Viktig information om den arftliga 6gonsjukdomen PRA

| borjan av 2010 diagnosticerades for forsta gangen i Sverige en Bullmastiff med den arftliga
o6gonsjukdomen PRA. (F6r mer information om PRA se faktarutan nedan.)

Bara nagon manad senare diagnosticerades ytterligare en Bullmastiff med PRA. De tva hundarna ar
mycket narbesldktade - de har samma pappa och mammorna dr mor och dotter. For att utesluta att
nagot misstag skett skickades den ena hunden till professor Kristina Narfstrom som &r en av varldens
framsta specialister pa just PRA. Diagnosen faststilldes. Aven den andra hunden underséktes en
extra gang av en specialist pa PRA for att utesluta att misstag skett vid diagnosticeringen.

Da den form av PRA som tidigare finns beskriven pa Bullmastiff har dominant arvsgang och gar att
identifiera med ett enkelt blodprov, skickades ett gentest till Optigen i USA. Detta kom dock tillbaka
negativt, vilket innebar att det ar en recessiv form av PRA det handlar om. Denna form av PRA finns
inte tidigare beskriven pa Bullmastiff och vi har darfor gatt langsamt fram och gjort allt som star i var
makt for att sakerstélla att diagnoserna verkligen ar korrekta innan vi nu gar ut med information.

Men nu star vi alltsa infor fullbordat faktum med sdkra diagnoser och negativt gentest och maste
lagga upp nagon form av handlingsplan. Professor Kristina Narfstrom har lovat att vara klubbens
sakkunniga i arbetet framat och klubben rekommenderar darfér att man, i det fall en 6gonveterinéar
hittar eventuella hundar med PRA-liknande férandringar i 6gat, kontaktar bade henne och klubben
samt skickar in ett blodprov till Uppsala enligt information nedan.

PRA dr en allvarlig sjukdom. Och den ar alltid arftlig. De drabbade hundarna blir med tiden helt blinda
och det finns ingen bot. Samtidigt ska vi komma ihag att vi just nu inte har mer an tva konstaterade
fall sa sjukdomen ar i dagsldget inte speciellt utbredd. Det finns salunda ingen anledning till panik och
forhoppningsvis kan vi begransa problemet med sund och genomtankt avel.

Det gar dock inte att komma ifran att vi sitter pa en tickande genetisk bomb. Pappa till de bada
hundarna ar hanen Dynamic Force Joint Venture och han dr den mest anvdanda hanen nagonsin i
Sverige. Han ar dven den hane som idag har flest avkommor i avel. | dagslaget har 12 av hans
avkommor fatt valpar, varav flera mer an en kull. Siffran hamnar i ratt perspektiv om man jamfor
med att det i skrivande stund (juli 2010) hittills registrerats sju kullar i ar. Nar man dessutom tar i
beaktande att ca 30 procent av de valpar som féddes saval 2009 som 2008 ar efter avkomma till just
Dynamic Force Joint Venture ar det latt att se problemets omfattning. Mammorna till de bada
hundarna ar Rambull's Doris Day och hennes dotter Zunzies Etna. Denna tiklinje har dock ett
begrdnsat genomslag i den svenska avelsbasen (forutom tikarna ovan har tva avkommor till kind PRA
béarare - varav en helsyster till PRA-drabbad hund - gatt i avel och producerat sammanlagt 17 valpar
under 2008 och 2009).

Idag har vi alltsa tre kdnda anlagsbéarare for PRA i Sverige samt tva hundar med konstaterad PRA.
Agarna och uppfédarna till dessa hundar har meddelats av klubben. Kennel Toybell (dgare till
Dynamic Force Joint Venture) och Kennel Zunzies (agare till de tva tikarna) lovade redan i maj att
informera sina valpkodpare respektive de uppfédare som anvant den aktuella hanen eller avkommor
till tikarna i avel, sa att alla som dger hundar ur dessa linjer &r medvetna om problemet.

Om vi bara har tva konstaterade fall - varfor gar vi da ut med denna information och ett
atgardsprogram. Jo — som vi forklarade ovan &r problemet potentiellt mycket stort eftersom det
bland annat ar en intensivt anvand hane som visat sig vara anlagsbarare.



En kort forklaring av arftligheten ser ut sa har. For att en hund ska fa PRA kravs att bada foraldrarna
ar anlagsbarare. Men dven en hund som aldrig sjalv utvecklar PRA utan bara bar pa anlaget ar ett
stort problem for avelsbasen. Statistiskt sett bar ndmligen 50 procent av alla avkommor till en kdnd
anlagsbérare pa anlaget till PRA dven om denna bara parats med icke anlagsbérare.

De hundar som bara bér pa ett anlag blir aldrig sjalv sjuka. Man upptécker bara att de bar pa anlaget
genom att de, som nu skett, paras med en annan anlagsbéarare. Da utvecklar namligen statistiskt sett
25 procent av dess valpar PRA (de far alltsa en dubbel uppséttning av den gen som ger upphov till
sjukdomen) och ytterligare 50 procent av valparna i denna kull kommer att vara anlagsbéarare (ocksa
det statistiskt sett).

For tydlighetens skull upprepar vi kdrnan i problemet: en helt frisk hund som bar pa ett PRA-anlag
paras med en hund utan PRA-anlag. HALFTEN av valparna blir (statistiskt sett) anlagsbarare och av
dessas valpar blir 50 procent anlagsbarare etc etc. Det innebar att om man ser till Dynamic Force
Joint Ventures genomslag i var avelsbas, att vi redan har en stor mangd anlagsbéarare for PRA i landet.

Ju fler hundar i avelsbasen som bar pa dessa anlag, desto storre ar risken att tva anlag mots i
framtiden och att vi far se betydligt fler sjuka hundar.

Vad kan vi da gora? Efter samrad med ett flertal 6gonveterindrer samt SKK och professor Narfstrom
rekommenderar klubben féljande.

Blodprov och kartlaggning

Det ar idag helt omojligt att identifiera en anlagsbarare till den recessiva form av PRA vi nu fatt in i
rasen med hjalp av gentest, da bara den gen som ger upphov till den dominanta formen av PRA ar
identifierad hos Bullmastiff. Det pagar dock ett forskningsarbete for att identifiera
sjukdomsframkallande gener hos SLU i Uppsala och professor Narfstrom har varit vanlig nog att
hjalpa oss att fa bli del av detta. Om en hund konstateras ha PRA ska man be veterindren ta ett
blodprov (ett EDTA ror och ett serum rér) och skicka till Biobanken (c/o Tomas Bergstrém,
Husdjursgenetiska Laboratoriet, SLU, Box 7023, 750 07 Uppsala). Samtidigt ska medskickas en kopia
pa 6gonundersdkningsintyg och en kopia pa stamtavlan. Djurdgarna och den provtagande
veterindren ska ocksa fylla i ett medgivaravtal som kan laddas ned fran:
http://hunddna.slu.se/medverka/img/Medgivaravtal.pdf

Dessutom ar det viktigt att sa8 manga som majligt av anlagsbararnas avkommor och barnbarn
ogonlyses av en veterindr med speciell kompetens att diagnosticera arftligt betingade
o6gonsjukdomar. Klubben uppskattar om ni hundagare och uppfddare kunde bista rasen med denna
s& viktiga insats for Bullmastiffens framtid. Ogonlysningsresultaten ska i sedvanlig ordning
rapporteras in till SKK. Dessutom: om nagon hund ur dessa linjer (frisk eller med PRA) maste avlivas
konstaterar professor Narfstrom ocksa att det skulle vara mycket vardefullt att ta tillvara 6gonen for
det framtida forskningsarbetet. Kontakta klubben for mer information.

Avelsrekommendationer

(i samtliga fall galler att dven &gare till avkommor av hundar som omfattas av informationen nedan
ska underrattas av respektive uppfodare)

Hundar drabbade av PRA ska omedelbart tas ur avel

Avkommor till hund drabbad av PRA ska omedelbart tas ur avel. (Dessa ar namligen till 100 procent
béarare av sjukdomsanlaget.)


http://hunddna.slu.se/medverka/img/Medgivaravtal.pdf

Syskon till hundar med konstaterad PRA ska omedelbart tas ur avel.
Kédnda anlagsbarare for PRA ska omedelbart tas ur avel.

Avkommor till kinda anlagsbarare for PRA bor anvandas i avel sparsamt och med férnuft. Eller som
SKK tidigare uttryckt det: “Som uppfodare ska man vara restriktiv och inte avla pa hundar med for
mycket PRA-anlag eller troliga PRA-anlag bakat i stamtavlan.” Speciellt viktigt 4r ocksa att om man
det att det finns en kdnd anlagsbarare i den ena stamtavlan undvika att para med en hund som ocksa
har en kand anlagsbéarare nagonstans i sin stamtavla.

Néra slaktskapsavel (sa kallad linjeavel) pa kdnda anlagsbéarare for PRA eller deras nara slaktingar ska
undvikas.

Avkommor samt barnbarn till kinda anlagsbarare for PRA ska 6gonlysas av 6gonveterinar (en lista pa
veterinarer med kompetens att diagnosticera arftliga 6gonsjukdomar finns pa www.skk.se) innan de
tas i avel samt 6gonlysas en gang arligen darefter. (Detta eftersom PRA dven kan upptrada efter den
alder da hunden gjort sin avelsdebut och det géller att fanga in dven dessa fall sa att vi kan undvika
att problemet vaxer.)

Ogonlysningsintyg skickas per automatik in till SKK och &r giltiga i ett ar. Vill du f3 hunden uppférd
som 6gonlyst dven hos oss — kontakta webmaster sa lagger vi upp det pa hemsidan.

Observera att det faktum att en hund ar 6gonlyst ua inte innebar att den ar fri fran ett eventuellt
PRA-anlag. Det betyder bara att den inte utvecklat sjukdomen PRA. Det finns idag inget satt att
avgora om en hund ér fri fran PRA-anlag eller inte. Att vi anda rekommenderar 6gonlysning beror pa
att sjukdomen ar sa langsamt framskridande att den i de allra flesta fall gar att se i 6gat langt innan
hunden far nagra kliniska problem.

Genom att 6gonlysa hoppas vi alltsa kunna fanga in eventuella hundar som boérjat utveckla PRA innan
de far avkomma.

Registrering av anlagsbarare

PRA ir en sjukdom som MASTE rapporteras in till SKK och som registreras centralt i deras register.
Kédnda anlagsbéarare och darmed uteslutna ur fortsatt avel ar (listan kommer givetvis uppdateras om
fler fall dyker upp).

Hanar:

Dynamic Force Joint Venture (avkomma med PRA)
Zunzies Carl Gustav (konstaterad PRA)

Zunzies Anton (konstaterad PRA)

Tikar:
Rambull's Doris Day (avkomma med PRA)
Zunzies Etna (avkomma med PRA)

Vad d@r PRA?

PRA &r en forkortning av Progressiv Retinal Atrofi, det ar en 6gonsjukdom som finns i flera raser och
resulterar i att hunden sa smaningom blir blind. Progressiv star for att sjukdomen inte dyker upp
fardigutvecklad utan symptomen 6kar efter hand. Symtomen upptrader ofta inte férrdan hunden
uppnatt vuxen alder. Ogats nathinna, med ett finare ord retinan omvandlar de bilder som kommer in
i 0gat till nervimpulser som skickas vidare via synnerven for bearbetning i hjarnan. Har finns tappar,
som svarar for fargseendet och stavar som tar hand om vart (hundens) mérkerseende och registrerar



svart och vitt. Atrofi betyder fortvining och star for att blodadrorna i nathinnan fértunnas och
fortvinar vilket gor att den fungerar sémre och samre.

Hur upptdcks PRA

Det finns tva metoder som anvands for att upptacka PRA hos en hund; ERG (elektroretinografi) och
Ophthalmoskopi. ERG innebar att man placerar en speciell lins i hundens 6ga och utsatter sedan dgat
for olika slags ljus. Man mater nathinnans respons pa ljuset och jamfor kurvorna med en hund som éar
frisk. Har kan man upptédcka PRA pa relativt unga hundar. Med Ophthalmoskopi (som ar det
vanligaste) tittar veterindren in i 6gat och studerar nathinnan med hjalp av olika optiska instrument.
Har kan det vara svart att se symptomen pa PRA innan hunden ar 3-4 ar, symptomen &r for otydliga.
Hos de raser som har halsoprogram for PRA &r resultatet man far vid denna typ av undersokning
giltigt i ett ar, sedan maste man lysa om hunden om man t.ex. ska anvdnda den till avel. Bada
metoderna ar komplicerade och veterindrer maste ha speciell utbildning for detta.



