Beskrivning av NCL hos Tibetansk Terrier dversatt fran NCL Description for Tibetan Terriers

Beskrivning av NCL hos Tibetansk Terrier

Alder nar de kliniska symptomen bérjar: 4 till 6 &r
Alder nar hunden avlider: 7 till 10 &r

Abnormiteter ofta observerade av &garen:

Mentala forandringar: Ett vanligt tecken pa& NCL hos tibetansk terrier &r utvecklingen av
aggressivitet mot manniskor och/eller andra hundar. Hundar med den stérningen upptrader
ofta nervost eller angsligt. Férandringar av matvanor har ocksa rapporterats. Drabbade hundar
forlorar ofta bade sin uppfostran och sitt beteende.

Forandringar av gang och kroppshalining: | ett tidigt stadium av sjukdomen uppvisar
drabbade hundar en mild form av icke koordinerad gadng med sporadiska snubblanden och
fall. Avsaknaden av koordination blir varre och okar i takt med sjukdomsforloppet. Hundar
med NCL har ofta svart att hoppa upp pa ytor fran marken eller golvet samt att ga upp eller
ned i trappor. | slutfasen av sjukdomen faller drabbade hundar ofta omkull och har da svart att
ta sig upp igen.

Visuell avvikelse: Nedsatt synformaga i svag belysning, utvecklas aven ibland till nedsatt
synformaga i stark belysning vid slutet av sjukdomen. Pupillerna kan bli nagot utvidgade.
Anfall/kramper: Lindriga krampanfall, som ofta inte kdnns igen av agaren, ar vanliga
allteftersom sjukdomen utvecklas. Aven svara anfall forekommer.

Abnormiteter observerade vid klinisk undersékning:

Kliniska neurologiska férandringar: | ett tidigt stadium av sjukdomen uppvisar drabbade
hundar en mild form av ataxi med sporadiska snubblanden och fall. Ataxin blir svarare ju
langre sjukdomen framskrider. Tibetansk terrier med NCL har ofta svart att hoppa upp pa ytor
fran marken eller golvet samt att ga upp eller ned i trappor. | slutfasen av sjukdomen faller
drabbade hundar ofta och har svart att ta sig upp igen. Det finns ocks& en viss grad av
hypermetri i frambenen hos drabbade hundar. Kroppshallningen hos drabbade hundar &r ofta
bredbent. Lindriga krampanfall, som ofta inte k&nns igen av &garen, &r vanliga allteftersomsjukdomen
utvecklas. Aven svara anfall forekommer.

Kliniska 6gon forandringar: Bade direkta och indirekta pupillreflexer ar lAngsammare an
normalt hos drabbade hundar. Drabbade hundar uppvisar latt mydriasis (utvidgning av
pupillerna).

Visuell abnormitet: Nedsatt synformaga i svag belysning, utvecklas aven ibland till nedsatt
synférmaga i stark belysning vid slutet av sjukdomen.

Nathinne forandringar: Understkningar av 6gonen antyder en langsam progressiv nathinne
degeneration som varierar mellan olika hundar. Tidiga tecken pa nathinne degeneration
inkluderar en latt forhdjning i tapetums reflexivitet i mittperifera fundus likasom en 6kad
karlteckning perifert. Hos vissa hundar &r en moderat framskriden nathinne degeneration
observerad i slutet av sjukdomen.

Elektroretinografi (ERG): Signifikant funktionell férsvagning av nathinnan &r pataglig hos
drabbade hundar, sarskilt i ett sent skede av sjukdomen. Stavarnas funktion &ar reducerad till s&
mycket som 90 % hos hundar med NCL. Tapparnas funktion, & andra sidan, &r inte skadade
hos drabbade hundar.

Histopatologi: Massiva ansamlingar av sjalvlysande inklusionskroppar upptrader langs hela

centrala nervsystemet, inkluderande stora hjarnbarken, lilla hjarnan och nathinnan. Narvaron

av inklusionskroppar i ganglier i nathinnan ar ett sakert diagnostiskt tecken. Pa elektronmikroskopisk niva
varierar inklusionskropparnas struktur ndgot mellan olika

vavnader.

Nedarvning: Autosomal recessiv
Mutationsinnehallande gen: Okand
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Ordlista
NCL — Neuronal Ceroid Lipofuscinosis

eutanasi — dodshjalp
ataxi — oférmaga till koordination av muskelrorelser
hypermetri — 6verdrivna benrorelser

elektroretinografi (ERG) — metod att méata och registrera svaga elektriska strommar som
uppkommer d& nathinnan reagerar for ljus

histopatologi — metod att i mikroskopiska vavnadssnitt diagnostisera olika sjukdomar
ganglier — nervceller

autosomal — syftar pa de kromosomer som ej ar kdnskromosomer (icke konsbundna)
recessiv —om arvsanlag inom ett anlagspar: som ar underordnat det andra (dominanta)

anlaget. Forst da det recessiva anlaget finns i dubbel uppséttning, d v s har arvts fran bada
foraldrarna, visar sig dess egenskap hos béararen.

(ordlistan ar begransad eftersom vissa veterindrmedicinska termer &r alltfér omfattande och
komplicerade att forklara)



