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"Ny" arftlig sjukdom hos bullmastiffer i Norge/Sverige
FAMILJIAR CEREBELLAR ATAXI med HYDROCEPHALUS

Beskrivning

Cerebellar ataxi ar en rorelsestorning som orsakas av forandringar i lillhjarnan. Lillhjarnan ar
ett balansorgan som koordinerar information om rérelse och position av kroppen och
extremiteterna. Vid denna storning finns det en allvarlig forlust av celler i lillhjarnan.
Hydrocephalus ar en expansion av de vatskefyllda haligheterna i hjarnan med en
efterfoljande degeneration av celler. Hjarnan ar da otillrackligt utvecklad och har nedsatt
funktion.

Symtom

De forsta tecknen upptrader vanligtvis nar valpen ar mellan 4-9 veckor, men kan ocksa
uppsta tidigare och forst efter nagra manader. De vanligaste symtomen ar rorelsestérningar
genom att valpen ar ostadig, framfor allt i bakdelen, tappar balansen, gar pa foremal.
Symtomen kan komma och ga med varierande intensitet, men kommer aldrig att forsvinna
helt.

Andra symtom kan vara: sjdlvmedvetande, "simning" pa magen, omotiverad backning eller
steg framat eller ga i cirklar, onormalt beteende vid matskalen (t.ex. lyfta ett framben),
slohet, hysteri, att inte fasta blicken pa féremal i rorelse, inte kunna "samla sig" for att kliva
Over saker osv.

Arftlighet

Sjukdomen beskrevs hos bullmastiffer i Storbritannien i borjan av 1970-talet. En omfattande
registrering av 104 bullmastiffer, varav 88 var normala (friska) och 16 hade sjukdomen,
genomfordes av tre veterinarer vid Glasgow Veterinary College. Konsférdelningen bland de
16 patienterna var 8:8, alla var relaterade. Alla foraldrar till kullarna med de 16 sjuka var
utan symtom (friska men da barare). Detta eliminerar konskromosomarv och dominant arv.
Slutsatsen ar att sjukdomen ligger pa en enda kromosomal recessiv gen. Bada foraldrarna till
en sjuk valp maste vara heterozygota béarare av sjukdomen. Heterozygot betyder att det i
genparet for denna sjukdom finns en dominant gen for "Frisk" och en recessiv gen for "Sjuk"
hos varje individ som ar barare.

Detta kan illustreras pa foljande satt:

FF = Friskt genpar/individ — inte barare av sjukdomen

Fs = Frisk dominant gen + sjuk recessiv — individen ar frisk men bar pa ss = sjuk individ

For att fa avkomma med sjukdomen maste bada féraldrarna ha genparet Fs, och i
kombination fa avkomma med genparet ss. Teoretiskt ar det 25% chans att traffa
kombinationen ss, men det finns 50% chans att fa Fs genpar och 25% chans att friska/icke-
bararavkommor, FF. Totalt kommer (teoretiskt) 75 % av kullen inte att visa symtom, medan
25 % blir sjuka.



Diagnosen kan bara stallas med sakerhet vid obduktion, men med typiska symtom kan man
utesluta mycket annat och anta att denna stérning géller.

| Norge har 2 fall pavisats (vid obduktion) hos bullmastiff, och 2-3 till misstdnks, alla de
senaste ca. 4-5 ar. Naturligtvis maste man ga baklanges i stamtavlor for att hitta kallorna till
storningen, det finns férmodligen flera barare vars kombinationer kan orsaka sjukdomen.

I Norge finns redan en veterindr pa Norges Veterinarhogskole som har satt sigin i
problemet. Han har haft de tva bekraftade fallen som patienter. Veterindren heter John
Presthus och ar specialiserad pa neurologi. Han fick féljande fragor:

1. Nar horde du for forsta gadngen om stérningen hos bullmastiffer?
> Jag laste om det i en artikel skriven 1983.

2. Finns det andra raser som stérningen har paverkat de senaste aren?
> Sjukdomen beskrivs endast hos bullmastiffer.

3. Gar det att spara tillbaka till ursprungsdjuret?
> Det ar mojligt att artikelférfattaren kanner till det.

4. Finns det behandling; hur ar prognosen; hur lange kan de leva med sjukdomen?

> Det finns ingen behandling. Prognosen ar dalig. Symtomen &r inte kanda for
att vara mildare. Djuren dor inte av sjukdomen, utan med den. De avlivas eftersom de inte
kan fungera tillfredsstallande.

5. Vad var aldern och symtomen pa de tva fallen i Norge?
> Hundarna var 4,5 respektive 6 manader gamla vid undersokningstillfallet,
men bada hade visat symtom ganska lange. Symtomen var i stort sett
desamma och bestod framst av ostadiga bakbensrorelser, snubblande och gang
pa stillastaende féremal. De verkade nagot desorienterade och det var svart att
fa kontakt med dem.

6. Kan "vattenhuvud" bli synligt?
> Nej, "vattenhuvudet" kan inte ses fran utsidan.

7. Med en norsk population pa ca 200 bullar + den svenska - med viss linjeavel - hur manga
barare kan det finnas?
> Det ar troligt att det finns "ndgra" barare.

8. Vid vidare avel av rasen; vilken typ av hansyn ska vi ta till denna sjukdom (vi har HD, AD,
furunkulos, mental hélsa etc att ta hansyn till ocksa)?
> | forsta hand ska foraldrar och syskon till sjuka djur inte anvandas i avel. Om
foraldrars syskon ska anvandas ska de utavlas. Man ska dock vara forsiktig med
att begransa avelsmaterialet for mycket. Det skapar bara nya problem.

9. Vad gor vi med misstankta fall?
> Hundagare som har misstankta fall kan kontakta mig direkt.



Pa uppdrag av "Bulletin" - tack!

Slutkommentar fran undertecknad:

| alla fall uppnar man tva saker med linjeavel: att féda fram 6nskvarda egenskaper vad galler
exterior — och att 6ka chansen for latenta fysiska och psykiska defekter. For det mesta gar
det bra, vi sagar bort oonskade individer efter hand — och fortsatter som tidigare. Det ar
svart att prioritera avel med det lilla material vi har, men vi far inte gora det annu mindre.
Ett tack till er som importerar nya bullmastiffer till landet, lite nytt blod behovs da och da.
England ar naturligt att importera fran, eftersom det ar rasens hemland och karantanfritt
darifran. Men som bekant lagger engelsmannen inte alltfor stor vikt vid halsa,

kanske man ska titta lite langre och pa andra alternativ, till exempel bara ta in lite sperma.
Jag 6nskar inte att en bullmastiff ska sattas i karantan i 4-6 manader (da maste de vara
nervosal), men den ar karantanfri fran Australien och Nya Zeeland ocksa...

Nedan finns 3 stamtavlor dér vi vet att sjukdomen ligger nagonstans. Men kom ihag att det
ar ganska slumpmassigt att den precis har dykt upp har och nu — den ligger nog latent pa
flera stéllen. Vi har haft kdllan i vara hundars stamtavlor lange, det ar inget vi kan géra nagot
at nu. Vi har ju alternativa kombinationer i forhallande till dessa tva dar det slog ut. Och kom
ihdg OPPENHET — det gynnar alla — inte minst vart kira ras!

Halsningar, Hilde Kjeldby, i samarbete med John Presthus och Marit Sunde.
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Oversatt av Josefina Aga med tildtelse av Hilde Kjelby



