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Co je to Fanconiho syndrom?

Fanconiho syndrom je onemocnéni, které se vyskytuje u ¢lovéka a psa. Bylo popsano u
plemene basenji, norsky losi pes, Seltie. Zde ke také tato choroba nejvice rozsifena.

Jedna se o poruchu tubularnich transportnich systému ledvin, coz prelozeno do laické feci
znamena, Ze se jedna o onemocnéni ledvin, pii kterém jsou postiZzeny vyvodné kanalky ledvin.

Pro lepsi pochopeni poruchy zopakuji nékteré poznatky z anatomie a fyziologie ledvin.
Ledvina savct je tvofena ledvinovou kiirou a dieni. Zékladni stavebni jednotkou ledviny je tzv.
ledvinové télisko, které se sklada s cévniho klubicka (glomerulu) a systému vyvodnych a sbérnych
kanalki. Tyto pak usti do ledvinové panvicky, dale nasleduje mocovod, mocovy méchyi a mocova
trubice. Ledvinna kiira je tvofena cévnimi klubic¢ky a ¢asti kanalkt, dfeii je tvofena pouze kanalky.
V cévnim klubicku je filtrovana z krve tzv. prvotni moc, které je obrovské mnozstvi. Z této moci je
pak ve vyvodnich kandlcich vstiebano 99% vody a vétSina dalSich rozpusténych latek, zejména
iontll, cukrl, aminokyselin a vznika tak definitivni mo¢. U pacientd postizenych Fanconiho
syndromem dochazi k poruse vstfebavani nékterych latek, které se tak dostdvaji i do definitivni
moci a tim télo o tyto dilezité latky ptichazi. Jedna se zejména o cukr (glukozu), aminokyseliny,
hydrogenuhli¢itanovy iont, vapnik a dalsi latky.

Shrneme-li vySe uvedené poznatky, miZeme fici, Ze pacienti postizeni touto nemoci
nevstiebavaji ve svych ledvinach nékteré latky. Tyto latky jsou odvedeny z téla moci a tim je
organismus o tyto latky ochuzen. To mé za nasledek dal$i poruchy zdravotniho stavu. Onemocnéni
se postupem cCasu zintenziviiuje, ledviny jsou stidle vice namahény a to obvykle vyustuje
v chronické selhani ledvin, které je pro pacienta smrtelné!

Piiznaky onemocnéni:

Mezi ptiznaky, které mlze pozorovat majitel patii zvySeny piijem tekutin a Castéjsi a
objemnéj$i moceni, hubnuti pfi zachovaném piijmu potravy, dehydratace (odvodnéni) pacienta,
které se nejCastéji projevi apatii, pomalejSim navratem kozni fasy, suchymi sliznicemi a v tézkych
ptipadech i vypadlyma o¢ima.

Pii zpozorovani jakéhokoliv z vySe uvedenych piiznakl je nutno odebrat vzorek moci a
okamzité¢ vyhledat pomoc veterinarniho lékate. Ten zjisti pomoci vySetfeni krve a moci dalsi
ptiznaky.

Mezi hlavni patfi ndlez cukru v moc¢i pti normalni hladin¢ krevniho cukru (zakladni rozdil
oproti cukrovce). Dale byva zjiSténa snizend hladina nékterych dalSich latek v krvi, napt. vapniku,
fosforu, hydrogenuhlic¢itanového iontu.



V dal$im pribéhu dochazi k selhavani ledvin, které s sebou nese dalsi typické ptiznaky jako
zvraceni, prijem, poSkozeni sliznice dutiny ustni, hubnuti, anémie atd. Tyto pfiznaky jsou
nasledkem otravy organismu vlastnimi zplodinami, které neni télo schopno selhdvajicimi ledvinami
vylou¢it. Pacienti s Fanconiho syndromem umiraji zpravidla pravé na selhani ledvin. Prabéh
onemocnéni trva od nékolika tydnt do nékolika let.

Lécba:

Pro pacienti neexistuje specificka lécba. Pacienti s Fanconiho syndromem jsou léceni
obdobn¢ jako pacienti s chronickym selhdvanim ledvin. Tato 1éc¢ba veden pouze ke zpomaleni
priabéhu nemoci. Onemocnéni je pro vétSinu pacientii smrtelné. Jedinou u€innou zbrani je prevence.
Onemocnéni je podle vSech dostupnych informaci dédicné (alesponi u plemene basenji), to znamena
je prendseno pohlavnimi buitkami z rodi¢li na potomstvo.

Zavér:

Vzhledem k vySe uvedenym skute¢nostem, ze kterych vyplyva, Ze se jedna o onemocnéni
s prevazné smrtelnym koncem, Ze neexistuje G¢inna lécba a Ze onemocnéni je ziejme dédicné, je
zcela zfejmy naprosto prioritni vyznam chovatelskych opatfeni pro kontrolu, pfipadné vymiceni
onemocnéni z chovu rizikovych plemen.

V ptipadé nesledovani tohoto onemocnéni v populaci téch plemen teoreticky hrozi po delsi
dob¢ rozsSifeni onemocnéni na vétSinu jedinci a ohrozeni téchto plemen jako takovych. Cesta
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Pievzato z Tam-Tamu 2/1999

Linked Marker Test pro Fanconiho syndrom

Dr. Gary S. Johnson z americké University of Missouri vyvinul Linked Marker DNA test
pro Fanconiho syndrom. Tento test byl vyvinut jako soucast pokracujiciho vyzkumného projektu
s cilem piesné identifikovat mozné pficiny vzniku Fanconiho syndromu a k pfipadnému vymiceni
tohoto smrtelného onemocnéni — selekci zdravych a nemocnych psi. Tento test neni zatim 100%,
ale je nabizen jako prozatimni test, ktery poskytne pomoc pii vybéru vhodného partnera, t€ém ktefi
chtéji chovat v blizké budoucnosti. Prace stale pokracuji jak ve vyzkumu moznych pficin vzniku
tohoto onemocnéni, tak i na zdokonaleni testu.

Testovani bylo zahajeno v utery 17.7.2007. Tento test stoji $60 U.S. v cené je také zahrnuto
zvefejnéni v databazi the Orthopedic Foundation for Animals. Linked Marker test je mozné
objednat  prostfednictvim  webovych  strdnek = Canine = Phenome  Project  (CPP)

http://www.caninephenome.org/.

Na téchto strankach najdete podrobny popis, jak postupovat. Za prvé je nutné provést


http://www.caninephenome.org/

registraci na strankdch CPP. Dale je zde nutné vyplnit dotaznik a vytisknout potiebné formulare (the
DNA Sample Submission Form), které se ptikladaji k odebranym vzorkim.

Transport krve provadi napft. spolecnost Fedex, ktera méa k tomu povoleni. Krev musi byt ve

specidlnich ampulich (b&ézn€ k dostdni u veterinafe) a ampule skrvi by mély byt chlazené!
V z4dném piipadé mrazené. Veskeré podrobnosti o transportu najdete po registraci na strankach

CPP.

Vyhodnoceni testu trva piiblizné 3 tydny a vysledek linked marker testu je zasilan

prostfednictvim e-mailu.

Mozné vysledKky:

Pravdépodobné ¢isty — tento vysledek ukazuje, ze Vas pes zdédil od obou rodicti normalni
DNA. Je velmi nepravdépodobné, Ze basenji s timto vysledkem bude produkovat postizena
Sténata bez ohledu nato s jakym psem je ma.

Pravdépodobné prenasSec — tento vysledek testu poukazuje na to, ze Vas basenji nejspise
zdédil normalni DNA od jednoho rodi¢e a DNA z mutaci Fanconiho syndromu od druhého
rodice. Ackoli u VaSeho basenji nepropukne Fanconi, miiZze produkovat Sténata u kterych se
to miize projevit. A proto je dulezité toto riziko minimalizovat. Doporucuje se proto takto
oznacen¢ho jedince kiiZit s basenjim, ktery je testovan jako Cisty.

Pravdépodobné postizen — tento vysledek poukazuje na to, ze se u VaSeho basenjiho
pravdépodobné objevi Fanconiho syndrom. S velkou pravépodobnosti, takto postizeny
jedinec vyprodukuje Sténata s Fanconiho syndromem pokud se zkiizi s ,,pfenaseCem,
postizenym a nerozhodnym®. V ptipad¢€ nutnosti, 1ze pouzit pouze s ,,Cistym* jedincem.

Nerozhodny — tento vysledek testu signalizuje to, ze DNA Vaseho basenjiho obsahuje rysy,
které se nasly jak u ,,Cistého®, tak 1 u ,,pfenaSeCe*. Tento vysledek se doposud objevil jen v
10% vSech testovanych jedinct. V soucasnosti nemiZzeme s jistotou fici zda jsou Cisti ¢i
jsou pienaseCi. Nicméné je velmi nepravdépodobné, ze se u téchto jedincii rozvine
Fanconiho syndrom. Nejbezpecnéjsi je jednat s témito jedinci, jako s pfenaSeci a kryt je jen s
,,Clstymi‘ basenji.

Kombinace kryti

Cisty X Cisty = | 100% Cisty

Cisty X | PtenaSec 50% Cisty  |50% Pfenased

Cisty X | Postizeny 100% Pienase¢
Ptenase¢ | X | PtenaSec 25% Cisty 50% Ptenasec¢ | 25% Postizeny
Pfenase¢ | X | Postizeny 50% Ptenase¢ |50% Postizeny
Postizeny | X | Postizeny 100% Postizeny




Vysledky jsou uvedeny v databazi na strankach www.offa.org

Prvni testovani basenji v Ceské republice.

Nejen Amerika, ale i Evropa uvitala moznost testovat Basenji na Fanconiho syndrom.

Vhodnym pafenim testovanych jedincu se totiz velmi omezi vyskyt tohoto onemocnéni a o to vSem
milovnikiim tohoto uzasného plemene jde.

Pani Noel Baaser z némeckého Basenji klubu zorganizovala 2.zafi pfi specialni vystave
v Trechtingshausenu odbér krve a jeji ndsledny transport do USA , vcetné krve péti Ceskych
basenji. Cekani na vysledky bylo hrozné, o to radostngjsi pak byla skuteénost, Ze zadny z nasich
testovanych psii netrpi touto chorobou.

JelikoZ jedna vlaStovka jaro ned¢ld, doufam, ze 1 naSemu klubu se totéZz podati zorganizovat
tteba pii klubové vystavé 2008 v Dole u Blatné ! Vlastni test stoji pouze 60 dolart, ptevoz krve do
USA je viak velice drahy. Cim vice majitelil necha své basenziky vysetiit, tim niz§i pak bude cena.
Pti poc¢tu 50 — 60 jedinch piedpokladam cenu kolem 80 Euro za jednoho. Mozna je to hodné, ale
urcité to za to stoji. Bude to pfinos nejen pro ¢esky chov Basenji, ale hlavné pro psy samotné.

Ted’ k testovanym jedinciim:

Apoge Zebu Asthenia - pravdépodobné prenase¢ — neonemocni Fanconiho syndromem, ze spojeni
s Cistou fenou zadny jeho potomek neonemocni FS

Abanda od Nehvizdské studanky — pravdépodobné pienase€ — jeji potomci ze spojeni s Cistym psem
a ani ona neonemocni FS

Greasy Gui Ananty — pravdépodobné Cisty — zadny jeho potomek a ani on sam neonemocni FS

Donner Hanacek — pravdépodobné prenase¢ — neonemocni FS, jeho potomci ze spojeni s Cistou
fenou taktéz neonemocni FS.

Kanjaras Familia Fuwele — pravdépodobné Cistd — Zadny jeji potomek, ani ona neonemocni FS

Eliah Hanacek — pravdépodobné¢ ¢ista — zadny jeji potomek, ani ona neonemocni FS.

Vysledek je to vyborny, doufam, ze i ty nasledujici budou v této roviné a zadny nas basenzik
nebude postizen Fanconiho syndromem.

Mirka MikliSova , poradkyné chovu
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