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Zusammenfassung

Dieser Fallbericht beschreibt eine neue Erbkrankheit 
beim Braunvieh in der Schweiz. Diese auch beim Deut-
schen Fleckvieh als FH2 vorkommende Krankheit ent-
spricht einer beim Menschen als Fanconi-Bickel-Syn-
drom bekannten Glykogenspeicherkrankheit. Sie wird 
durch Mutationen im SLC2A2 Gen verursacht, das für 
den Glukosetransporter GLUT2 kodiert. Ein Original 
Braunviehkalb mit homozygotem Genotyp für die 
FH2-assoziierte SLC2A2 Leserasterverschiebung wird 
vorgestellt. Die klinische Untersuchung des Kalbes zeig-
te ein verzögertes Wachstum, Polyurie und Polydipsie 
sowie schlechte Fell- und Klauenhornqualität. Die pa-
thologische Untersuchung der Nieren zeigte makrosko-
pisch eine unilaterale Hypoplasie sowie eine Aufhellung 
der Rinde. Histologisch war eine Tubulonephrose der 
proximalen Tubuli sowie Protein- und Glukosehaltiger 
Inhalt sichtbar. Eine übermässige Glykogenspeicherung 
war in keinem Organ feststellbar. Diese histopathologi-
schen Befunde unterscheiden sich von den zuvor beim 
Fleckvieh beschriebenen Veränderungen. Beim be-
schriebenen Fall scheint primär eine Nierenfunktions-
störung die Wachstumsretardierung zu erklären. Den 
Züchtern steht ein direkter Gentest zur Ausmerzung des 
Defektallels zur Verfügung.

Schlüsselwörter: Rind, Minderwuchs, Glykogenspeicher-
krankheit, SLC2A2, GLUT2, FH2, Gendefekt

Fanconi-Bickel-Syndrom: a novel  
genetic disease in Original Braunvieh

This case report describes a new genetic disease of the 
Braunvieh breed in Switzerland. The bovine disorder 
also occurs in German Fleckvieh, and corresponds to 
human Fanconi-Bickel syndrome which is an inherited 
glycogen storage disease caused by mutations of the 
 SLC2A2 gene encoding the glucose transporter GLUT2. 
This case report describes a single affected Original 
Braunvieh calf genotyped as homozygous for the 
FH2-associated SLC2A2 frame shift mutation. The clin-
ical examination showed stunted growth, polyuria and 
polydipsia, as well as poor claw horn and coat quality. 
Necropsy revealed a pale cortex of the kidneys and a 
unilateral renal hypoplasia. Histology showed tubulo-
nephrosis of the proximal tubules with protein- and 
glucose-rich contents. Glycogen accumulation was not 
evident in any organ. This finding is different from the 
reported lesions in two previously described GLUT2-de-
ficient Fleckvieh heifers. In the presented case, growth 
retardation mainly seems to be associated with renal 
dysfunction. A direct gene test is available to eliminate 
the mutant allele from the population.

Keywords: cattle, stunted growth, glycogen storage disease, 
SLC2A2, GLUT2, FH2, genetic defect

Einleitung

Das Fanconi-Bickel-Syndrom ist eine autosomal rezes-
siv vererbte Störung des Kohlenhydratstoffwechsels. 
Beim Menschen wurde diese Erbkrankheit erstmals 
1949 durch den Schweizer Kinderarzt Guido Fanconi 
und seinen Assistenten Horst Bickel beschrieben (Fan-
coni und Bickel, 1949). Sie zeichnet sich aus durch 
Hepatomegalie infolge einer Glykogenakkumulation in 
der Leber, Glukose- und Galaktoseintoleranz, postpran-

diale Hyperglykämie mit Hypoglykämie zwischen den 
Mahlzeiten, tubuläre Nephrose sowie kleine Körper-
grösse. Laboranalytisch fallen vor allem Glukosurie, 
begleitet von Hyperaminoacidurie, Hyperphosphatu-
rie, Hyperkalzurie, Proteinurie und eine metabolische 
Azidose auf. Im Lebergewebe lassen sich erhöhte Men-
gen an Glykogen nachweisen. Beim Menschen ist die 
Krankheit selten und mit entsprechender Diät, die 
hauptsächlich aus häufigen Mahlzeiten und dem Ersatz 
der über die Nieren verlorenen Mineral- und Nährstof-
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das Kalb viel Wasser trank und viel Harn absetzte. Die 
weitere klinische Untersuchung sowie die ultrasonogra-
phische Untersuchung der Leber waren ohne Besonder-
heiten. Ein 1 Tag jüngeres, gesundes Kalb der gleichen 
Rasse wurde in der Klinik vergleichend mit untersucht.

Labortechnische Untersuchungen

Die Resultate der nach Routinemethoden durchgeführ-
ten hämatologischen und blutchemischen Analysen 
sind im Anhang in Tab. 1 aufgeführt. Im Blut zeigte sich 
eine leichtgradige mikrozytäre, hypochrome Anämie 
und eine leichtgradige Thrombozytose. In der Blutche-
mie fielen vor allem eine Azotämie und eine Hyper-

Abbildung 1: 3-Monate altes Original Braunviehkalb mit 
Fanconi-Bickel-Syndrom. A: Das Kalb zeigt ein struppiges 
Haarkleid, Durchtrittigkeit in den Fesseln sowie zu lange 
und gerillte Klauen. B: Im Wachstum stark zurückgeblie be-
nes Original Braunviehkalb mit Fanconi-Bickel-Syndrom 
(links) im Vergleich zu einem gleichaltrigen Kontrolltier der-
selben Rasse (rechts).

fe besteht, ist die Prognose günstig (Santer et al., 1998, 
2002).

Beim Menschen wurden verschiedene rezessiv vererbte 
Mutationen im SLC2A2 Gen, das für den Glukosetrans-
porter Typ 2 (GLUT2) kodiert, als Ursache für das Fan-
coni-Bickel-Syndrom identifiziert (Santer et al., 1997, 
2002). Ein GLUT2 Funktionsverlust bewirkt in den 
betroffenen Zellen eine Glykogenakkumulation und 
konsekutive Zellfunktionsstörung (Santer et al., 1998).

Beim Fleckvieh wurde 2015 erstmals eine als FH2 be-
zeichnete Mutation im bovinen SLC2A2 Gen beschrie-
ben (Pausch et al., 2015). Diese rezessiv vererbte Le-
serasterverschiebung führt zu einem frühzeitigen 
Translationsabbruch und erklärt eine dem humanen 
Fanconi-Bickel-Syndrom entsprechende Erbkrankheit 
beim Fleckvieh. Bislang wurden zwei homozygot be-
troffene Fleckviehstiere im Alter von 9 und 15 Monaten 
detailliert beschrieben (Pausch et al., 2015; Burgstaller 
et al., 2016).

Dieser Fallbericht beschreibt erstmalig das Auftreten 
einer dem Fanconi-Bickel-Syndrom ähnlichen Erb-
krankheit beim Braunvieh.

Anamnese

Im April 2017 wurde ein 3-Monate altes, männliches 
Kalb der Rasse Original Braunvieh zur Untersuchung 
an die Wiederkäuerklinik der Vetsuisse Fakultät Bern 
überwiesen. Es zeigte anamnestisch ein verzögertes 
Wachstum mit schlechter Fresslust, schlechte Klauen-
hornqualität sowie Polyurie und Polydipsie.

Klinische Untersuchung

Bei der klinischen Untersuchung war das Tier in schlech-
tem Allgemeinzustand, abgemagert und zeigte ein lan-
ges, mattes und struppiges Haarkleid (Abb. 1A). Im 
Vergleich zu einem gleichaltrigen Tier derselben Rasse 
zeigte das Kalb ein deutlich verzögertes Wachstum mit 
proportional zu grossem Kopf (Abb. 1B). Das erkrank-
te Kalb wog zum Zeitpunkt der Untersuchung 66 kg, 
wogegen das gleichaltrige gesunde Kontrolltier 149 kg 
schwer war. Als weitere pathologische Befunde wurden 
Durchtrittigkeit in den Fesselgelenken, ein leicht aufge-
krümmter Rücken, klammer Gang, schlechte Klauen-
hornqualität mit Bildung von Pantoffelklauen (Abb. 1A), 
Durchfall, Lecksucht, leicht verstärkte inspiratorische 
Lungengeräusche, eine schlechte Pansenfüllung und 
-schichtung, sowie Polyurie und Polydipsie erhoben. 
Eine genaue Messung der Trinkmenge und der Harn-
menge war nicht möglich, es war aber augenfällig, dass 
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phosphatämie auf. Die Insulinkonzentration lag unter 
0.1 μU/ml und damit unterhalb der Nachweisgrenze, 
während das Kontrollkalb eine Insulinkonzentration 
von 0.7 μU/ml aufwies. Die Konzentration der freien 
Fettsäuren des kranken Kalbes lag bei 0.38 mmol/l, was 
sich kaum von der Konzentration des gleichaltrigen ge-
sunden Kontrollkalbes unterschied (0.36 mmol/l).

Der Urin des erkrankten Tieres war klar und auffällig 
farblos. Das spezifische Gewicht betrug 1.010 g/ml 
(Kontrollkalb 1.027 g/ml) und der pH lag bei 5 (Kon-
trollkalb 7.6). Im Urin wurden neben grossen Mengen 
an Glukose und Protein auch einige amorphe Kristalle 
nachgewiesen. Die fraktionelle Exkretion von Kalium 
war beim erkrankten Kalb im Vergleich zum gleich-
altrigen gesunden Kontrollkalb fast fünffach erhöht. Die 
fraktionelle Exkretion von Natrium und Chlorid war 
um einen Faktor 10 erhöht. Der genaue Verlust der Elek-
trolyte über den Harn konnte nicht berechnet werden, 
da eine zuverlässige Messung der Harnmenge nicht 
möglich war.

Genetische Untersuchung

Neben dem in diesem Fallbericht vorgestellten Kalb gab 
es auf dem Herkunftsbetrieb 3 Monate zuvor ein weite-
res, weibliches Kalb mit verzögertem Wachstum, wel-
ches im Alter von 5 Monaten vorzeitig geschlachtet 
wurde. Dieses Kalb konnte leider nicht untersucht wer-
den, jedoch lagen dem Zuchtverband Haarwurzelpro-
ben für eine genetische Analyse vor. Beide Tiere stamm-
ten vom selben Vater ab und die Mütter waren väterliche 
Halbschwestern (Abb. 2). Weiterhin stammen die Käl-
ber aus Inzuchtverpaarungen, es konnte ein gemeinsa-
mer männlicher Vorfahre in der Abstammung festge-
stellt werden, welcher vier bzw. fünf Generationen 
zurückliegt (Abb. 2). Im Rahmen der routinemässig vom 
Zuchtverband durchgeführten DNA-Genotypisierung 
für die genomische Selektion wurden 2016 erstmals he-
terozygote Träger für die beim Fleckvieh vorkommende 
FH2-Mutation in der Schweizer Braunviehpopulation 
diagnostiziert. Insgesamt wurden bislang 125 Anlage-
trägern beim Braunvieh bestimmt, darunter der Vater 
und mütterliche Grossvater des in dieser Studie vorge-
stellten Tieres sowie der gemeinsame Vorfahre beider 
Kälber. Nach Angaben der Qualitas AG (Zug) liegt die 
Häufigkeit des FH2-Defektallels bei momentan 4’228 
genotypisierten Tieren in der Schweiz bei ca. 5% in der 
Original Braunviehpopulation und bei ca. 0.04% in der 
übrigen Braunviehpopulation.

Die Isolierung von genomischer DNA aus Haarwurzel-
proben oder Blut wurde mit dem Maxwell Kit (Promega, 
Dübendorf ) gemäss Anleitung durchgeführt. Die Se-
quenzanalyse der publizierten Mutation im Exon 7 des 

SLC2A2 Gens wurde wie von Pausch et al. (2015) be-
schrieben mittels PCR und anschliessender direkter 
Sequenzierung auf dem 3730 DNA-Analyzer (Thermo-
fisher, Reinach) durchgeführt. Dabei konnte gezeigt 
werden, dass sowohl der hier präsentierte Fall als auch 
das zuvor geschlachtete Kalb jeweils zwei Kopien des 
mutierten Allels aufwiesen und somit homozygot für 
die FH2-assoziierte Mutation im SLC2A2 Gen waren. 
Dabei handelte es sich um die exakt gleiche Mutation 
wie beim Fleckvieh mit einer Deletion von 8 Basenpaa-
ren und stattdessen einer Insertion von 4 anderen Ba-
senpaaren, was zu einer Leserasterverschiebung und in 
der Folge zu einer frühzeitigen Termination der Protein-
translation führt.

Pathologische Befunde

Aufgrund des schlechten Allgemeinzustands und der 
aussichtslosen Prognose wurde das erkrankte Kalb eut-
hanasiert und mittels Sektion pathologisch untersucht. 
Obwohl das Tier äusserlich abgemagert erschien, war im 
Abdomen, insbesondere perirenal, eine mittlere bis 

Abbildung 2: Die Stammbaumskizze des betroffenen Kalbes 
weist auf das Vorliegen eines rezessiven Erbgangs hin. Das 
untersuchte Kalb (Fall) stammt aus einer Inzuchtverpaa-
rung. Ein weiteres, ähnlich erkranktes Kalb (Verdachtsfall) 
konnte nur genetisch untersucht werden. Der gemeinsame 
männliche Vorfahre sowie 3 weitere verwandte Stiere, 
darunter der Vater beider Kälber, wurden zuvor als Anlage-
träger für die FH2-assoziierte SLC2A2 Mutation bestimmt 
(schwarz-weisse Symbole). Der Genotyp der weiteren Tiere 
(Fragezeichen) ist unbekannt. Symbole für männliche Tiere 
quadratisch, für weibliche rund.
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grosse Menge an Fettgewebe vorhanden. Die Leber war 
makroskopisch in Form, Farbe und Grösse unauffällig. 
Die linke Niere war deutlich verkleinert und wies eine 
verminderte Anzahl Renkuli auf und bei beiden Nieren 
war ein relativ schmaler, hellbraun verfärbter Kortex 
vorhanden. Die Klauen aller 4 Gliedmassen waren deut-
lich verlängert und wiesen im Wandhorn Querrillen auf 
(Abb. 1A).

Histologisch war in beiden Nieren eine vorwiegend die 
proximalen Tubuli betreffende Tubulonephrose, eine 
leichtgradige lymphozytäre interstitielle Nephritis sowie 
eine als Glykoproteinurie interpretierte vermehrte 
 Sekretausscheidung in den Sammelrohren sichtbar 
(Abb. 3). Die Epithelzellen der proximalen Tubuli 
enthielten teilweise intrazytoplasmatisches braunes Ma-
terial, welches in der PAS-Reaktion positiv und in der 
Diastase-PAS-Reaktion negativ war. Die Leber wies eine 
normale Architektur auf, wobei die Hepatozyten ein 
leichtgradig schaumig aufgelockertes Zytoplasma besas-
sen, aber nicht vergrössert waren (Abb. 4). Dieses schau-
mige intrazelluläre Material war in der PAS-Reaktion 
positiv und in der Diastase-PAS-Reaktion negativ. Die 
Menge und das Verteilungsmuster dieses als Glykogen 
interpretierten Materials waren in etwa dem Alter und 
der Tierart entsprechend, wie ein Vergleich mit der Leber 
eines 6 Wochen alten Kontrollkalbes aus dem Patholo-
gie-Archiv zeigte (Abb. 4D). Alle übrigen Organe inklu-
sive Pankreas, Darm und Wachstumsfugen der Röhren-
knochen waren histologisch unauffällig

Diskussion

Dieser Fallbericht beschreibt erstmalig ein Kalb der Ras-
se Braunvieh mit einer Mutation im SLC2A2 Gen, das 
mit dem Fanconi-Bickel-Syndrom beim Mensch assoziiert 
ist. Die festgestellte Mutation beim Braunvieh entsprach 
genau derjenigen, die zuvor schon als FH2 beim Fleckvieh 
identifiziert worden war. Dieser Fallbericht liefert somit 
ein weiteres Beispiel für einen rezessiven Erbfehler, der 
über Rassen hinweg aufritt. Kürzlich wurde ein zunächst 
beim Braunvieh entdeckter rezessiver Erbfehler (BH2) 
auch vereinzelt beim Fleckvieh in Bayern beobachtet 
(Schwarzenbacher et al., 2016). Dieses weist auf einen 
vermutlich sehr alten Ursprung der verantwortlichen 
Mutationen vor der Bildung der Rassen Fleckvieh und 
Braunvieh hin. Alternativ könnte in der jüngeren Vergan-
genheit vereinzelt nicht dokumentierte Zuchttieraustau-
sche zwischen den Rassen stattgefunden haben. Interes-
santerweise wurde die Mutation im vergangen Herbst 
beim Braunvieh zunächst eher zufällig im Rahmen der 
Genotypisierung für die genomische Selektion als seltene 
Variante seitens des Zuchtverbands entdeckt. Dieses er-
folgte nachdem diese Mutation zuvor in Bayern beim 
dortigen Fleckviehrind beschrieben wurde und danach 
routinemässig alle potentiellen Zuchttiere aus verschiede-
nen Rassen hierfür genotpyisiert wurden. Somit liefert 
der Fallbericht ein Beispiel für diese neue Herangehens-
weise zum Aufspüren von Erbfehlern beim Rind. 

Die klinischen Befunde des untersuchten Braunviehkal-
bes decken sich stark mit den von Pausch et al. (2015) 
und Burgstaller et al. (2016) beschriebenen FH2-homo-
zygoten Fleckviehrindern. Die betroffenen Fleckviehtie-
re zeigten deutlichen Minderwuchs, hatten einen vermin-
derten Hautturgor, sowie Polyurie und Polydipsie. Eines 
von den zwei untersuchten Fleckviehrindern war wie das 
Braunviehkalb anämisch, was im Falle des Braunviehs 
am ehesten durch die anamnestisch geringe Futterauf-
nahme und einen vermuteten Eisenmangel erklärt wer-
den kann. Die leichtgradige Erhöhung der Thrombozy-
tenzahl und des Gesamtproteins im Blut kann durch eine 
auch bei den Fleckviehtieren beschriebene Dehydratation 
erklärt werden. Burgstaller et al. (2016) fanden bei der 
Sektion des 9-Monate alten Tieres eine Leberzirrhose, 
während das 15-Monate alte Tier nur eine mässig brüchi-
ge Leber zeigte, zusätzlich aber eine Hepatomegalie. 
Histologisch wiesen diese beiden Tiere in der Leber eine 
hochgradige Glykogenakkumulation auf. Die Nieren 
wurden nur beim älteren Tier makroskopisch als fleckig 
und brüchig beschrieben, während die Nieren des jünge-
ren Tieres makroskopisch nicht als verändert beschrieben 
wurden (Burgstaller et al., 2016). Bei beiden Tieren wur-
de vermehrt Glykogen in den Nieren nachgewiesen. Im 
Gegensatz dazu war bei dem hier vorgestellten Braun-
viehkalb die Leber nicht vergrössert oder anderweitig 
verändert. Weder in der Leber noch in den Nieren war 

Abbildung 3: Histologisches Bild der Nieren des betroffenen Kalbes. A): Die proximalen 
Tubuli zeigen eine zytoplasmatische Einlagerung von braunem, PAS-positivem Material 
sowie unterschiedlich grosse Epithelzellen (Pfeilspitzen). Die Sammelrohre enthalten 
eosinophiles Sekret (*). Im Interstitium ist vermehrt Bindegewebe und ein geringgradiges 
Lymphozyteninfiltrat (LZ) vorhanden. HE-Färbung (200×). B): Die Basalmembranen der 
Tubuli sind verdickt (Pfeile). Das intrazytoplasmatische braune Material in den proxima-
len Tubuli ist PAS-positiv (Pfeilspitzen). PAS-Reaktion (200×). C): Die Sammelrohre sind 
dilatiert und enthalten PAS-positives, Diastase-resistentes Sekret und abgeschilferte 
Epithelzellen(*). Diastase-PAS-Reaktion (200×).
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lenden Glykogenakkumulation in Leber und Niere lässt 
sich dieser Unterschied vielleicht auf das unterschiedli-
che Alter der untersuchten Fälle zurückführen. Warum 
bei den Fleckviehtieren keine Klauenproblematik auftrat 
bleibt unklar. In Anbetracht der übereinstimmenden 
genetischen sowie der mehrheitlich bzw. teilweise über-
einstimmenden klinischen und pathologischen Befunde 
in den beiden Rassen, kann davon ausgegangen werden, 
dass es sich um das gleiche Syndrom mit rassespezifi-
scher Manifestation handelt.

Schlussfolgerung

Der vorgestellte Fall eines Kalbs mit verzögertem Wachs-
tum hat nach vollständiger klinischer, pathologischer und 
genetischer Abklärung erstmals das Vorhandensein des 
zuvor beim Fleckvieh in Deutschland als FH2 bezeichne-
ten SLC2A2-assoziierten Fanconi-Bickel-Syndroms beim 
Braunvieh in der Schweiz nachgewiesen. Die Mutation 
wurde im Rahmen der Genotypisierung für die genomi-
sche Selektion als seltene Variante beim Braunvieh ent-
deckt und steht deshalb bereits als Werkzeug zur Selek tion 
dieser genetisch bedingten Erkrankung zur Verfügung.
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eine übermässige intrazelluläre Glykogenspeicherung 
vorhanden. Dies könnte mit dem jungen Alter des Braun-
viehkalbes erklärt werden, da eine Glykogen-Akkumula-
tion progressiv verläuft und die beiden beschriebenen 
Fleckvieh-Kälber bereits älter waren (Pausch et al., 2015). 

Das hier vorgestellte Braunviehkalb zeigte unilateral eine 
Hypoplasie der Niere, was bei den Fällen der Rasse Fleck-
vieh nicht beschrieben wurde. Es handelt sich hierbei 
möglicherweise um eine angeborene Missbildung, welche 
nicht zwingend mit der Mutation in Verbindung steht. 
Die histologisch festgestellte Tubulonephrose wurde hin-
gegen zuvor beim Fleckvieh beschrieben (Burg staller et 
al., 2016). Sowohl beim einen erkrankten Fleckviehtier, 
wie auch beim erkrankten Braunviehkalb wurden massiv 
erhöhte Werte bei der fraktionellen Exkretion von Natri-
um, Kalium und Chlorid gemessen, was auf einen starken 
Verlust von Elektrolyten über den Harn hindeutet. Hier-
bei gilt zu beachten, dass die hohe Kreatininkonzentra-
tion im Serum und die niedrige Kreatininkonzentration 
im Harn den Wert erhöhen und die Interpretation er-
schweren. Das Braunviehkalb hatte zudem stark verlän-
gerte Klauen mit ringförmigen Einschnürungen des 
Wandhorns und konkaver Wand, vereinbar mit chroni-
scher Klauenrehe. Bei den betroffenen Fleckviehtieren 
wurde keine entsprechende Problematik beschrieben. 

Es kann davon ausgegangen werden, dass der durch die 
SLC2A2 Mutation bedingte Funktionsverlust des Glu-
kosetransporters GLUT2 mit grosser Wahrscheinlich-
keit die Ursache für die Symptome des Kalbes darstellt. 
Weil GLUT2 in Leber und Niere mehrheitlich für den 
Transport der Glukose aus der Zelle heraus verantwort-
lich ist, führt ein Ausfall von GLUT2 in der Regel zu 
einer Akkumulation von Glykogen in den betroffenen 
Zellen und in der Folge zu einem Verlust der Zellfunk-
tion (Santer et al., 2002). 

Die dadurch gestörte Leberfunktion führt zu Hepato-
megalie und Hyperglykämie. Beides ist zwar beim Men-
schen beschrieben, lag beim hier untersuchten Kalb aber 
nicht vor (Santer et al., 1998). In der Niere führt die 
Zellfunktionsstörung zu grossen Verlusten von Glukose, 
Elektrolyten und Wasser über die Nieren (Santer et al., 
2002) und nachfolgend zu einer Niereninsuffizienz mit 
den auch beim betroffenen Kalb vorhandenen typi-
schen Symptomen wie Azotämie, Polyurie, Polydipsie 
und Proteinurie (Santer et al., 2002). Es ist anzunehmen, 
dass der Verlust von Glukose und Elektrolyten im Harn 
zum verzögerten Wachstum und zu Mangelerscheinun-
gen (schlechte Fell- und Hornqualität) geführt hat. 

Obwohl das in diesem Fall untersuchte Braunviehkalb 
und die zuvor beschriebenen Fälle beim Fleckvieh exakt 
die gleiche Mutation aufweisen, ist das klinisch-patho-
logische Bild teilweise unterschiedlich. Im Fall der feh-

Abbildung 4: Histologisches Bild der Leber des betroffenen Kalbes und eines 6 Wochen 
alten Kontroll-Kalbes. A): Betroffenes Kalb, insbesondere die midzonären Hepatozyten 
weisen ein schaumig aufgelockertes Zytoplasma auf. HE-Färbung, 200×. B): Betroffenes 
Kalb, Die midzonären Hepatozyten reagieren deutlich, die zentrilobulären und peripor-
talen Hepatozyten nur leichtgradig mit dem PAS-Reagens. PAS-Reaktion, 200×. C): Be-
troffenes Kalb, Das intrazytoplasmatische Material ist Diastase-sensitiv und wird daher 
als Glykogen interpretiert. Diastase-PAS-Reaktion, 200×. D): Kontroll-Kalb, Der Gehalt an 
PAS-positivem Material in der Leber ist etwa vergleichbar mit dem des betroffenen Kal-
bes. PAS-Reaktion, 200×.
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Fanconi-Bickel-Syndrom: 
eine bislang unerkannte 

Erbkrankheit beim Braun-
vieh

S. Joller et al.
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