Juvenile Dilated Cardiomyopathy hos Portugisisk Vattenhund
En familj tar med sig sin tolv veckor gamla Portugisiska Vattenhund valp Maddie ut på en höstpromenad vid havet. Maddie leker med familjens barn och rusar runt bland stenar och tång som hon brukar göra. Så sätter hon sig ner i sanden och trots att familjen lockar reser hon sig inte. Någonting är fel Maddie har blivit sjuk. Sedan går allt otroligt snabbt, vägen till veterinären känns lång och Maddie blir allt slöare och verkar ha svårt att andas. Äntligen framme hos veterinären bytts lättnaden över att vara framme och kunna få hjälp mot stor sorg när Maddie tar ett sista andetag och dör i mattes famn utan att veterinären kan rädda henne. Det känns som om världen stannar och hemma är allt tyst. Ingen lycklig valp som hälsar vid dörren med blöta pussar och lyckligt viftande svans, ingen som leker kring fötterna på familjen och ingen som kryper upp i famnen och vill sova en stund. Vad är det som har hänt? På några få timmar har Maddie gått från att vara en lekfull, varm, charmig trasselsudd full av livsglädje till att ligga livlös i sin chockade mattes famn utan att någon hann göra något. 

Det som drabbade Maddie den dagen var en grym genetisk abnormalitet som drabbar vår ras. Denna ärftliga sjukdom som alltid dödar är Juvenil Dilaterad Kardiomyopati, (Juvenile Dilated Cardiomyopathy JDCM) 

Denna historien beskriver ett normalt sjukdomsförlopp gällande Cardio som drabbade en familj i USA för några år sedan. Familjen har godkänt att berättelsen används men vill vara anonym så valpens riktiga namn är ett annat.

Sjukdomen

Sjukdomen förekommer bland annat på hundar, katter och människor men den (recessiva) juvenila typen är ovanlig. 

Sjukdomen kännetecknas av att hjärtmuskeln inte längre förmår dra ihop sig normalt. Förloppet är symptomfritt tills hjärtsvikt utvecklas. Symtomen uppträder akut och orsakas av en kraftigt försämrad pumpförmåga hos hjärtat, med hjärtsvikt och blodstockning i lungorna (lungödem) eller i bukhålan (ascites) som följd. 

Cardiomyopathy hos PVH är en autosomal recessivt nedärvd sjukdom, där tillsynes friska föräldrar för vidare en muterad gen. (Hos t.ex. Newfoundland och katt är sjukdomen dominant, djuret kan leva med sjukdomen och det räcker med en allel för att komma till uttryck.) När den förekommer i dubbel uppsättning (en från mor och en från far) betyder det att ingen ”vild” allel finns som håller hunden frisk och en valp som drabbas av två cardio-aller, dör före 7 månaders ålder, oftast vid 5 till 16 veckor. 

Valparna är utan undantag efter symptomfria men Cardio bärande föräldrar. 

JDCM Linked Marker Test

Den målmedvetna forskningen vid Sections of Cardiology and Medical Genetics, University of Pennsylvania School of Veterinary Medicine i USA kring denna sjukdom har resulterat i ett markörtest som nu finns tillgängligt för vår ras. 

Markörtestet har inte 100% säkerhet, det finns alltså en möjlig felprocent som ligger mellan 0 och 4 % som beror på en omkoppling mellan markören och JDCM-genen som ligger i slutet på kromosomen. Hittills har ingen sådan omkoppling observerats. Därför är testet tillräckligt tillförlitligt för att används och ge ett bra testresultat.

Man fortsätter söka själva genen som orsakar sjukdomen och alla intäkter från testerna går tillbaka in i forskningen.

Att välja att inte testa sina avelsdjur redan idag är att ta onödiga risker gällande denna sjukdom.

Vi måste börja använda oss av detta test lika självklart som vi idag använder Optigen testet på grund av PRA. Vi har anlaget på våra Svenska hundar, det vet vi och det är otroligt viktigt att vi försöker att ta tillvara alla test resultat för att undvika att fler valpar behöver dö.

Idag har vi inga säkra uppgifter på hur spridda anlagen är, för att få det behöver vi ta del av resultat från alla de hundar som testas.

.

	Möjliga resultat när man använder JDCM Linked Marker Test

	Mönster/Genotyp*
	Risk Grupp
	Kännetecken för avel
	Risk För Att Utveckla JDCM

	Normal/Clear

1-1
	I.Normal
	Kan paras med alla hundar
	Kommer aldrig utveckla JDCM

	Probable Carrier

1-2
	II.Anlagsbärare
	Bärare av JDCM
	Kommer aldrig utveckla JDCM

	Affected

2-2
	III.Drabbad
	Homozygot för JDCM
	Kommer troligen utveckla JDCM

	* Det här är resultatet som rapporteras när en hund testas med JDCM Linked Marker test. 


När en hund har testresultatet 1-1, är båda kopiorna av markören 1 och det är väldigt troligt att hunden är Normal/Clear, vilket betyder att båda kopiorna av JDCM genen hos den hunden är normala. 

När en hund är 1-2 har hunden troligen en normal och en mutant markör vilket gör det troligt att hunden är bärare av den sjukdoms orsakande genen.  

Observera att bärare av JDCM inte visar några tecken på sjukdomen. 

Hundar med 2-2 resultat är troligen drabbade av JDCM.

	Förväntat resultat för olika avelskombinationer med hjälp av JDCM Linked Marker Test

	Förälder 1 

Genotyp
 
	Förälder 2    Genotyp

	
	1-1
	1-2 
	2-2 

	1-1 
	100% = 1-1
	50% = 1-1
50% = 1-2
	100%= 1-2

	1-2 
	50% = 1-1
50% = 1-2
	25% = 1-1

50% = 1-2
25% = 2-2
	50% = 1-2
50% = 2-2 

	2-2 
	100%= 1-2
	50% = 1-2
50% = 2-2 
	100% = 2-2


Då JDCM drabbade hundar utan undantag dör så innebär det att parningar mellan två drabbade djur i praktiken är en omöjlighet då de drabbade hundarna aldrig når avelsbar ålder. Vi har ändå valt att inkludera dessa hundar i tabellen ovan för att ge en större tydlighet kring arvbarheten på sjukdomen.

Situationen i Sverige

Hittills vet vi att Ståhlskyttens Senor Neptun, är bärare av Cardiomyopathy.  

Kullen där Cardion brutit ut är född i Tyskland och fem valpar har dött så här långt. 

Vi har även ett testresultat som bekräftar att Sylvester är 1-2, Probable Carrier. 

Ännu så länge har vi fått resultat på sex hundar som producerat valpar i Sverige som är troliga bärare av JDCM.

Vi har även sex hundar som är troligt normala, varav tre ännu ej gått i avel.

Sylvesters stamtavla med tillgängliga test resultat

	Ståhlskyttens        Senhor Neptun

JDCM 1-2
	Isostar's                       Elegante Emmet                 The Seakin   

JDCM 1-1 
	Nico D' Obra Do Vale Negro
	Al-Taje Do Vale Negro
	Pinehaven's On The Town

	
	
	
	
	Lontra Do Vale Negro

	
	
	
	Eulalia Do Monte Do Catula
	Sassa

	
	
	
	
	Jura De Monfalim

	
	
	Biley's Xquisite Thitara
	Alstrum's Noivo E Baco Icko
	Leme D'albergaria

	
	
	
	
	Glenwhin Burletta

	
	
	
	Cartmel Sea-Symphony 
	Devil De Alvalade At Appleacre

	
	
	
	
	Cartmel Sea Boots

	
	Rödtop Mint Marygold

JDCM 1-2
	Biley's Bofors Big Bang
	Parisade Janota
	Meias Do Vale Negro

	
	
	
	
	Juliana Do Vale Negro

	
	
	
	Biley's Underbara Yrla
	Cartmel Sea-Storm

	
	
	
	
	Timoneiro Atalaia

	
	
	Rödtop Peppermint For Gaerlic

JDCM 1-1
	Marco Polo Do Vale Negro
	Al-Gharbe Do Vale Negro

	
	
	
	
	Julieta Do Vale Negro

	
	
	
	Biley's Anständiga Minette

JDCM 1-1
	Biley's Zanslösa Dalton

	
	
	
	
	Cartmel Sea-Symphony 


Sylvesters stamtavla innehåller hundar som återfinns i hela Sverige så att vi har anlaget på våra svenska hundar vet vi. 

Därför har det sänts blod för att hitta genens väg fram till Sylvester. Hans föräldrar har testats och hans far Isostar’s Elegante Emmet The Seakin har fått resultatet 1-1 troligen normal. Sylvesters mor Rödtop Mint Marygold är testad och är en trolig bärare 1-2, hennes mor och mormor är dock 1-1 troligen normala. 

Alla avkommor till Sylvester bör testas innan de går i avel. Det händer en hel del i vår ras med forskningen just nu och förhoppningsvis kan våra ansträngningar göra någon nytta. 

Vi vet även att vi har hundar efter andra linjer än Ståhlskyttens Senor Neptun som har anlaget där man hittills valt att inte skicka in resultatet till oss. 

Detta påverkar aveln för många av oss. Därför angår detta oss alla. 

Vi råder idag alla som planerar att avla att testa bägge föräldradjuren och vara försiktiga med att använda de hundar som har anlagen och att alltid ha minst en av föräldrarna som är normal.

Testade hundar

Här kommer de första resultaten vi i Cardio gruppen fått ta del av. 

Det finns fler resultat i Sverige där ägarna inte valt att skicka kopior av resultaten till oss.

Valpar till kända anlagsbärare bör testas innan de används i avel.

Testade troliga bärare

	Namn(Far x Mor)
	Genotype
	Testresultat
	Test ID Nr

	Ståhlskyttens Senhor Neptun(Isostar's Elegante Emmet The Seakin x Rödtop Mint Marygold)
	probable carrier
	1-2
	5128

	Ståhlskyttens Senhor Ostron(Isostar's Elegante Emmet The Seakin x Rödtop Mint Marygold)
	probable carrier
	1-2
	5068

	Rödtop Mint Marygold (Biley's Bofors Big Bang x Rödtop Peppermint For Gaerlic)
	probable carrier
	1-2
	5138

	Urraca De Alterrial (Hortinhas Do Cerrado Do Rio x Bruma)
	probable carrier
	1-2
	5011

	Tajmadoran Haribou (Tajmadoran Cameron x Tajmadoran Marabou)
	probable carrier
	1-2
	5140

	Ozzy Osbourne (Tajmadoran Haribou x Aquagirl)
	probable carrier
	1-2
	5139


Testade troliga normala

	Namn(Far x Mor)
	Genotype
	Testresultat
	Test ID Nr

	Isostar's Elegante Emmet The Seakin(Nico D' Obra Do Vale Negro x Biley's Xquisite Thitara)
	propable normal
	1-1
	5056

	Rödtop Peppermint For Gaerlic (Marco Polo Do Vale Negro x Biley's Anständiga Minette)
	propable normal
	1-1
	5093

	Biley's Anständiga Minette (Biley's Zanslösa Dalton x Cartmel Sea-Symphony)
	propable normal
	1-1
	5092

	Minerva (Ståhlskyttens Senhor Ostron x Digadog's Magic Zazza)
	propable normal
	1-1
	5067

	Ana-Faro's Amora Rainha Da Aqua(Vallda Water Uranos x Fryksdalens Dana Diamant) 
	propable normal
	1-1
	5057

	Aquastar's Cinnamon Cookie(Rödtop Roderic Port Au Prince x Maravilha Natal Av Na-Orfei)
	propable normal
	1-1
	5143


Cardio gruppen

RPVH har tillsatt en arbetsgrupp för JDCM som består av Pål Kyrk, Hanna Björk och Marie Ekerljung.

Vi arbetar för att få fram information till er medlemmar samt för att få hjälp och stöd från SKK för att arbeta bort denna sjukdom på ett sätt som inte drabbar rasen men ändå når resultat. Vi undersöker även möjligheterna att få ekonomiskt stöd för bekämpningen av sjukdomen.

JDCM är en dödlig sjukdom och därför är Cardio gruppens viktigaste uppgift att kartlägga anlagsbärare för att kunna förhindra ytterligare fall av sjukdomen. 

Därför ber vi er rapportera alla testresultat samt alla plötsliga dödsfall hos valpar. Håll även ett öga på hemsidan där mer information kommer löpande. 

Behöver ni hjälp eller har frågor så tveka inte på att kontakta oss.

Tillsammans kan vi bekämpa sjukdomen.

Mer information om testet finns här

www.pwdfoundation.org
www.pwdca.org
RPVH's Arbetsgrupp för Juvenile Dilated Cardiomyopathy
