PRA - progressiv retinal atrofi

PRA eller progressiv retinal atrofi ar en smartfri men arftlig sjukdom som drabbar 6gats synceller i nathinnan (retina) och
resulterar i fortskridande (progressiv) fértvining (atrofi) eller nedbrytning av nathinnan och synnerven, vilket resulterar i blindhet.
PRA &r en heterogen sjukdom med olika genetisk bakgrund. PRA kan inte botas men kan férhindras genom lamplig avel.
Fullstéandig eliminering av PRA l3ter sig inte géras om inte en saker gentest finns tillganglig. Sadana finns idag fér nagra raser.
Sjukdomen nedéarvs autosomalt recessivt, vilket innebar att bade fadern och modern maste vara bérare av ett sjukdomsanlag for
att ndgon av avkomman skall bli sjuk. Aldern vid insjuknandet kan variera och hastigheten i insjuknandet ar progressivt och kan
variera beroende pa ras. Vanligtvis drabbas synen vid omkring 6 - 8 &rs dldern. Forsta symtomet &r nattblindhet och drabbar s&
smaningom &ven dagseendet. Sjukdomen drabbar dven manniskor och benamns d& Retinitis Pigmentosa.

PRA ar inte en klart definierad sjukdom och flera varianter forekommer hos olika raser. Forutom den arftliga formen finns dven
icke arftliga former av atrofi, vilka dock inte bendmns som PRA. De olika formerna av PRA indelas i olika undergrupper som har
sitt ursprung i engelsk nomenklatur baserad pa vilken gen som &r drabbad. Sjukdomen féorekommer i de olika raserna som en
tidig och en sent debuterande form, vilket innebér att den tidiga formen leder till blindhet redan d& hunden &r under ett &r medan
den sena formen debuterar d@ hunden &r éver 6-10 &r. Eftersom sjukdomen &r progressiv kan hunden insjukna fran under 1 &rs
lder till 6ver 10 ars alder.

Det grundlaggande bekampningsprogrammet galler fér Cocker Spaniel sedan 1988. Nedan foljer en enkel uppstallning dar
generna i ett par far beteckningen A = friskhetsanlag, eller a = recessivt sjukdomsanlag. Ett genpar kan dd f& ndgot av dessa tre
utseenden:

AA = hunden har tva friskhetsanlag (= den &r frisk och fri frén anlag)

Aa

hunden har ett friskhetsanlag och ett recessivt sjukdomsanlag (= den ar frisk men ar anlagsbarare)
aa = hunden har tva sjukdomsanlag och utvecklar darfér den recessivt drvda sjukdomen PRA

Sex parningskombinationer &r mdéjliga, dock d@r endast de tva forsta godkédnda:
A A

A AA AA Bdagge fordldrarna ar friska och fria fran anlag

A AA AA Avkomma: samtliga blir friska och fria fran anlag.

A a
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A AA Aa Ena foraldern ar frisk och fri fran anlag, andra féridldern ar frisk men anlagsbéarare

A AA Aa Avkomma: ca. 50% blir friska och fria frdn anlag, ca. 50% blir friska men anlagsbarare.
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Bagge foraldrarna ar friska men anlagsbarare

Avkomma: ca. 25% blir friska och fria fr&n anlag, ca. 50% blir friska men anlagsbarare, ca. 25% far PRA

Ena foraldern &r frisk och fri fran anlag, andra féréldern har PRA
Avkomma: samtliga blir friska men anlagsbarare.

Ena foraldern ar frisk men anlagsbarare, andra férdldern har PRA
Avkomma: ca. 50% av avkommorna blir friska men anlagsbérare, ca. 50% far PRA.

Bagge foraldrarna har PRA
Avkomma: samtliga avkommor far PRA.

Ovanstdende innebaér i korthet att kdnd anlagsbarare/carrier (B) av PRA, far ENDAST paras med
friforklarad, normal/clear (A). Affected (C) far ej anvandas i avel.

I och med att den centrala registreringen av gentest nu ar aktuell, gér SKK ingen skillnad pa om det &r ett resultat
anlagsbéarare/Carrier fran ett gentest eller om det &r avkommor fran en PRA-félld hund. Dessa &r alla kdnda
anlagsbarare.



