Inom den slétharig foxterriern finns en érftlig defekt - cerebelldr ataxi. Ataxi dr en sjukdom
dar delar av nervsystemet bryts ner vilket leder till att hunden inte kan koordinera sina
rorelser. I denna typ av ataxi - cerebellér - forstors vissa celler i cerebellum (lillhjdrnan). I
svenska slathdrsstammar dok ataxi upp forsta gdngen 1941 med nagra fall bland hundar med
engelsk harstamning. Sjukdomen dok upp ett flertal gdnger 1 uppfodningar med liknande
blodslinjer, s den konstaterades snabbt vara arftlig.

Den dr numera tack och lov mycket ovanlig och ansdgs kanske till och med vara utrotad.
Eftersom den é&r arftlig krivs det att bada fordldrarna har det defekta anlaget i sin
genuppséttning for att valpen ska utveckla sjukdomen. Detta innebér att det kan g4 méinga ar
innan tva anlagsbdrare paras och det dyker upp sjuka valpar. Detta sjukdomsanlag kan
numera tack och lov sparas med gentest och risken for att sjuka valpar fods kan avvirjas
genom att avel mellan tvd bérare av sjukdomen forhindras.

Nedanstaende dokumentation har sammanstillts av Elisabet Kinnby (veterinir), Lennarth
Hérnesund (uppfodare) och jag Marianne Jonsson-Hall (uppfodare). Hér finns information
om sjukdomen, om hur man som uppfodare/hundédgare kan gora for att testa sin/sina hundar.
Det finns ocksa lista tillgdnglig pd bade historiskt gamla hundar som betecknades som
anlagsbirare. Det finns en lista med hundar som i modern tid visat sig vara anlagsbarare,
frikénda eller sjuka. Vi som jobbat med detta hoppas nu att vi alla kan tinka framat, testa
dina avelsdjur om du kénner den minsta misstanke att det kan finnas, litet ledtradar kan finnas
1 den moderna listan. Om vi alla hjélps &t under nagra 4r, sd bor vi fé slut pa detta. Jag tar
girna emot testresultat och fortsitter att ldgga in data i min tabell som jag borjat pad. Nedan
finns en sammanfattning av kliniska studier gjorda av bl.a. professor Gunnar Bjorck, som
redovisade detta for Bodil Granberg. Bodil skrev en artikel som publicerades i rasklubbens
tidning 1986.

“Genetisk betingad ataxi hos sldtharig foxterrier. Klinisk bild: Under de forsta manaderna
kan man inte mdrka ndgot onormalt hos de valpar som senare visar sig ha ataxi. De forsta
symptomen, i regel vid 3 — 4 mdnaders dlder, har bestatt i rastloshet hos valparna. En del
har dven skillt pd ett for sjukdomen karaktdristiskt sdtt. Ofta har det verkat som om valparna
har haft klada, de har gnidit i synnerhet huvudet mot stolsben, mattor och andra foremal.
Ganska snart efter de forsta symptomen, kan man mdrka rorelsesvdrigheter hos valparna,
ndr de gatt i trappor eller velat hoppa upp pa en stol eller dylikt. Sdrskilt typiskt dr
hundarnas studsande, dansande rérelser. Efter ndagra manaders forlopp stabiliseras lidandet
och i vissa fall har defekta hundar kunnat leva ett relativt normalt liv, trots de abnorma
rorelserna. I intet fall har defekten som sadan pdvisats vara letal.”



En individs egenskaper beror bdde pa miljon och pé arvsanlagen (generna) som overfors med
konscellerna frén foregdende generation. Arvsanlagen ligger i kromosomerna i cellernas
kérnor. Antalet kromosomer 1 varje kroppscell varierar mellan olika arter. Exempelvis,
hunden har 52 och ménniskan 46 kromosomer. Kromosomerna i vanliga kroppsceller &r
ordnade parvis. Den ena kromosomen 1 varje par kommer frdn modern, den andra fran fadern.
Konscellerna (dgg och sddesceller) har ddremot enkel kromosomuppséttning, d.v.s. hélften sa
ménga kromosomer som vanliga celler. Nér ett dgg och en sddescell smélter samman vid
befruktning, far avkomman ddrigenom det normala, dubbla antalet kromosomer - hélften fran
modern och hélften fran fadern. Da konscellerna férenas finner varje kromosom sin
motsvarande kromosom, varje gen sin gen, men det ar inte alltid de bada anlagen far lika
starkt uttryck. Vissa anlag dr dominanta, andra recessiva. Om en egenskap/sjukdom é&r
dominant sa kommer denne att uttryckas sa fort en gen dr dominant. Ddremot s kommer en
recessiv egenskap/sjukdom att uttryckas forst nar tva recessiva gener mots. I litteraturen
illustreras oftast de dominanta anlagen med stora bokstéver och recessiva med smé bokstéver.
Ataxin som drabbar den sldthariga foxterriern ar &rftlig och sjukdomens arvsgang ar recessiv,
vilket innebar att bdda fordldradjuren méste ha genen for sjukdomen, s att det blir dubbelt
hos valpen; da blir sjukdomen synlig. I nedanstaende figurer &r den friska genen beskriven
som ”A”, och den sjuka genen som “a”.

Ataxi = svért att koordinera rorelser pga nedbrytning av nervsystemet.
Cerebellum = lillhjadrnan.

Autosomal = inte kdnsbunden.

Anlag/gen = del av DNA som innehaller information for en érftlig egenskap.

Recessiv = anlag som framtrider om det finns i dubbel uppséttning, dvs méste drvas fran
bade moder och fader.



Figur 1 visar arvsgangen om man parar en hund som &r fri fran defekt gen (AA) med en hund
som har den defekta genen (Aa). Sannolikheten vid en sddan parning blir 50/50 - 50% risk att
valpen blir anlagsbérare (Aa) och 50% chans att valpen blir frisk (AA). Om man hela tiden
har turen att anvédnda fria hundar for avel med hundar med defekta gener bryter det inte ut
ndgot sjukdomsfall. Detta kan da pagé i ménga generationer.
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Figur 1. Sannolikhet f6r parningsresultat mellan en fri (AA) och en anlagsbirande hund (Aa).

Figur 2 visar det sannolika resultatet nir man rakar para tvd anlagsbirare (Aa) med varandra.

Sannolikheten for var valp blir da 25% att den blir fri (AA), 50% att den blir anlagsbérare for
sjukdomen (Aa) och 25% att valpen blir sjuk (aa). Detta &r illustrerat i Figur 2. I en kull pé
fyra valpar blir siledes den statistiska sannolikheten att en valp blir sjuk; ju fler valpar som
fods desto storre risk for fler sjuka valpar.
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Figur 2. Sannolikhet fér parningsresultat mellan tva anlagsbirande hundar (Aa).



A4 =Tva friska gener Frisk individ, inte
anlagsbarare.

Aa = En frisk och en defekt gen. Frisk
individ, anlagsbarare.

aa = Tva defekta gener Sjuk individ.

S—

De fall av ataxi som blivit kinda kommer fran linjer med jagande hundar i stamtavlan, men
det recessiva anlaget kan forekomma i alla linjer.

Den defekta genen (en mutation i KCNJ10) kan numera spéaras med gentest och risken for att
sjuka valpar fods kan avvérjas genom att avel mellan tva birare av sjukdomen forhindras. En
barare kan paras med en hund i vars arvsmassa ataxi-defekten inte forekommer. Man har
konstaterat att arvsgangen for ataxi ar enkel autosomal recessiv. Enkel innebér att endast en
gen pa en vanlig kromosom styr sjukdomens uttryck. Autosomal innebir att sjukdomen inte
ar konsbunden. Recessiv innebér att dubbelt anlag for sjukdomen maéste till for att avkomman
skall bli sjuk. Med andra ord, for att fa ataxi maste valpen fa ett defekt anlag fran bagge sina
fordldrar; de méste bada biara pa en defekt gen pa den aktuella kromosomen, som fors vidare
till valpen. Hos valpen bildas da en kromosom bestidende av tva defekta gener (dubblering)
och valpen utvecklar sjukdomen.

En hund som bara har ett anlag for sjukdomen kallas bérare. En sddan hund kan aldrig
utveckla sjukdomen och med den nya gentekniken &r dven den mojlig att anvénda i avel. For
om man véljer en partner som dr testad fri frin den defekta genen blir alla valpar friska, vissa
kan fOrstés bli nya bérare. Sannolikt skulle 50% vara helt fria frn ataxi-genen och 50%
bérare av den.
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PROVTAGNING FOR SPINOCEREBELLAR ATAXI (SCA)

For att inte riskera att sjukdomen uppstar hos fler individer och for att kunna kartligga den,
rekommenderar man att hundarna testas for genen, framforallt blivande avelsdjur. Pé sé sétt
kan man undvika att para tva anlagsbéarare. Om béda fordldrarna dr testade fria si vet vi ocksa
automatiskt att denna kombinations avkommor inte ir anlagsbérare. Ar en av forildrarna
anlagsbarare sa behover avkommor som ska anvindas for avel ocksa testas. Att para tva
anlagsbérare dr inget som rekommenderas.

1. Varfor rekommenderar vi blodprover framfor salivprov? Man kan testa sina hundar bade
med saliv- och blodprov. Rent praktiskt &r ett salivprov fran hund ett svabbprov fran kinden
(buccal swab) snarare én ett rent salivprov. Svabbprov dr billigare, men enligt Laboklins
hemsida kan 5% av salivproverna inte analyseras medan motsvarande siffra for blodprover ar
mindre dn 1%. Detta ar pga att man far betydligt mindre cellmaterial. Det ar alltsa viktigt att
ett salivprov tas och hanteras pa korrekt sitt for att man ska fa med tillrdckligt med material
och kunna analysera DNAet

https://laboklin.com/en/specialist-information/preanalytics/genetic-testing/

2. Vilket laboratorium rekommenderar vi? Vi rekommenderar att proverna skickas till
Laboklin d& vi vet att de testar for denna specifika gen for hereditér (arftlig) ataxi (KCNJ10
SCA). Vi har ocksa varit i kontakt med en neurolog inom veterindrmedicin som har
erfarenhet och rekommenderar detta specifika laboratorium, eftersom hon har erfarenhet av
att man kan fa olika svar fran olika laboratorier - &ven om detta har varit andra sjukdomar
som det testats for sa dr det nadgot vi bor ta 1 beaktande.

3. En beskrivning pa hur man léttast gor provtagningen finns om man foljer ldnken hér nedan.
Information om testet for SCA (KCNJ10):

https://labogen.com/en/genetic-diseases-dog/spinocerebellar-ataxia-sca/

Men vi rekommenderar som sagt att ta blodprov och idag har i princip alla veterinérer
tillgang till det EDTA ror som anvénds for detta, sa det finns ingen anledning att bestilla ett
provkit, det &r for att ta saliv/svabb prov.

For att bestilla ett test borja med att registrera dig som kund genom att skapa ett inlogg hér:

https://shop.labogen.com/en

Bestill och betala testet via Labogens webshop. Fyll 1 och skriv ut bestéllningsformulir som
kommer via e-mail efter betalning. Det kan vara bra att kontakta veterinir innan bestéllningen
hos Labogen for att sdkerstdlla att de har mdjlighet att ta blodprov i EDTA-ror.
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Ta med remissen. Forbered kuvert till laboratoriet med porto och adress. Skicka provet
tillsammans med bestéllnings-formuléret. Provet skickas enklast till Laboklins svenska adress
(ddrifran vidarebefordras proverna med kurir till labbet i Tyskland). Det finns ocksé en lokal
adress 1 Norge. Det finns en konktaktlista pa Laboklins hemsida med flera landers
kontakuppgifter

https://laboklin.com/se/contact/list-of-contacts/

Skicka INTE som rekommenderat brev

POSTADRESS FOR GENETISKA PROV OCH VID BEHOV:

LABOKLIN

c/o Kilanda Teknik, Johansson
Eckensvag 26

SE-43333 Partille

Prov ska skickas i ett kuvert och inte i ett paket med sparning

(Detta ar endast en postadress och vi kan inte kontaktas via denne!)

POSTADRESSE FOR GENETISKE PROVER OG VED BEHOV

LABOKLIN

c/oJan F. Andersen AS
Energiveien 1
NO-3520 |Jevnaker

Denna adress géller for Norge.

Fortydligande: Laboklin dr laboratoriet, Labogen dr hemsidan som ér till for dgare och
uppfodare att bestilla prover som analyseras av Laboklin. Man kan absolut vélja andra
laboratorium, men da ar det viktigt att se att de testar for ratt gen (KCNJ10) och att man ldser
igenom all information och se till att provet/proverna tas korrekt.
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Sa hér ska analysresultaten tolkas:

Tolkning av resultat fran Laboklin

N /N = frikéind hund

N / SCA = anlagsbirare

SCA / SCA = sjuk hund

Denna sjukdom kan alltsa ligga latent i manga generationer och vi uppfodare bor vara
medvetna om det och informera andra, testa hundar som vi misstéinker vara anlagsbérare sd
man inte parar tva anlagsbédrare med varandra.

Det som nu dr positivt &r att det finns mojlighet att 1 forvig testa sina hundar och pa sa vis
forhoppningsvis fa slut pé sjuka individer. Jag har ocksa dokumenterat dels de anlagsbérare
som uppticktes for snart 70 - 80 ar sen plus de som det finns dokumentation om pa mer
"modern" tid.

Forhoppningsvis ska den moderna listan uppdateras och vi kan nyttja den pa ungefdr samma
sdtt som tex den Finska Stovarklubben gor.



https://finskstovare.se/

