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Figur |I. Hundo6ga i genomskarning. Nathinnan ar markerad med gra farg (korta pilar).

Synnerven syns till hoger (lang pil).

Arftliga 6gonsjukdomar

hos hund.

Del 2: Nathinnan

I serien om irftliga 6gonsjukdomar hos hundar berittar veterinar BERIT
WALLIN HAKANSON om nithinnesjukdomarna PRA, retinal dysplasi och
CEA. De registreras alla i Svenska Kennelklubbens centrala register. For var-
je diagnos redogor hon for sjukdomen och berattar om dess foljder for hun-
dens synformaga samt for hunden som avelsdjur. Med ordet ”6gonlysare” i
texten nedan menas en veterinar som kan diagnostisera arftligt betingade

ogonsjukdomar hos hund och katt.

II. PROGRESSIV RETINAL
ATROFI (PRA)

PRA ir en arftlig 6gonsjukdom som for-
loper med fortskridande fortvining av
nathinnan (Progressiv = fortskridande,
Retinal = nithinne-, Atrofi = fortvining).
PRA har funnits i Sverige i minst fyrtio
ar. Forst sdgs den hos tibetansk terrier
och de smd pudelraserna. Idag finns fall
av PRA i ett fyrtiotal raser.

Termen PRA rymmer manga olika
arftliga sjukdomar som alla ger likartade
forandringar i nathinnan. Dessa forand-
ringar kan upptickas vid 6gonlysning
flera manader upp till flera ar innan
hunden visar tecken pa nedsatt syn. De
olika varianterna av PRA skiljer sig at
genetiskt men ger samma yttre symtom.
Forst far hunden nedsatt syn i morker,

sedan foljer nedsatt syn i dagsljus och
med tiden blir hunden blind.

Symtom

Det forsta symtom som kan uppfattas av
en uppmirksam agare dr nedsatt mor-
kerseende. Man kan marka detta som en
osakerhet hos hunden i svagt ljus, till ex-
empel som dndrat beteende pa kvillspro-
menaden. Hunden kan halla sig narmre
dgaren dn pa dagen och/eller skalla omo-
tiverat pa foremdl som den inte bryr sig
om dagtid. Normalt har en hund sex
ganger battre morkerseende dn en man-
niska, sd den klarar sig alltid bra utom-
hus pa kvallen och natten. Om din hund
ser saimre i morker dn du sjalv dr det tro-
ligen nédgot fel pd hunden. Friska hundar
ar inte morkradda. De vet inte ens om att
det dr morkt!

I mer framskridet stadium av PRA kan
man se 6gonen lysa eller blinka med en
onormal glans i skymning eller svag be-
lysning. Det liknar det sken som man ser
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fran en katt eller rav i ljuset av bilens
stralkastare.

Nir hunden, ofta langt efter att en dia-
gnos stillts vid 6gonlysning, borjar fa
svart att se aven i rumsljus eller i dagsljus
ar nathinnorna mycket kraftigt fortvi-
nade. En hund med PRA som lever ett re-
gelbundet liv i en kdnd miljo kan dock
rora sig helt obehindrat - dtminstone sa
linge den befinner sig just i sin kidnda
milj6 och inte distraheras. Blindhet dr
svarare an man kan tro for en hundagare
att upptacka. Synen forsvinner ldngsamt
och under flera dr av gradvis avtagande
syn ldr sig hunden att lita till sin horsel,
sin kansel och sitt luktsinne. Hundar har
aven en god kansla for riktningar. En
”inbyggd kompass” gor att de orienterar
sig bra rumsligt. Hunden lar sig exem-
pelvis att vattenskalen star tva steg efter
att trasmattan slutar och i riktning mot
golvdraget fran hallen eller att korgen
star alldeles till hoger om torkmattan i
tamburen. Att tuggbenet finns i korgen
kan den bade lukta sig till och komma
ihag.

Tidig och sen PRA

PRA-varianterna delas grovt upp i de ti-
digt debuterande syncellsdysplasierna
(”tidig PRA”) och de sent debuterande
syncellsdegenerationerna (”sen PRA”).
De forra beror pa felaktig utveckling av
syncellerna och ger synstorning redan
hos sma valpar. Sddana fall ar sallsynta i
Sverige men enstaka har forekommit
(hos bland annat stravharig normaltax,
papillon och storpudel). Den senare
PRA-varianten, degeneration, ar den
vanliga hir. Degeneration innebdr att
syncellerna aldras och bryts ner i fortid.
Symtom ses hos unga eller medeldlders
hundar.

Sjuka och anlagsbarare
I de raser ddar PRA forekommer i Sverige
ar arvsgangen enkelt recessiv och auto-

Figur 2. Hundoéga dir fraimre kupolen ar
borttagen. Ndthinnan ar bade den ljusa tri-
angeln och den omgivande moérka omgiv-
ningen. Den vita flaicken dr synnerven.
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somal. Det ar en lomsk arvsging for
sjukdomen sprids av till synes friska hun-
dar. Spridning kan ske under ytan i
ménga 4r innan de forsta fallen dyker
upp. Det individuella lidandet ar begran-
sat till ndgot hundratal hundar per ar
men for aveln dr PRA en stor olagenhet
(mer om det nedan).

Upptackten av PRA hos en enda hund
kan bevisa att ett stort antal hundar 4r
anlagsbarare. Dessutom skapas osdker-
het om ytterligare ett stort antal hundar
som har en fifty-fifty risk att vara anlags-
barare.

Ett exempel

Fido, en hane av en ras med i medeltal
sex valpar per kull, visar sig ha PRA.
Han har fyrtio kullar. Alla Fidos tva-
hundrafyrtio valpar ar anlagsbarare.
Hans egen friska mamma och pappa ar
béada anlagsbarare. Forildrarna har hund-
ra valpar i andra parningar, pappan 85
och tiken 15. Av de valparna ar halften
anlagsbarare, oberoende av kombina-
tion. Av dessa valpar, Fidos halvsyskon,
har tre pa pappasidan i sin tur hundra
valpar vardera och en valp pd mammasi-
dan har ocksd hundra valpar. Sexton and-
ra av pappans valpar och fyra andra av
mammans valpar har ocksd tjugo valpar
var. Vi kan rikna fram att det bor finnas
femtio valpar efter foraldrarna som adr
anlagsbiarare och hundra plus hundra
bland ”barnbarnen”.

Slutsumman blir att Fidos PRA-dia-
gnos definierar 242 sikra anlagsbirare,
namligen alla hans valpar och bada hans
forildrar. Dessutom finns bland hans hel-
syskon, rent matematiskt, nigon med
PRA och ett par stycken anlagsbarare.
Bland hans halvsyskon finns 50 stycken
oidentifierade anlagsbiarare och bland
syskonbarnen 200 stycken.

Man raknar pa foljande sitt: En fjdr-
dedel av helsyskonen till en hund med
PRA har PRA. Tva tredjedelar (67%) av
de friska helsyskonen dr anlagsbarare. En
hund med PRA nedarver anlaget till all
avkomma. Sjuka hundars bada friska
foraldrar dr alltid anlagsbarare. Anlags-
birare nedarver anlaget till hilften av sin
avkomma.

ERG och 6gonlysning

Tidig PRA-diagnostik med ERG (elekt-
roretinografi, en undersokning av
nathinnans svar pd ljusstimulering), som
tidigare funnits vid Sveriges Lantbruks-
universitet, ir i skrivande stund inte till-
ganglig. For diagnostiken ar vi darfor
hanvisade till gonlysning. Vid 6gonlys-
ning kan vi se typiska forandringar for
PRA pé nithinnan médnga ar innan hun-
den far problem med synen. Vi ser ett
forandrat skimmer i de ljusa delarna av
nathinnan, omflyttning av firgkornen i
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Figur 3. Normalt 6ga. Néathinnan och syn-
nerven som de ses vid 6gonlysning. Till och
fran synnerven gar réda blodkarl.

de morka delarna och en gradvis uttun-
ning av nathinnan. Vi ser ocksa en av-
veckling av dess annars sa rikliga blod-
karlsnit. Nathinnans plats i 6gat framgdr
av figur 1 och 2. Det normala utseendet
visas i figur 3. Figur 4 visar ett langt
framskridet fall av PRA.

Det forekommer att hundar med PRA
inte gonlyses utan i stallet avlivas utan
annan diagnos dn att dgaren bedomt
hunden som synskadad eller blind. Dar-
med kommer de inte med i SKK:s data-
register. Om detta sker av okunskap ar
det beklagligt. Skulle det ske medvetet
vore det ett illddd mot rasaveln i Sverige.

Markortester

Ett markortest bygger pa att man pavisar
en s kallad markor, en nonsensgen, som
ar kopplad till PRA-anlaget hos hundar av
vissa raser. Markortester kan anvandas i
de populationer dir ett sikert samband
mellan markor och sjukdom har fast-
stallts. Utanfor dessa finns risk att testet
inte bara ar virdelost utan det kan dven
vara rent missvisande. Jag varnar seriosa
uppfodare for att falla for reklamens
locktoner och kasta all forsiktighet over-

Figur 4. PRA. Nithinnans blodférsorjning
ar ndstan helt forsvunnen. Nithinnan skim-

rar. Jamfér med figur 3. Foto: Nils Wallin
Hakanson.

bord bara for att en hund fatt ett "bra”
resultat i ett markortest. For att ett ut-
landskt markortest skall kunna anvindas
for PRA i Sverige mdste man forst visa
att det fungerar i rasen har. Testet skall
kunna identifiera sivil homozygoter
(hundar med PRA) som heterozygoter
(friska anlagsbarare). Att formodat fria
hundar har ett fritt testresultat visar inte
att testet “kan sitt jobb”.

Ett gemensamt grepp krivs om en ras-
klubb vill anvdnda ett markortest. For att
prova tillforlitligheten bor man blindtes-
ta prover fran minst tvd och helst tre oli-
ka familjer. For vardera familjen analyse-
ras prov dels fran en hund med PRA
(homozygot) och dels fran bada hundens
friska foraldrar (heterozygoter) eller and-
ra sikra heterozygoter.

Avel

Det ar lattare att hindra spridningen av
”tidig PRA” (dysplasi) an ”sen PRA”
(degeneration). Den forra uppticks
innan hunden anvinds i avel sd bekamp-
ningen blir effektiv. Hundar med sen
PRA har ibland redan anvints i avel nir
diagnosen stills.

Avelsrestriktioner bor som minimum
innebdra att man helt avstar fran att avla
pa hundar med PRA, anlagsbirare for
PRA och syskon till PRA-hundar. Avel pa
valpar till anlagsbirare bor undvikas.
Sen avelsdebut ar ett bra sitt att minska
spridningen.

II. RETINAL DYSPLASI (RD)

Retinal dysplasi dr en rubbning (dysplasi)
i 6gats nathinna (retina) som grundldggs
under fosterlivet och tidiga valpaldern.
Forandringen forekommer i mdnga av
spaniel- och retrieverraserna och hos ca-
valier king charles spaniel, puli, raser
med s.k. merle-syndrom och ytterligare
nagra raser (se nedan). Retinal dysplasi
(RD) forekommer bade i Nordeuropa
och i USA.

Figur 5. Geografisk RD. Den histskofor-
made konturen dr en nathinneavlossning.
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Figur 6. Multifokal RD. De morka strecken
ar lokala retinala dysplasier. Foto: Nils Wal-
lin Hakanson.

Total retinal dysplasi (total RD)
Nathinnan vaxer inte fast pa sin norma-
la plats utan ligger och flyter i glaskrop-
pen. Ogat ir blint. Denna variant fore-
kommer hos labrador retriever, bedling-
tonterrier, sealyhamterrier, dobermann
och - tillsammans med skelettsjukdom -
hos samojedhund och hos schifer (i
USA). Sambandet med de andra for-
merna av retinal dysplasi ar inte sakert
faststdllt. En hund med total RD skall
inte anvandas i avel.

Geografisk retinal dysplasi
(geografisk RD)

En stor och sammanhingande del av nat-
hinnan ligger 16s pd underlaget (se figur
5). Forandringen sitter alltid i en sarskild
del av nathinnan. Denna del ar viktig for
det centrala synfiltet, och den geografis-
ka dysplasin paverkar darfor med storsta
sannolikhet synformdgan. Om geogra-
fisk retinal dysplasi bara finns i ena 6gat
kompenserar det friska dgat for synbort-
fallet och hunden kan fungera relativt
normalt trots synskadan.

Multifokal retinal dysplasi
(multifokal RD)

Flera, mindre omfattande, ”maskformi-
ga” nathinneforandringar kan pévisas i
det omride som redan nimnts ovan (se
figur 6). De kan latt upptackas vid 6gon-
lysning. Vid mikroskopisk undersokning
av ett sddant 6ga ser man att nithinnan
inte ar slit utan att de masklika forand-
ringarna motsvaras av rorformiga miss-
bildningar.

Nathinneveck/lindrig retinal
dysplasi

Hit hor symtom som liknar de ”mask-
formiga” forandringarna vid multifokal
retinal dysplasi men de ar antingen
mycket sma, eller mycket fa, eller ocksa
finns de pa otypisk plats.

P& SKK:s datalistor kallas denna grupp
“nathinneveck”. Dessa forandringar kan

Figur 7. CRD. Omradet till hoger (vitt) om
synnerven saknar flera niathinnelager och
aderhinnan innehaller tjocka, missbildade
blodkarl. Jamfor med figur 3.

antingen bestd av rorformiga missbild-
ningar - som vid ”dkta” dysplasi - eller
av ndthinneveck. ”Rér” och ”veck” ar sd
lika att de inte kan skiljas dt vid 6gonlys-
ning. Det dr framfor allt mangden férand-
ringar och dven lokalisationen som avgor
om diagnosen blir multifokal retinal dys-
plasi eller nathinneveck.

Diagnosen kan dndras

Vanligen dr symtomen pa retinal dyspla-
si oforandrade under hela hundens liv.
Tecken pa retinal dysplasi kan dock dyka
upp hos en hund som tidigare varit nor-
mal. Dysplasin kan dven maskeras med
tiden sa att en hund som en ging haft
forandringar senare bedoms vara nor-
mal.

Gradering av retinal dysplasi
En diskussion om retinal dysplasi har
vackts av tva undersokningar i Storbri-
tannien. Baserat pa dessa beslot den brit-
tiska 6gonpanelen att varje fall av retinal
dysplasi, oberoende av omfattning, skul-
le markeras som arftligt vid 6gonlysning
av golden retriever i Storbritannien.
Den svenska 6gonpanelen har, i sam-
forstind med rasklubbarna for golden
och labrador retriever, beslutat att tills vi-
dare hantera retinal dysplasi pa annat
satt. Under en femdrsperiod, fran juli ar
2002, anvander vi ett graderat system.
Efter fem dr, alltsd mot slutet av ar 2007
eller i borjan av 2008, bor man gora en
utvirdering av graderingssystemet.

Betydelse for aveln
Enligt den brittiska undersokningen
(ovan) ar arvsgangen for retinal dysplasi
enkelt recessiv och autosomal. Var be-
domning dr att den mycket val kan vara
polygen och att den stora variationen i
symtombild kan stoda en sidan hypotes.
Ett betydligt storre material dan det brit-
tiska behovs for att bevisa den ena eller
den andra arvsgingen.

Agaren avgor sjilv om en hund med
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Figur 8. Colobom. Pa synnervens plats finns
en mycket stor och djup grop med flera av-
satser. Jamfor med figur 3. Foto: Bernhard
Spiess.

nathinneveck/lindrig retinal dysplasi
skall anvinds i avel. Daremot avrads
frin att avla pd hundar med multifokal
eller geografisk retinal dysplasi. Hund
med total RD skall inte anvindas i avel
En fortskridande form av RD fore-
kommer hos springer spaniel. Extra for-
siktighet anbefalls for den rasen.

II. COLLIE EYE ANOMALY
(CEA)

Collie Eye Anomaly (CEA) ar en 6gon-
sjukdom som uppticktes pa 1950-talet
och som fick namn efter den ras dar den
da pavisades. CEA finns i hog frekvens
hos collie och shetland sheepdog bade i
Sverige och i andra linder. CEA fore-
kommer dven hos border collie och lan-
cashire heeler. Colobom, som ingér som
delsymtom vid CEA, forekommer hos
basenji, dock utan de 6vriga, for CEA ty-
piska symtomen. Det ar okdnt om den
sjukdomen ar besliktad med CEA.

Sjukdomen

Flera olika delsymtom ingar i CEA. De
indelas i primira och sekundara. Prima-
ra symtom ar CRD (ChorioRetinal Dys-
plasi) och colobom. Sekundara (foljd-)
symtom &r blodning och/eller nithinne-
avlossning.

CRD

CRD ar en missbildning i aderhinnan
(chorioidea) och nidthinnan (se figur 7).
Diagnosen CRD stalls bast vid ogonlys-
ning av unga valpar. En undersokning
fore 8-10 veckors dlder ger besked om
huruvida en hund har CRD eller inte.
Forandringen syns bittre ju yngre valpen
ar. Senare kan forandringen doljas bak-
om det blinkande skikt som gor att hun-
dars 6gon skimrar i moérker. CRD paver-
kar synformagan lokalt men 6verlapp-
ning mellan de tva 6gonens synfilt gor
att hunden danda kan fungera normalt.

I Sverige anges om omfattningen av CRD
ar lindrig, mattlig eller kraftig.

23



<

Goteborgs
postregion
Porto betalt
Port payé
P 410197400
OGONSJUKDOMAR
Colobom veckors alder. Avelsdjur bor dven som

Colobom ar en onormal grop i eller bred-
vid synnerven. Den uppstdr under ogats
tidiga tillvaxt. Storleken kan variera bade
i sidled och pa djupet. Ett stort colobom
kan bilda en értstor utbuktning pa 6gat
(se figur 8). Vid 6gonlysning av sma val-
par kan man ofta, men inte alltid, upp-
tacka colobom. Synnerven kan dandra ut-
seende under uppviaxten, bade till det
samre och till det battre. Darfor rekom-
menderas att 4dtminstone avelsdjur
undersoks som vuxna fore sin forsta par-
ning.

Colobom kan orsaka blodning och/el-
ler avlossning av nathinnan. En mindre
avlossning kan ga tillbaka och normali-
seras. Total nathinneavlossning och om-
fattande blodning leder till blindhet.

Arftlighet

CEA ir arftlig. Tidigare ansdgs det all-
mant att CEA nedédrvdes med en enkel
recessiv och autosomal arvsgang. En ve-
tenskaplig undersokning av collie gjord
av forfattaren sjilv tillsammans med kol-
legorna Nils Wallin Hakanson och Ake
Hedhammar utesluter detta helt och vi-
sar i stdllet en polygen arvsgang.

Vi visade dven att kullstorleken dr
mindre i colliekullar dar en forilder har
colobom. Kullmedeltalet sjunker d4 fran
5 till 4 valpar.

Avel

Alla valpar av aktuella raser bor under-
sOokas avseende CEA fore leverans, helst
sd tidigt som mojligt och senast vid 10

vuxna undersokas avseende colobom.

Hundar med CEA-relaterad blodning,
nathinneavlossning eller colobom bor
inte anvandas i avel. Hundar med CRD
ar fullgoda sallskapsdjur men CRD pa-
verkar avelsvardet negativt.

Berit Wallin Hakanson

Berit Wallin Hakanson ar veterindr 6gonspe-
cialist med sarskild inriktning pa de arftliga
ogonsjukdomarna. Hon arbetar vid Region-
djursjukhuset Stromsholm.
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