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Cardiomiopatia congénita asociada al pelaje crespo en terneros Polled Hereford en Uruguay
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Summary.

Cardiomyopathy associated with a curly hair coat in
calves of the Polled Hereford breed is described for the first
time in Uruguay. The disease occurred in the calving season
of 1996 in a herd of 70 pedigree cows of the Polled Hereford
breed in Cerro Largo, Uruguay. The cows had been served
with a recently introduced pedigree Polled Hereford bull.
Four calves that were affected at birth with a tight, curly
hair coat, showed clinical signs of depression, dyspnoea,
and exercise intolerance at few hours or days of life. Three
of the calves died at 1, 3 and 5 days postpartum and the
other was euthanized at 15 days of life. Postmortem
examination in two calves showed a marked cardiomegaly
characterized by increased cardiac weight (415 and 550
gr, respectively, both with a cardiac weight / birth weight
ratio >1.5%), ventricular hypertrophy, subendocardial
fibrosis, and a reduction in one hearth or dilatation in the
other, in left ventricular chamber volume. Microscopic
examination showed markedly attenuated and disorganised
myocytes, ventricular fibrosis, and lesions of chronic cardiac
insufficiency in the liver, lung and spleen. Incomplete
analysis of the pedigree demonstrated a common ancestor
for the bull and two dams.

Introduccion

La cardiomiopatia asociada al pelaje crespo en una
enfermedad congénita letal descripta en terneros de raza
Polled Hereford y Hereford en Australia.2, 7 La misma es
aparentemente bastante comun en ese pais, pudiendo su
incidencia superar el 2.2% anual en algunos rodeos.2 La
enfermedad es de origen genético y se transmite como
una caracteristica autosdmica simple recesiva.1, 4 La etio-
logia se cree debida a una mutacién en los genes que
codifican las proteinas sarcoméricas, aunque el gen
involucrado no ha sido aun identificado.4 Los terneros afec-
tados pueden ser identificados al nacimiento por su pelaje
denso, muy distintivo, descrito indistintamente como "en-
crespado”, "enrulado” "rizado”, o "ensortijado”. A los po-
cos dias de nacidos los animales muestran dificultad res-
piratoria, arritmias ventriculares y muerte subita, a veces
inmediatamente después de un ejercicio.2, 7, 10 Otros
presentan signos progresivos de insuficiencia cardiaca
congestiva y pueden sobrevivir hasta los 6 meses de edad.2,
7 El hallazgo patolégico mas distintivo es un marcado agran-
damiento y engrosamiento del musculo cardiaco que es
especialmente mas severo en los ventriculos y el tabique
interventricular.2, 7 Histoldgicamente hay desorganizacion
en la arquitectura de las fibras musculares, hipertrofia y

atrofia, y fibrosis extensa que puede producir cicatrices
macroscéopicamente visibles.1, 5§ Otra enfermedad heredi-
taria del miocardio descripta en bovinos es la cardiomiopatia
dilatada que afecta animales adultos de la raza Holando y
al bovino negro japonés con signos clinicos severos de
insuficiencia cardiaca congestiva.1, 3 Una cardiomiopatia
letal con pelo enrulado y queratoderma plantar similar al
de los terneros Hereford se ha reportado en nifios de fami-
lias de la isla griega de Naxos, otros paises mediterra-
neos, y en Ecuador ("Enfermedad de Naxos").5
Cardiomiopatias primarias no asociadas a alteraciones del
pelaje ocurren en felinos, caninos, y otras especies ani-
males.6, 8, 9

En el presente trabajo se reporta el primer diagnosti-
co de cardiomiopatia congénita asociada al pelaje crespo
en terneros de raza Hereford en Uruguay.

Datos Epidemioldgicos y Resultados

La enfermedad se diagnosticé en octubre y noviem-
bre de 1996 en una cabafa Polled Hereford del departa-
mento de Cerro Largo. Se afectaron en total 4 terneros, 2
machos y 2 hembras, de un plantel de 70 de vacas de
plantel, servidas en su mayoria con un toro de 3 afos de
edad, recientemente adquirido por la cabaria. Tanto las
madres de los terneros como el toro eran de pedigri
inscripto. Los terneros afectados mostraron al nacimiento
un pelaje crespo, denso, muy evidente y distintivo que con-
trastaba notablemente con el pelaje normal (Figura 1). La
pigmentacion y el color del manto piloso y la piel eran
normales y dentro del estandar de la raza. No habia regis-
tros o no se recordaban casos similares anteriores en la
cabana. Al nacer o a los pocos dias los animales presen-
taron debilidad, agitacion, dificultad respiratoria y disnea,
decubito prolongado, y marcada intolerancia frente al ejer-
cicio o el calor. Los terneros murieron al dia 1, 3, y 5 de
nacidos y otro fue sacrificado a los 15 dias de vida, pre-
sentando dificultad respiratoria, corrimiento ocular y esca-
sa diarrea. El examen post mortem realizado en 3 de los 4
animales afectados mostré como hallazgo mas significati-
vo una marcada cardiomegalia caracterizada por el cora-
z6n extremadamente musculoso y agrandado. En dos ter-
neros en los que el corazén se investigd cuidadosamente,
la razén entre el peso del corazén y el peso al nacer fue de
1.53% (415 gr. peso corazon y 27 Kg. peso al nacer) y
1.51% (550 gr. peso corazon y 46 Kg. peso al nacer), res-
pectivamente, valores que exceden ampliamente el rango
de referencia normal en bovinos (promedio 0.48%, rango
0.30-0.66%). Uno de los corazones tenia areas palidas
extensas en el miocardio, estaba fibroso y firme al corte, y
presentaba severa hipertrofia de tipo concéntrica caracte-
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rizada por el engrosamiento de las paredes ventriculares,
tabique interventricular y musculos papilares, que
obliteraban casi completamente las cavidades de ambos
ventriculos (Figura 2). El corazén del segundo animal era
mas globuloso y presentaba una hipertrofia ventricular ex-
céntrica en vez de concéntrica, caracterizada por modera-
da dilatacion las cavidades ventriculares, espesamiento del
endocardio inmediatamente debajo del tracto adrtico, y
trombos y hemorragias en la valvula mitral (Figura 3).
Histolégicamente, los hallazgos mas significativos en am-
bos animales eran fibrosis del miocardio y una marcada
desorganizacion en la arquitectura de las fibras miocardicas,
las cuales se disponian en un patrén serpenteante en vez
de paralelo o en ondas extremadamente sinuosas y pro-
fundas (Figura 4). Las fibras miocardicas eran atréficas o
hipoplasicas, sumamente delgadas (<10-15 mm de espe-
sor), con estriaciones indistintas, y estaban separadas
entre si por un espacio claro, acelular, probablemente ede-
ma (Figura 5). Habia degeneracion, fragmentacion y des-
apariciéon del sarcoplasma, con colapso de la membrana
basal, cuyos restos persistian entre las fibras miocardicas
en formas de laminas paralelas levemente eosinofilicas
(Figura 6). En otras partes del miocardio habia fibras
marcadamente hipertréficas separadas entre si por tejido
conectivo fibroso. Otras lesiones de insuficiencia cardiaca
congestiva en ambos animales eran los pulmones
edematosos con gran cantidad de macrofagos cargados
de hemosiderina en los alvéolos ("células cardiacas"), el
higado con congestion venosa cronica caracterizada por
dilatacion sinusoidal, adelgazamiento y desaparicion de
los cordones hepaticos periacinares, y fibrosis alrededor
de la vena centrolobulillar (Figura 7), y el bazo con
esplenomegalia moderada y los vasos sanguineos de la
capsula y el parénquima muy congestivos y prominentes
(Figura 8).

Un analisis parcial del pedigri de las madres y del
toro sospechoso mostré que los animales provenian de 3
cabanas nacionales diferentes. El toro sospechoso y dos
de las madres tenian como ascendiente comun un toro
canadiense mientras que las otras 2 vacas compartian un
toro americano como ascendiente comun.

Conclusién

En conclusién, la cardiomiopatia asociada al pelaje
crespo es una enfermedad hereditaria que esta presente
en el rodeo Hereford de nuestro pais. El examen post
mortem debe realizarse en todos los terneros crespos que
mueren en los primeros meses de vida para confirmar las
lesiones en el musculo cardiaco. Para el control de la en-
fermedad deben desarrollarse métodos de diagnodstico
genético apropiados e investigar la incidencia y difusion de
los genes involucrados.
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