lo pig

vol gens het ras ing edeeld. Bij de mens zijn reeds 30 spier -

dys tro fie ge nen be kend, die alle waar schijn lijk ook bij de

klei ne huis die ren voor ko men.

DYSTROFINEDEFICIËNTIE

Dy stro fi ne komt voor al voor in de hart- en ske let spier en

is op ge bouwd uit vier ei wit ge bie den: een ami no ter mi nus,

een cen traal staaf vor mig do mein, een cys te ïnerijk do mein

en een car boxy ter mi nus (Koe nig et al., 1988). Aang e -

zien de twee ter mi ni de bin dings plaat sen met res pec tie -
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Ta bel 1. Spier dys tro fie ën bij hond en kat.
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ve lijk het ac ti ne-ei wit en de dys tro fi ne ge as so cieer de ei -

wit ten zijn, wor den zij be schouwd als de be lang rijk ste

do mei nen voor het be houd van de func tie van het to ta le

ei wit. In de hu ma ne dys tro fi no pa thie ën on der scheidt

men twee vor men: de spier dys tro fie van Duchen ne met

een af we zig dys tro fi ne-ei wit en de mil de re kli ni sche

vorm, de spier dys tro fie van Bec ker, met een ver kort en

par tieel func ti o neel dys tro fi ne-ei wit. Deze laat ste wordt

meest al ver oor zaakt door een de le tie in het min der be -

lang rijk staaf vor mig ei wit ge bied, mits geen ver schui -
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Fi guur 2. X-ge bon den spier dys tro fie bij de Groe nen dael se 
Her der: hy per ex ten sie van de car pi, hy per flexie van de
tar si, ky fo se van de rug.

Fi guur 3. X-ge bon den spier dys tro fie bij de Bre toen se
Spa ni ël: hy per tro fie van de tong en ver kalk te no du len ter
hoog te van de tong ba sis.

Fi guur 4. X-ge bon den spier dys tro fie bij de kat: A. Hyper tro fie van de hals spie ren B. Hyper tro fie van de tong.

A B

Fi guur 5. His to lo gisch spie ron der zoek
(H.E.): X-ge bon den spier dys tro fie bij
een Groe nen dael se Her der. Spier de ge -
ne ra tie met va ri a tie in de spier ve zel di a -
me ter (we der zijd se pijl), his ti o cy tai re
in fil tra tie (brede pijl) en en do my si a le fi -
bro se (smalle pijl).

Fi guur 6. Immu no his toche mi sche spier kleu ring (dys tro fin ekleu ring): A.
Nor ma le jonge wolf B. Jonge wolf met spier dys tro fie en par ti ële dys tro fi ne -
de fi ci ëntie.

A B



ving in het lees raam plaats vindt (England et al., 1990).

Het dys tro fi ne gen be vindt zich op het X-chro mo soom.

Het is het groot ste gen tot nu toe ge kend en be schikt al dus

over een hoge mu ta tie graad. Bij ge volg ko men naast de

X-ge bon den over er ving ook veel spon ta ne mu ta ties voor 

en is het de meest voor ko men de spier dys tro fie. Zo wel de

hond als de kat wordt ge bruikt als dier mo del voor de

mens.

Veel on der zoek werd reeds ver richt naar dys tro fi ne de fi -

ci ëntie bij de Gol den Ret rie ver (Kor ne gay, 1986). De dys -

tro fi ne de fi ci ëntie werd ech ter ook ver moed bij de Ier se Ter -

ri ër, de Alas ka Ma la mu te, de ruw ha ri ge Fox ter ri ër, de

Groe nen dae ler, de Sa moy eed, de Epag neul Bre ton en de

Welsh Cor gi Pem bro ke en werd reeds be ves tigd bij de

Eu ro pe se Kort haar, de Mi ni a tuur Schnau zer, de Rot twei -

ler, de Poin ter, de Rat Ter ri ër, de Ber ga mas co, de La bra -

dor Ret rie ver, de Do ber mann Pin cher, de Ja pan se Spits -

hond en re centelijk ook bij de Ca va lier King Char les

Spa ni ël, de Duit se Her der en de Be ag le (Went ink et al.,

1972; Car di net en Hol li day, 1979; Go ros pe et al., 1991;

Ga schen et al., 1992; Kohn et al., 1993; Van Ham et al.,

1993; Prest hus en Nord sto ga, 1993; Pa o la et al., 1993;

Wi nand et al., 1994a en b; Van Ham et al., 1995; Woods

et al., 1998; Schatzberg et al., 1999; Wet ter man et al.,

2000; Shel ton et al., 2001; Berg man et al., 2002; Neu -

mann et al., 2002; Jo nes et al., 2004; Schatzberg en Shel -

ton, 2004; Shi mat su et al., 2005). 

De spe ci fie ke mu ta tie in het dys tro fi ne gen ver schilt

van ras tot ras en werd ge ïdentificeerd bij de Gol den Re-

 trie ver, de Rot twei ler, de Poin ter, de Be ag le en bij één kat

(Sharp et al., 1992; Wi nand et al., 1994a en b; Schatzberg

et al., 1999; Shi mat su et al., 2005). Mo le cu lai re stu dies

heb ben bij de La bra dor Ret rie ver de ge ne ti sche af wij -

king ge lo ka li seerd, maar de de fi ni tie ve mu ta tie is nog

niet op ge hel derd (Blot et al., 2002). Hoe wel we gens de

re ces sief X-ge bon den over er ving voor al man ne lij ke die -

ren wor den aang etast, kun nen ook vrou we lij ke dra gers

mil de symp to men ver to nen (Shel ton et al., 2001). 

Bij de hond treedt soms ne o na ta le sterf te op door de

aan tas ting van de adem ha lings spie ren (Nguy en et al.,

2002). Niet te min wor den de eer ste symp to men meest al

tus sen de leef tijd van 6 we ken en 5 maan den op ge merkt.

Stijf heid be gint ter hoog te van de ach ter hand (“hup pe len als

een ko nijn”) en breidt zich pro gres sief uit over de voor po ten 

naar de nek- en kauw spie ren. Door de spier zwak te ver to nen 

ze een pal mi- en plan ti gra de stand. Soms ziet men lum ba le

ky fo se die la ter evo lu eert tot lord ose (Fi guur 2) (Kor ne gay

et al., 1992). De ver al ge meen de spier atro fie valt voor al op

aan de romp- en kauw spie ren. De tong-, keel-, slok darm-

en mid den rif spie ren daar en te gen zijn eer der hy per tro fisch.

Dit leidt tot ernsti ge dys fa gie en re gur gi ta tie. Bo ven dien

kun nen door hy per tro fie van de la rynx spie ren een ge -

demp te blaf en een in spi ra toi re stri dor op tre den (Pa o la et

al., 1993; Berg man et al., 2002; Schatzberg en Shel ton,

2004). Bij de Rat Ter ri ër werd bij wij ze van uit zon de ring

een ver al ge meen de spier hy per tro fie be schre ven (Wet ter -

man et al., 2000). Ter wijl ver kalk te no du len ter hoog te van

de tong ba sis fre quent voor ko men bij de kat wor den deze

slechts zel den waar ge no men bij de hond (Fi guur 3) (Van

Ham et al., 1995; Schatzberg en Shel ton, 2004). Kli ni sche

te ke nen van hart fa len wor den zel den op ge merkt (Ga schen

et al., 1999). Bij de kat wor den ge lij kaar di ge symp to men

op ge merkt van af een leef tijd van 5 maan den. In te gen stel -

ling tot bij de hond zijn alle spie ren hy per tro fisch (Fi guur 4

A en B) (Ga schen et al., 1992; Kohn et al., 1993; Wi nand et

al., 1994).

De cre a ti ne ki na se-se rum spie gel is meest al heel hoog

bij aang etas te die ren en ma tig ver hoogd bij dra gers. Tij -

dens het ra di og ra fisch of flu o ros co pisch tho raxon der -

zoek wor den vaak een mega-oe so fa gus en hi a ta le her nia,

al dan niet ge paard gaand met te ke nen van as pi ra tiep neu -

mo nie, vast ge steld (Pa o la et al., 1993; Berg man et al.,

2002; Jo nes et al., 2004). Door het ra di og ra fisch, elek tro- 

en echo car di og ra fisch on der zoek kan men een be gel ei -

den de di la to ri sche of hy per tro fi sche car di o my o pa thie,

res pec tie ve lijk bij de hond of de kat, aan to nen (Ga schen

et al., 1999; Schatzberg et al., 1999; Ga schen et al.,

2004). Alvo rens over te gaan tot het elek tro my og ra fisch

en spier bi op ton der zoek moet men de ei ge naar in lich ten

over het ri si co op ma lig ne hy per ther mie en op een hart -

aan val tij dens de anest he sie (Ga schen et al., 1998; Shel -

ton et al., 2001; Wi nand et al., 1994). Het elek tro my o -

gram re gis treert voor al com plexe re pe ti tie ve ont la ding en 

bij de hond. Bij de kat daar en te gen ziet men meest al fi -

bril la tie- en my o to ne po ten ti a len (Ho ward et al., 2004).

Het his to lo gisch on der zoek van de ske let- en hart spie -

ren toont dys tro fi sche ve ran de ring en: een va ri a tie van de

spier ve zel di a me ter met atro fie en hy per tro fie, spier ne -

cro se met fa go cy to se, ba so fie le re ge ne ra tie met cen tra le

ker nen en tot slot fi bro se (Fi guur 5). Ver sprei de cal ci um -

haar den zijn vaak zicht baar. De di ag no se van een dys tro -

fi no pa thie wordt de fi ni tief ge steld door mid del van im -

mu no his toche mie of im mu no blot ting (Fi guur 6 A en B).

In de mees te ge val len is het dys tro fi ne to taal af we zig.

Eén ge val met een ver kort, maar niet-func ti o neel dys tro -

fi ne is be schre ven (Jo nes et al., 2004). Indien bij vrou we -

lij ke die ren slechts één al lel is ge mu teerd, dan ge dra gen,

door de at ran dom in ac ti va tie van de X-chro mo so men tij -

dens de cel ont wik ke ling, som mi ge spier ve zels zich nor -

maal en an de re zich dys tro fisch (Shel ton et al., 2001).

Soms is het ut ro fi ne-ei wit ges te gen (Schat berg et al.,  1999;

Jo nes et al., 2004). Dit is een ei wit dat tij dens de re ge ne -
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ra tie wordt aang emaakt en dys tro fi ne ver vangt door zich

met de dys tro fi ne ge as so cieer de pro te ïnen te ver bin den

(Liu et al., 1998).

Wan neer de gen mu ta tie be kend is, kan men dank zij de po -

ly me ra se ket ting re ac tie een snel le di ag no se stel len en dra gers

ééndui dig op spo ren (Wi nand et al., 1994a en b; Bart lett et

al., 1996; Schatzberg et al., 1999). De mees te hon den ha len

de leef tijd van één jaar niet. Kat ten daar en te gen kun nen

over het al ge meen een bij na nor maal le ven lei den mits het

ver mij den van stress, in span ning en anest he sie (Ga schen et

al., 2004). Er is geen spe ci fie ke be han de ling be schik baar.

Glu co cor ti co ïden kun nen tij de lijk een kli ni sche ver be te -

ring te weeg breng en, maar ver snel len his top atho lo gisch de

ach ter uit gang (Liu et al., 2004). 

MEROSINE (LAMININE-a2) DEFICIËNTIE

La min inen zijn gly copro te ïnen die be staan uit een a-, b-

en g-ke ten (We wer en Engvall, 1996). Me ro si ne is de ver za -

mel naam voor alle la min inen met een ge meen schap pe lij ke

la mi ni ne-a2-ke ten. Het bindt aan het DGC en maakt deel uit

van de ba saal mem braan van zo wel spier- als schwanncel -

len. Hoe wel het la mi ni ne-a2-gen niet zo groot is als het dys -

tro fi ne gen ont staan er toch af en toe spon ta ne mu ta ties en is

het, al thans bij de mens, de meest voor ko men de spier dys -

tro fie na de dys tro fi ne de fi ci ëntie. Hoe wel de over er vings -

wij ze bij de hond en de kat niet werd on der zocht, kan men

naar ana lo gie van de over er vings wij ze bij de mens een au -

to so maal re ces sief pa troon ver wach ten. Bij de mens be -

hoort la mi ni ne-a2-de fi ci ëntie tot de groep van de cong eni -

ta le mus cu lai re dys tro fie ën.

Me ro si ne de fi ci ëntie wordt voor al be schre ven bij de

kat (Eu ro pe se kort haar, Si a mees en Main Coon), maar

werd ook een ma lig ver meld bij een Epag neul-Bre ton-

 krui sing (O’Brien et al., 2001; Shel ton et al., 2001; Pon -

ce let et al., 2003). De eer ste te ke nen van spier zwak te en

-atro fie ziet men meest al rond de leef tijd van 6 maan den.

Ge deel te lij ke tris mus kan op tre den. Bij het neu ro lo gisch

on der zoek zijn zo wel de hou dings re ac ties als buig re flexen

ver min derd tot af we zig (O’Brien et al., 2001; Pon ce let et

al., 2003).  

De cre a ti ne ki na se-se rum spie gel is ma tig tot sterk ges te -

gen. Een elek trisch stil elek tro my o gram, op enk ele fi bril la tie -

po ten ti a len en po si tie ve scher pe gol ven na, wordt waar ge no -

men. De ge lei dings snel heid van de mo to ri sche een heid is

ech ter ver traagd (O’Brien et al., 2001; Pon ce let et al., 2003).

De ernsti ge de ge ne ra tie ve ve ran de ring en tij dens het his -

to lo gisch spie ron der zoek wij zen op een spier dys tro fie:

dui de lij ke atro fi sche en hy per tro fi sche spier ve zels, op -

val len de en do my si a le fi bro se en pe ri my si a le vet ce lac cu -

mu la tie. Op im mu no his toche misch vlak is la mi ni ne-a2

ver min derd tot niet de tec teer baar. Bij het his to lo gisch en

elek tro nen mi cros co pisch on der zoek van het ze nuw bi opt

zijn de pe ri fe re ze nuw axonen ge de my e li ni seerd door de

dege ne ra tie van de schwanncel len (O’Brien et al., 2001;

Pon ce let et al., 2003). Tot nu toe be staat geen enk ele oor za ke -

lij ke be han de ling om de pro gres sie te ver hin de ren. Het le -

vens be reik strekt niet verd er dan 2 jaar.

SARCOGLYCAANDEFICIËNTIE 

Het sar co gly caan com plex be hoort tot het DGC en is

in de ske let- en hart spier op ge bouwd uit een a-, b-, g- en

d-ke ten (Oza wa et al., 2005). Een de fi ci ëntie van één van

de een he den leidt tot par ti ële tot to ta le de fi ci ëntie van het

ge he le sar co gly caan com plex. Sar co gly ca no pa thie ën wor -

den in de hu ma ne ge nees kun de ge clas si fi ceerd on der de

schou der-bek keng or del spier dys tro fie ën.

Sar co gly caan de fi ci ëntie werd re cent elijk be schre ven

bij een Bos ton Ter ri ër, een Chi hu a hua en een Coc ker

Spa ni ël (Schatzberg en Shel ton, 2004). Hoe wel de over -

er vings wij ze niet be ves tigd is, kan men zo als bij de mens

een au to so maal re ces sief pa troon ver wach ten. Rond 7-11 

maan den wordt een ver min derd uit hou dings ver mo gen

met een ge ge ne ra li seer de spier atro fie op ge merkt. Som -

mi ge die ren ver to nen dys fa gie door hy per tro fie van de

tong spie ren.

De se rum waar de van het cre a ti ne ki na se is sterk ges te gen.

Occa si o neel wor den te ke nen van car di o my o pa thie vast ge -

steld. Tij dens het elek tro my og ra fisch on der zoek wor den fi -

bril la tie po ten ti a len en com plexe re pe ti tie ve po ten ti a len ge -

zien. Het his to lo gisch on der zoek van het spier bi opt toont

ty pisch dys tro fi sche af wij king en aan. Tij dens het im mu no -

his toche misch spie ron der zoek en de im mu no blot ana ly se

wordt de re duc tie tot de af we zig heid van a-, b- en/of g-sar -

co gly ca nen be ves tigd. Een verd ere ge ne ti sche ana ly se is

ech ter nood za ke lijk om te we ten wel ke van de ver schil len -

de sar co gly caan su bu nits pri mair de fi ci ënt is. 

NIET-GECLASSIFICEERDE SPIERDYSTRO FIEËN

My o pa thie bij de De von Rex kat 

My o pa thie bij de De von Rex kat wordt over ge ërfd via

een en- kel vou dig au to so maal re ces sief pa troon (Ro bin son,

1992). De gen mu ta tie is ech ter tot op he den on be kend.

Aang etas te De von Rex kit tens ver to nen van af enk ele we -

ken ou der dom een al ge me ne spier zwak te. Dit kan lei den tot 

een ka rak te ris tie ke “dog-beg ging” hou ding. Opval lend is

de vent raal ge bo gen hals en de uit ste ken de schou der bla -

den. Op stap wor den de voor po ten hoog op ge he ven. Een

oro fa ryng e a le spier zwak te al dan niet ge paard gaand met
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ge deel te lij ke tris mus ver oor zaakt dys fa gie. Het rou ti ne -

bloed on der zoek is nor maal. Tij dens de me di sche beeld -

vor ming ziet men vaak een slok darm di la ta tie en tij dens

het elek tro my og ra fisch on der zoek wor den zo wel fi bril -

la tie po ten ti a len als po si tie ve scher pe gol ven op ge merkt. 

Het spier bi opt toont veel ken mer ken van een spier -

dys tro fie: hy per tro fie en atro fie van de spier ve zels, spier -

ve zel ne cro se, re ge ne ra tie met split sing van de spier ve -

zels en een toe na me van het aan tal cen tra le ker nen en tot

slot fi bro se. De dys tro fin ekleu ring is nor maal. Een maal

de leef tijd van 6 tot 9 maan den be reikt is, ver traagt het

ziek te ver loop. Veel kat ten ster ven ech ter ten ge vol ge van

een la ryng e a le voed se lob struc tie. De be han de ling is uit -

slui tend symp to ma tisch (Ma lik et al., 1993).

My o pa thie bij de Sphinx kat 

Re cen te lijk wer den drie man ne lij ke Sphinx kat nest -

ge no ten be schre ven met ver moeid heid en pro gres sie ve

al ge me ne spier zwak te sinds hun ge boor te (Dic kin son en

LeCou teur, 2004). Deze spier zwak te leidt tot pas sie ve

vent ro flexie van de hals en dor sa le prot ru sie van de schou -

der bla den. Slechts één van de kit tens werd verd er on der -

zocht. Het elek tro my og ra fisch on der zoek ver toon de geen

af wij king en. Bij re pe ti tie ve ze nuw sti mu la tie werd een res -

pons in de cre men tie waar ge no men. Het spier bi opt ver toon -

de dys tro fi sche ve ran de ring en. De mo le cu lai re ba sis wordt

mo men teel on der zocht.

My o pa thie bij Engel se Spring er Spa ni ëls

Een po ly sys te mi sche aan doe ning ge ken merkt door po -

ly my o pa thie, car di o my o pa thie en dy se rythro poi ësis werd

een ma lig be schre ven bij drie ver wan te Engel se Spring er

Spa ni ëls van bei de ge slach ten (Hol land et al., 1991). Het

on der lig gend pa tho mecha nis me en de over er ving zijn nog

niet op ge hel derd. De aan doe ning is kli nisch waar neem baar

rond 2 tot 5 maan den ou der dom. Het ini ti ële symp toom is

re gur gi ta tie. La ter volgt een traag pro gres sie ve ge ge ne ra li -

seer de ske let spier atro fie met op val len de atro fie van de tem -

po ra lis spie ren. 

Het he ma to- en my e lo gram wijst op een pro duc tie stoor nis

in de rode bloed cel lijn. Ande re oor za ken van dy se rythro-

po ïesis moe ten wor den uit ge slo ten, in het bij zon der fos fo-

fr uc to ki na se de fi ci ëntie. Het bi oche misch se ru mon der zoek

toont een nor maal tot licht ges te gen cre a ti ne ki na se ge hal te.

Tij dens het ra di og ra fisch en flu o ros co pisch tho raxon der -

zoek wordt een mega-oe sop ha gus waar ge no men. De elek -

tro- en echo car di og ra fi sche op vol ging wijst eerst op een di -

la ta tie van het rech ter hart, die la ter uit mondt in een to ta le

hart ver gro ting. Fi bril la tie po ten ti a len wor den ge re gis treerd

tij dens het elec tro my og ra fisch on der zoek. 

Het spier bi opt ver toont dys tro fi sche ve ran de ring en:

spier ve ze la tro fie en -hy per tro fie, cen tra le nu clei en spier ve -

zel split sing. De fi bro se is ge li mi teerd. Ty pisch voor deze

aan doe ning zijn de cen tra le li ne ai re of gra nu lai re ba so fie le

in clu sies zicht baar tij dens he ma toxy li ne-eo sin ekleu ring en

go mo rit richoom kleu ring. De prog no se is ong un stig. Er is

voor lo pig geen be han de ling be schik baar.

Dis ta le spier dys tro fie bij Rot twei lers

Dis ta le spier dys tro fie wordt in de li te ra tuur bij drie Rot t -

wei ler nes ten be schre ven (Han son et al., 1998). Voor lo pig

zijn on vol doen de stam boom ge ge vens be schik baar om er

de pre cie ze over er ving uit af te lei den. De aan doe ning lijkt

sterk op de bij de mens be schre ven dis ta le spier dys tro fie ën,

in het bij zon der op de mi y os hi my o pa thie, waar bij dys fer li -

ne ont breekt (Shel ton en Engvall, 2002). Dit mem braan-

ge bon den spie rei wit speelt een rol in het her stel van de

spier cel mem braan (Ban sal et al., 2003).

De symp to men ont wik ke len zich bij de ge boor te of na

enk ele we ken. In één nest kun nen meer de re pup pies, zo wel

teef jes als reu en, zijn aang etast. Ze ver to nen spier zwak te en

-atro fie aan alle le de ma ten. Opval lend is de plan ti- en pal -

mi gra de stand met ge sprei de te nen. Alle hou dings re ac ties

zijn ver traagd. De cre a ti ne ki na se-se rum spie gel is nor maal

tot licht ges te gen. Tij dens het elek tro my og ra fisch on der -

zoek wor den fi bril la tie po ten ti a len en po si tie ve scher pe gol -

ven op ge merkt. 

In te gen stel ling tot de mees te an de re my o pa thie ën be -

vin den de his top atho lo gi sche let sels zich voor al ter hoog te

van de dis ta le spie ren. Spier atro fie met mil de spier ve zel ne -

cro se, fi bro se en een op val len de ver vang ing van de spier ve -

zels door vet weef sel wij zen in de rich ting van een dys tro fi -

sche spier aan doe ning. De im mu no his toche mi sche kleu ring 

van het dys tro fi ne-ei wit is nor maal. Onder zoek naar dys fer -

li ne werd ech ter nog niet ge pu bli ceerd. Voor de era di ca tie

van deze ziek te zal het iden ti fi ce ren van de mu ta tie nood za -

ke lijk zijn. De prog no se is ong un stig. Re gel ma ti ge be we -

ging wordt aang era den. 

Bou vier my o pa thie

Bij de Bou vier maakt men een on der scheid tus sen

twee kli ni sche vor men, na me lijk po ly my o pa thie en dys -

fa gie ge as so cieer de spier dys tro fie. Bei de ko men pas tot

ui ting bij de vol was sen hond. 

Po ly my o pa thie wordt be schre ven bij vier vrou we lij ke 

Bou viers, waar van er drie ver want zijn (Braund et al.,

1990). Ge zien er nog geen man ne tjes wer den ge test, is

het voor ba rig te be slui ten dat het hier niet zou gaan om

een X-ge bon den spier dys tro fie. De symp to men be staan

uit al ge me ne spier zwak te en -atro fie in sa men hang met
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re gur gi ta tie. Tij dens het lo pen zijn de le de ma ten op val -

lend ge strekt (“pa pe gaai eng ang”). De se rum spie gel van

het cre a ti ne ki na se is ma tig tot sterk ges te gen. Door mid -

del van (con trast)ra di og ra fie kan een mega-oe so fa gus

wor den vast ge steld. Tij dens elek tro my og ra fisch on der -

zoek wor den pseu do my o to ne ont la ding en en soms po si -

tie ve scher pe gol ven op ge merkt. Het spier bi op ton der -

zoek ver toont een dys tro fisch pa troon ter hoog te van de

le de ma ten en de slok darm: spier ve ze la tro fie, de ge ne ra tie

en re ge ne ra tie van de spier ve zels, spier ve zel split sing en

cen tra le kern rij en met als eind sta di um fi bro se. Ook his -

top atho lo gi sche te ke nen van car di o my o pa thie kun nen

wor den waar ge no men. De aan doe ning evo lu eert snel en

de ul tie me prog no se is al dus ong un stig.

De dys fa gie ge as so cieer de mus cu lai re dys tro fie wordt

fami li aal over ge ërfd via een au to so maal re ces sief pa -

troon (Pee ters en Ubbink, 1994). Deze aan doe ning toont

een ster ke over eenk omst met de ocu lo fa ryng e a le spier -

dys tro fie bij de mens (Pee ters, 1991).. Dys fa gie leidt bij na 

on ver mij de lijk tot as pi ra tiep neu mo nie. De cre a ti ne ki na se-

 serum spie gel is nor maal of licht ges te gen. Bij con trast vi -

de of lu o rog ra fie ziet men een ver min der de be we ging van

de tong-, keel- of slok darm spie ren, al dan niet ge paard

gaand met het uit blij ven van de re laxa tie van de cri co fa -

ryng e a le spie ren. Tij dens elek tro my og ra fisch on der zoek 

wor den ter hoog te van de fa ryng e a le en/of oe so fa ge a le

spie ren fi bril la tie po ten ti a len of my o to ne ont la ding en ge -

zien. Ge lij kaar di ge af wij king en als bij de po ly my o pa -

thie vorm wor den tij dens het his to lo gisch on der zoek van

deze spie ren vast ge steld. De be han de ling is meest al lou -

ter symp to ma tisch (Pee ters et al., 1991). Het sla gings -

per cen ta ge na my o to mie van de cri co fa ryng e aal spie ren

in het ge val van cri co fa ryng e a le achal asie be draagt

slechts 25 pro cent.

BESLUIT

De gen mu ta tie met zijn over er vings wij ze is bij de hond

en de kat slechts van enk ele spier dys tro fie ën be kend. Deze 

is vaak ras spe ci fiek. Ter wijl dys tro fi ne de fi ci ëntie X-ge -

bon den re ces sief wordt over ge dra gen, wordt een au to so -

maal re ces sief pa troon ver moed bij alle an de re tot nu toe

be schre ven dys tro fie ën (Ta bel 1). De mees te spier dys -

tro fie ën tre den vóór de leef tijd van 6 maan den op. De

chro nisch pro gres sie ve en ge ge ne ra li seer de spier zwak te

gaat vaak ge paard met dys fa gie en re gur gi ta tie. Bij ver-

denk ing van mega-oe sop ha gus of bij een ver min der de

be weeg lijk heid van de tong-, keel- en/of slok darm spie -

ren is ra di og ra fisch of flu o ros co pisch on der zoek aang e -

we zen (dit om het ba ri um con trast te ver mij den om wil le

van het ge vaar voor ver slik kings pneu mo nie). Een echo -

car di og ra fisch on der zoek kan een even tu e le be gel ei den -

de car di o my o pa thie be ves ti gen.

De cre a ti ne ki na se-se rum spie gel va rieert van nor maal

tot sterk ges te gen en blijkt vaak niet ge cor re leerd te zijn

met de ernst van de symp to men. De elek tro my og ra fi sche 

af wij king en be staan voor al uit fi bril la tie po ten ti a len, po -

si tie ve scher pe gol ven, com plexe re pe ti tie ve ont la ding en 

en uit zon der lijk my o to ne po ten ti a len. Het his to lo gisch

on der zoek van een vers ing evro ren spier bi opt toont ty -

pisch dys tro fi sche ve ran de ring en aan, zo als spier atro fie

en com pen sa toi re spier hy per tro fie, eo si no fie le de ge ne ra tie

met fa go cy to se en mi ne ra li sa tie, ba so fie le re ge ne ra tie met

cen tra le ker nen en spier ve zel split sing, met als eind sta di um

endo- en pe ri my si a le fi bro se. De af we zig heid van een

DGC-ei wit wordt de fi ni tief ge steld door mid del van im -

mu no blot of -his toche mie. DNA-tes ten wor den mo men -

teel ont wik keld voor het aan to nen van de ras ge bon den

mu ta tie. 

Het voor uit zicht op mid den lange ter mijn is veel al on-

gun stig. Tot nu toe is de be han de ling lou ter symp to ma tisch.

Voor lo pig nog ex pe ri men teel maar in de toe komst zal gen-

en cel the ra pie ho pe lijk al ge meen be schik baar wor den. Voor-

ko men blijft be ter dan ge ne zen: dank zij het meer en meer ter 

be schik king ko men van DNA-tes ten kan ge richt fo kad vies

wor den ge ge ven (Shel ton en Engvall, 2002).
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Uit het ver le den  

VINK EN SPORT VIER HON DERD JAAR GE LE DEN

Hoe lang de vink en sport al be oe fend wordt in Vlaan de ren (voor al West-Vlaan de ren) valt niet te ach ter -

ha len. De oud ste be waard ge ble ven tekst die daar over han delt, komt uit Ie per en da teert uit 1595. Daar

werd toen op 1 mei ghe zong hen om Co nynck van de vog hels. Dat ge beur de in een hof waar ghe maect was

een perk jeg hens (te gen) een hag he ende afghes telt met een coor de. De vink en wa ren ‘gekorfd’. Men

beg hon ste met dat zes se sloech, tot ten ze ve nen. Antho ne Cot tyn werd key se re. Hij was im mers met te zel ve

vog he len twee jaer co nync ghe weist.

De vink eniers wa ren vro me lui in die tijd: Daer naer ghyng hen zy ter kerc ke St. Pie ters ende de vog he len

hyng hen by den oul taer. Of de beest jes daar nog verd er zong en ver telt het ver haal niet.

Bron: M. Broeck ho ve. De vink en sport in Vlaan de ren. Gent, 1969, p. 25.
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