Minnes anteckningar fran méte kring Syringomyeli (SM) hos Cavalier King Charles
Spaniel paSLU

2009-03-05

Nérvarande:

Ake Hedhammar
Erna-Britt Nordin
Anja Szyszkiewicz
Martin Rapp
SofiaMam

Karin Hultin-Jaderlund
Camilla Spangberg
|zabella Baranowska

Plats: Smadijursbibioteket pa” Gvervaningen”
Klinikcentrum, Ultuna

Fordag till Agenda
1) Introduktion (AH)
Ake Hedhammar presenterade métets mening, varfor vi &r férsamlade.
2) Presentation av den fragestallning Cavalier sillskapet onskar belyst (E-B)

Erna-Britt Nordin (halsorad i Cavaliersallskapet (SCKCS) berattade lite om bakgrunden om
SM i Sverige.

Redan under 70-och 80-talet fans det Cavalierer som sporadiskt kliade sig med bakbenet utan
att nd andafram till halsen. Det kallades Cavalierklada och man kunde inte hitta nagon orsak
for detta kliande. Man sag pa utstalIningar hundar som p.g.a. kl&da hade svart att visasig i
koppel. Sedan var det en lang period (i stort sétt andafram till i borjan av 2000- talet) nér det
inte alls pratades om det och man i stor sétt inte sdg nagra " kliande” hundar.

| borjan av 2000- talet borjade man prataigen om kliande hundar, och da borjade ocksa
diskussioner om Syringomyelia (SM). Kliandet orsakades av en arftlig jukdom i hundens
nervsystem.

2004 presenterade klubbens avelsrad detta sukdom i tidning Cavalierbladet och beréttade kort
om Clare Rusbridges forskning runt SM och hur man mgjligen kunde handskas om SM i



avelsarbetet. Redan da hade sjukdomen borjat diskuteras starkt i England och ocksai USA.
Dock kandes det inte att vi hér i Sverige hade sa stort problem med SM. Avelsréden noterade
att vi i Sverige inte anvandeinavel (linjeavel) i vart avel sarbete som déaremot var mycket
vanligt i England och USA.

Nagra ar senare kom alltmer patryckningar fran medlemmarna att det dven i Sverige maste
goras mer for att bekdmpa denna sjukdom.

2007 insjuknades E-B Nordins lillaking charlesspaniel i SM och blev avlivad. Daskrev E-B i
Cavalierbladet om sin tik och om SM. Efter det pabdrjades insamlande av stamtavlor av
Cavalierer som hade antingen diagnostiserat att ha SM eller var starkt misstanktafall. 2008
visadesi England (och man kan se den ocksa pa I nternet) en BBC producerad film om
gukdomar hos renrasiga hundar, bland annat tre cavalierer med SM.

Avelsraden borjade samla merainformation och kontaktade veterinarer som hade mest
erfarenhet om SM i Sverige. Med Erna-Britts initiativ bestamdes att forsoka faihop ett moéte
med de sakkunniga och Ake Hedhammar for att faréd hur vi skall agerai framtiden.

3) Presentation av vilka vi a som samlats och varfor ( alla)
Allasom var deltagande i motet presenterade sig.

4) Forsok till definition av SM (KHJ, MR++

Karin Hultin-Jaderlund berdttade om SM — vad &r det for sjukdom.

- Redan i slutet av 1800-talet (1891) hittade patologen Hans von Chiaru misshildningar hos
barn med hydrocxepalus efter obduktion. Han uppmérksammade herniering av
cerebellumtonnsillerna ut i kotkanalen. Patolog Julius Arnold beskrev ungeféar samtidigt en
liknande misshildning och den fick namnet Arnold-Chiari- misshildning. Senare har man
anvands en forkortat namn for misshildningen - Chiari-missbildning.

- Chiari-missbildning typ | & en misshildning hos oss ménniska som karaktériseras av en for
liten bakre skallgrop, herniering av cerebellumtonsillerna, éverfylinad av nervvévnad i
foramen magnum och en storning i fl6det av cerebrospinalvétskan. En vanlig foljd av Chiari-
missbildning &r att syringohydromyeli utvecklas. Detta innebar en vidgning av centralkanalen
som trycker pa och destruerar nervvavnaden i ryggmérgen.

Chiari-liknande misshildning med syringomyeli hos hund

Pa senare tid har man uppmérksammats Chiari-liknande misshildning hos hund och da
framfor allt hos Cavalier King Charles spaniel. Hos hund kallas misshildningen oftast
occipital hypoplasi.

» Occipital dysplasi — bakre skallgropen &r for trang, sa att delar av cerebellum ligger
placerad ut i och genom foramen magnum

o Storningar i CSF-cirkulationen leder till syringomyeli, och ev &ven hydrocephalus
(vattenskall)



MRI bild
av en normal hundskalle.

MRI bild av en cavalierskalle. Notera att en del av lillhjarnan kldms ut och

Det finns férandringar i nervvavnad och man kan se en storning i flodet av
cerebrospinal vétskan.



Symtom

Osakert om alla symtom & beroende pa SM.

» Parestesier (kliande flack)

- Hunden kliar sig i nacken sporadiskt med bakben, alltid pd samma sidan, utan att na
enda fram. Detta hander ofta nar hunden & upphetsad, skéller eller har koppel pasig

» Nacksmarta, oftai skov. Hunden har ont och skriker oftautan synlig orsak
* Ataxi (hunden &r vinglig)

» Cervical scolios (S-formad ryggrad pa grund av smérta)

» Facialispares (ansiktsforlamning)?

» Vedtibulért syndrom (balansrubbningar)?

Behandling

» Kaortison, prednisolon, furosemid (vatskedrivande), gabapentin (anvands for att
forebygga epilepsianfall), smértstillande

» Operation, ta bort taket pa bakre delen av skallen, kan férvantas stoppa
symtomprogressionen

En inte sa komplicerad operation som dock inte anvandsi Sverige utan man behandlar
hundarna med farmaca.

SM och huvudformen

Man har undersokt olika smahund raser med liknande kupolformade huvud. Resultaten visade
att occipital hypoplasi & med storsta sannolighet kopplad till ett kupolformat huvud och att
missbildningen ar spridd inom smahundraser med en sadan huvudform. Det ser ocksa ut att
missbildningen inte alltid behover ledatill syringohydromyeli. Men &ven om de andra raserna
med kupolformade huvuden hade liknande misshildningar hade dock Cavalier oftare
Syringomyeli.

Olika studier har visat sig att de flesta undersokta hundar med kupolformade huvuden har haft
occipala hypoplasi misshildning, dock manga utan nagra neurol ogiska symtom.

Missbildningen behdver alltsdinte ledatill syringohydromyeli.

Detta leder till en frdga om den typen av misshildning kan vara en” normal skalle” for en
hund med en kupolformad skalle.

5) Vad vet vi om diagnostiken av SM (KHJ,CS, MR, MO++



Martin Rapp;

— Det enda séttet att faststdlla SM idag & med magnetrontgen. | Stromsholm har man gjort
MR till 26 cavalierer var av 25 med andringar i skallen

Allakom in med nagon typ av symtom som g alltid var SM symtom:

— Oronproblem

—klada

Utan symtom far man inte MR med i forsakringen

De flesta hundar hade inte sA mycket problem

—ingen av dessa hundar opererades (fast en enkel operation)
—baranagra av de hundarna avlivades.

Forloppet oftalangsamt fran symtom till mycket sjuk hund och avlivning
—det & svart att fa grepp pa sjukdomen SM

6) FOreslagna och praktiserade screeningsmetoder fér SM

— Martin forklarade att den enda nuvarande screeningsmetod for att konstatera om CM/SM
foreligger & magnetresonanstomografi MRI, samt & den enda metod for att gbra en sker
diagnos.

7) Vad vet vi om genetiken bakom SM (SM, IB ++

—Nedarvning av SM é&r inte kartlagt an idag. Man vet inte med sékerhet hur den nedérvs. Men
med ledning av Clare Rusbridge (BVMS DECVN PhD MRCV'S, European and RCVS
Specialist in Neurology) in England har f6ljande observationer gjorts.

— Inte enkelt recessivt, en komplex egenskap
Polygenetisk och/eller dominant med of ullstdndig penetrans och variabelt uttryck
(dvs. den & dominant men visar sig inte altid anda)

8) Vad vet vi om forekomsten av SM (AS, LG +++
a. | Sverige
b. I England
c. | Frankrike
d. Annorstades

Anja Szyszkiewicz;

— Sannerligen & det inte likaillai Sverige @n vad det &r i rasens hemland England eller i
USA. | Sverige har vi redan flera ar tillbaka mycket 1&g inavelsgrad inom rasen (den



genomsnittligainavel sgraden under 2008 var 1 %). | Finland & nog situationen i det nérmaste
sammasom i Sverige. Daremot i England och i USA anvénder man i hdg grad inavel eller
finare sagt linjeavel som avelsmetod.

Om hur det &r i Frankrike vet vi inte sdva men enligt det lillaforskning de har gjord ser det
likaallvarligt ut dar.

2) Vad vet vi om pagéende forskning

a. | England
b. | Frankrike
c. 1USA

d. Annorstédes

Det finns manga grupper i olikalander som jobbar med forskning ring SM. Man kan hitta
mycket litteratur om SM pa I nternet.

- Dr Clare Rusbridge har redan fran 1995 varit intresserad om syringomyelia och haft olika
forskningsprojekt om SM. Det har funnits olika nedarvningsforslag om SM och senaste aren
har man samlat DNA for att forsoka fa vishet om sjukdomen. DNA har redan samlatsi flera
lander. Forutom i England har man samlat DNA i Kanada, USA, Holland och senast ocksi
Tyskland och Frankrike.

Det har varit fleramindre studier i olika lander for kartlaggning av SM;

| Frankrike har man samlat 16 sta-symtomatiska cavalierer och det visade sig att 47% av
dessa hade varierande grad av SM, samtliga hade lillhjarnebrack med tendenstill occipital

dysplasi.
Nagra studier har ocksa gjordsin Holland och i Sverige.
3) Vilken kunskap saknasoch hur skulle vi kunna skaffa oss den.
4) Avvéagningen gentemot andra halsoproblem och hénsynstaganden i rasen

- Vi har redan ett mycket allvarligt hd soproblem inom rasen, kronisk hjértklaffsdegeneration
och SM fér inte tafokus fran den, som det ser ut att den har gjort i England. Man far déremot
inte heller nonchalera alvaret pa det.

5) Fordagtill aktiviteter:

Vi skall fortsétta att samlainformation om SM.



Innan vi vet béttre om genetiken bakom SM skall vi inte vidta nagra” dramatiska’ atgérder.

| ndrmaste framtiden skulle vi fortsitta att tillampa redan angivna avel shygieniska atgarder
som baseras dels pa generell genetisk vetenskap samt de tidiga avel srekommendationerna som
utfardades av Dr Clare Rusbidge.

- Ingen inavel
- Ingen avel pa djur med symptom.

- Symptomfritt djur som har avkomma/syskon/foralder med symptom bor endast anvandas
med forsiktighet och bara tillsammans med djur som helt saknar symptom i ndrmaste familjen

- Skjut avelsdebuten till 3 &r

6) Tidsplan/Atgérder
a. Vem gor vad och nar

- Erna-Britt lamnade Over ett parm med stamtavlor av hundar med kénda och starkt
misstankta SM fall till SofiaMam. Hon skall studera stamtavlorna och mgjliga sl ktskap.

- Karin skall kontakta Clare Rusbridge for att fa kdnnedom om dagens |age och vad som
hander i England i framtiden.

- Camilla Spangberg undersoker méjligheten att i framtiden kunna studera alla cavalierer som
avlivas pa Ultuna. Pa det séttet kan man fa en bild pa Cavalier populationen.

a. Hur deras skallar ser ut
b. Hur ménga har occipital hypoplasi, och om méjligt, hur manga av de har symtom

7) Ev.finansieringsfréagor
- Cavaliersdllskapet kan finansieraen del av aktiviteter.
- Man kan soka medel fran SKK.

Morgongava 2009-03-24
Anja Szyszkiewicz

Nagra forklaringar och fortydliganden

The cerebellum - latin for lillhjarna

Occipital — bakre skallgrop/nackben

Hypoplas —underutveckling

Foramen magnum — stora nackhalet genom vilken ryggradskanalen passerar ned | ryggraden
Hydrocephalus - vattenskalle

Cerebrospinalvatskan - cerebrospinal fluid (CSF) - & den fargl6sa vatska som omger
hjérnan — som den “badar” i - och som skyddar hjarnan mot stétar mot insidan av skallen.




Caudal occipital malformation syndrome — bakre nackbenets missbildnings syndrom

Chiari type | malformation och occiopital hypoplasi:

Ett tillstand som liknar Chiari type | malformation (misshildning) pd manniska har hittats pa
hund. P4 hund kallas tillstandet vanligen occipital hypoplasi (bakre skallbens
underutveckling/missbildning). (Kala: Camilla Spangberg)



