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Neurodegenerativni onemocnéni belgickych ovcaki

Souhrn

Bakalarska prace se veénuje problematice neurodegenerativnich onemocnéni
postihujicich mnoho riznych plemen psi. K nejéastéji postizenym patii sibifsky husky,
foxteriér, néktera lovecka plemena, némecky ovcak, boxer, zvlasté Casto pak témito nemocemi
trpi belgicti ov€aci. Tento typ nemoci neni bohuzel 1éCitelny a nasledné prognoza je fatalni a
kon¢i eutanazii zvifete. I kdyZ jsou tyto nemoci bezbolestné, welfare zvifete v§ak neni splnéno
anasledna eutanazie v raném ¢i pozdnim véku je nevyhnutelna. Jedingym moznym fesenim, jak
zpomalit klinické pfiznaky nemoci u psa a prodlouzit jeho zivot jsou fyziologicka cviceni, ktera

zahrnuji rehabilita¢ni cviceni, chiizi ¢i plavani.

Do okruhu neurodegenerativnich nemoci se fadi degenerativni myelopatie (DM), ktera
postihuje michu a poprvé byla popsana Avrillem vroce 1973. Dal§imi onemocnénimi
zminénymi v bakalafské praci je spongidzni cerebelarni ataxie s cerebelarni degeneraci, ktera

je rozdélena do dvou typd, typ 1 a2 (SDCA 1 a 2) a atrofie s cerebelarni ataxii (CACA).

Bakalaiska prace je podrobnym piehledem neurodegenerativnich onemocnéni, jejich
Klinickych ptiznaki, diagnostiky a piipadné 1é¢by. Vzhledem ke skute¢nosti, Ze informace o
téchto onemocnénich nejsou obecné zndmé u velké ¢asti chovateltl, tim stale Castéji bude
dochazet k nezodpovédnému kiizeni. Budou-li si chovatel¢ védomi skute¢nosti, ze heterozygot
s genotypem Aa je prenasecem, tedy jedincem, ktery netrpi nemoci, pouze ji prenasi do dalSich
generaci, miZe to napomoci automatickému vytazeni takového jedince z chovu, coz napomuize
eliminaci Sifeni nemoci. Piestoze v poslednich letech se témto nemocem vénuje velka
pozornost, mize byt vySe uvedené i pfes neustale pokroky v 1é¢bé jedinou moznosti, jak
zabranit Sifeni nemoci branicich proziti plnohodnotného Zivota zvitete, nebot’ u téchto nemoci

1€k prozatim nebyl vyvinut a neni jisté, ze nékdy vyvinut bude.

Klic¢ova slova: ataxie, belgicky ov¢ak, degenerativni myelopatie, mozek, nervova soustava,

spinocerebelarni ataxie



Neurodegenerative diseases in Belgian Shepherds

Summary

The bachelor thesis deals with the problem of neurodegenerative diseases affecting
many different breeds of dogs. The most commonly affected breeds include the Belgian
Shepherd Dog, Siberian Husky, Fox Terrier, some hunting breeds, German Shepherd Dog and
Boxer. This type of disease is unfortunately not curable, the prognosis is fatal and ends with
euthanasia of the animal. Although these diseases are painless, the subsequent killing at an early
or late age is inevitable. The only possible solution to slow down the clinical signs of the disease
in the dog and prolong its life are physiotherapy exercises that include rehabilitation exercises,
walking or swimming.

Degenerative myelopathy (DM), which affects the spinal cord and was first described
by Auvrillo in 1973, is a neurodegenerative disease. Other diseases mentioned in the bachelor
thesis are spongiform cerebellar ataxia with cerebellar degeneration, which is divided into two
types, type 1 and 2 (SDCA 1 and 2) and atrophy with cerebellar ataxia (CACA).

This bachelor thesis is a detailed review of neurodegenerative diseases, their clinical
symptoms, diagnosis and possible treatment. Due to the fact that information about these
diseases is not generally known by a large proportion of breeders, the more often irresponsible
crossbreeding will occur. If breeders are made aware that a heterozygote with the Aa genotype
is a carrier, i.e. an individual who does not suffer from the disease but merely passes it on to
the next generation, this may help to automatically remove such an individual from the breeding
stock, which will help to eliminate the spread of the disease. Although much attention has been
paid to these diseases in recent years, the above may be the only way to prevent the spread of
diseases that prevent the animal from living a full life, despite continuing advances in treatment,
as no cure has yet been developed for these diseases and it is not certain that one will ever be
developed.

Keywords: ataxia, Belgian Shepherd, degenerative myelopathy, brain, nervous systém,

spinocerebellar ataxia
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1 Uvod

Neurodegenerativni onemocnéni belgickych ovcaki, popisovand Vv této praci se
vyznacuji tim, ze postihuji uréitou cast nervové soustavy. Jedna se o mozek a michu a pfi
poskozeni jakékoliv této ¢asti dochazi k zavaznym porucham, které jsou nevylécitelné. Nemoci
se lisi nejen poSkozenou ¢asti, ale 1 propuknutim prvnich klinickych ptiznaku, které se projevi
bud’ v raném, ¢i pozdnim véku Zivota a zavaznost neurodegenerativnich onemocnéni vede k
tomu, ze vSichni postizeni jedinci musi byt utraceni, jelikoz nemoc je diky silnym ptiznakiim a
pribéhu neslucitelnd se zivotem.

Belgicky ovcéak je v poslednich letech nejpopularn€jsim plemenem, které je vhodné a
schopné zvladat psychicky i fyzicky natlak vycviku.

Aby se zamezilo Sifeni téchto nemoci, je dilezité znat rodokmen a genetickou
predispozici psu, ktefi se mezi sebou ktizi a nasledné i jejich §ténat. VSechny tyto nemoci jsou
autozomalné recesivni nemoci. Z tohoto divodu u jedinct stimto genotypem dochazi
Kk eutanazii. Dale se mohou vyskytovat i heterozygoti (Aa), kteti nemoc pienasi a na nich
samotnych se neprojevi. Tito psi by se méli vyfadit z chovu, aby nedoslo k dal§imu S§ifeni
nemoci. Nepozornost, nevédomost a mnohdy i bezohlednost chovateli je silngj$i nez zajisténi
plnohodnotného Zivota konkrétnich jedincu. Psi, ktefi netrpi ptiznaky ani nejsou pienaSeci
afektované alely, ktera stoji za vznikem nemoci, jsou dominatni homozygoti (AA). Pro chov
jsou vhodni jedinci s genotypem AA.

Degenerativni myelopatie (DM) je dédi¢né autozomalné recesivni onemocnéni, které
postihuje recesivni homozygoty s genotypem aa. DM postihuje michu, kde dochazi
Kk degeneraci axonu, nasledné se projevuje ztratou rovnovahy, nekoordinovanou chizi a je
patrny svalovy tonus. Nemoc se projevuje az v pozdnim véku okolo osmého roku Zivota a
klinické ptfiznaky postupné graduji. JelikoZ se degenerativni myelopatie projevuje pozdéji, je
zde moZzna zdmena s jinym onemocnénim patefe. Vyhieznuti meziobratlové ploténky nebo
dyplazii loketniho ¢i kyc€elniho kloubu 1ze zaménit s DM, uvedend onemocnéni ovSem patii k
siln€ bolestivym, a tim se li§i od degenerativni myelopatie.

Spongidzni cerebelarni degenerace s cerebelarni ataxii (SDCA) typ 1 a typ 2 je taktéz
autozomalné recesivni onemocnéni. U prvniho typu je zmutovany gen KCNJ10 a u druhého
ATP1B2. Vlivem nemoci dochazi k degeneraci a atrofii mozecku. Postizeni se projevuje jiz
vraném veéku Sténat. Mlze se jednat o Ctrnact dni, dva mésice ¢i ihned po narozeni.
Charakteristickymi pfiznaky jsou zachvaty, tfes a nekoordinovana chtize, kterou doprovazi
pady. U tohoto onemocnéni maji ptiznaky rychly nastup a nasledné silné¢ graduji. Stejné jako
u DM se jednd o bezbolestné nemocnéni, které po urceni diagnozy konci eutanazii, jelikoz
nemoc je neslucitelnd se zZivotem.

Dalsim typem neurodegenerativnich onemocnéni je atrofie s cerebeldrni ataxii, ktera
také postihuje mozek, konktrétné mozecek. Stejné jako predchozi nemoci, i tato je dédicna.

Teprve nedavno bylo objeveno a popsano nové onemocnéni nervové soustavy CACA
(Atrofie s cerebelarni ataxii). Pfili§ mnoho se o ném prozatim nevi, ale dle testi a
histopatologickych vySetfeni mozecku dochazi k preruSeni transportu selenu do centralni
nervové soustavy. Gen kodujici selenoprotein P (SELENOP) je nezbytny pro ¢innost nervové
soustavu a jeho absence zptsobuje zavaznou degeneraci mozecku. Onemocnéni je typické pro
mlada Sténata, ktera nejsou schopna chtize. I kdyz se jedné o nevylécitelné onemocnéni, existuji
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studie, ze vhodné mnozstvi selenu v denni krmné dévce psa prodluzuje néastup ptiznakid. Pokud
je nemoc vc¢as podchycena a projevuje se lehkymi pfiznaky, je mozné zabranit jejimu rozvoji
pfidanim selenu.



2 Cil prace

Cilem této bakalarské prace je vytvorit uceleny piehled o neurodegenerativnich
onemocnénich, ktera se vyskytuji u belgickych ovéaka.



3 Literarni reSerSe
3.1 Belgicky ov¢ak

Belgicky ovc¢ak se fadi do 1. FCI skupiny, kam patii plemena ovcackd, pasteveckd a
honécka. Pivodné se jednalo pouze o ovCacké psy, dnes se zaméfeni plemen rozsifilo na
pracovni, obranaiské a vSestranné sluzebni i rodinné psy. Plemeno se rozdé€luje na ctyfi typy
belgickych ov¢aki. Groenendael, Laekenois, Malinois a Tervueren. FCI uznava pouze jedno
plemeno, ov§em se ¢tyfmi variantami (Federation cynologique internationale 2002).

3.1.1 Historie plemene

Charakteristickymi znaky ptedkt belgickych pasteveckych psi byla rychlost a
obratnost. Po cel¢ Evropé byli po dlouhd staleti chovani ovCacti psi pro pastyfe a rolniky.
Konkrétni podoba pst se liSila u jednotlivych stath a vétsich regiond. Tito psi nebyli povazovani
za Cistokrevné plemeno. Zlom nastal zejména v prabchu 19. stoleti, kde doSlo k mohutné ving
cilen¢ho Slechténi téchto pst. V roce 1891 byl zaloZeny bruselsky Klub belgickych ovcaki,
jehoz konecnym disledkem bylo vytvofeni plemen ovéackych pst, jak je zname dnes
(American kennel club 2022).

Profesor Adolf Reul sehral podstatnou tlohu pi#i formovani plemene. Pusobil na
Veterinarni skole v Curenghemu. Pravé on se zaslouzil o vyty€eni stézejnich znakl belgického
ovcaka. Pod jeho vedenim probéhlo v tomto roce v Curenghemu setkdni majitelti sto sedmnacti
pst. Curenghemska schlizka byla pocatkem pro cilené Slechténi vybranych zastupcti plemene a
ustaleni standardu, jeZ probihalo intenzivné mezi lety 1891 a 1897 (Belgian Shepherd Dog Club
of Canada 2003).

Postupné doslo ke stanoveni tfi variant osrsténi hrubosrsta, dlouhosrsta a kratkosrsta.
Dale byly vymezeny barvy plemene, a to ¢ernd, tmavoseda, hnédé zihana s, anebo bez tmavé
zlutych odznaki a také kalné Sedobila. Puvodné bylo uznano $est typa plemene, jejichZ pocet
se poté zuzil na Ctyfi, které zname dodnes. Jedna se o Tervueren, Malinois, Laekenois a
Groenendael. Do plemenné knihy belgického kynologického svazu byli prvni belgicti ovéaci
zapsani v roce 1901. Ve 20. stoleti pokracovaly snahy chovatelii o sjednoceni exteriérovych
vlastnosti plemene. Teprve v roce 1910 ziskal belgicky ovéak pevné dany vzhled (American
kennel club 2022).
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Obr. 1 Piedek belgického ovéaka Malinoise (Pievzato a upraveno z www.ecanis.cz, 2009)

3.1.2 Povaha a chovani belgického ovéika

Belgicky ovcéék je vysoce inteligentni a za dobrych podminek snadno cvicitelny pes,
ktery se rad u¢i novym poveltim a je veden K neustalému zlepSovani a ptekonavani sama sebe.
U tohoto plemene je nutné dbat na dostatecnou socializaci uz od Sténéte, kterd je dulezitd
K vytvofeni vyrovnaného vztahu k ostatnim pstiim a zvifatim. Na vzajemny kontakt psa a ditéte
musi vZzdy dohlizet dospéld osoba, jelikoz jsou nevyzpytatelni a zprvu nedaveétivi. Jedna se
o rozeného hlidace, ktery je prosluly svoji ostrazitosti. Pokud je belgicky ov¢ak spravné
vycviceny, nevaha svého majitele branit. Je velmi energicky a vitalni pes, ktery preferuje
aktivni zivotni styl. Své roding je velmi oddany, zatimco k cizim osobam zaujiméd rezervovany
postoj. Ackoliv dobfe sndsi extrémni klimatické podminky, tak zastupci tohoto plemene maji
velmi citlivou povahu a jakékoliv hrubé zachazeni Spatné snasi. Belgicky ovcak byl pomérné
dlouhou dobu rozsifen témér vylucné ve své domovské zemi. ZvySena pozornost zahrani¢nich
chovatelll se k tomuto plemeni zacala upirat zejména poté, co belgicky ovcak opakované
zvitézil na prestiznim evropském mistrovstvi sluZzebnich psii. V soucasné dobé se tento pes
proslavil svym nadanim k praci, jakoZto sluZzebni nebo zachranaisky pes. Pro vykonavani prace
ma vSechny nezbytné piedpoklady (Federation cynologique internationale 2002).
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Obr. 2 Povrchova anatomie téla psa (Pfevzato a upraveno z www.cmku.cz, 2014)
3.1.3 Standard

Hlava

Hlava je vysoko nesena a ptimd. Lebka s tlamou jsou pftilizné stejné dlouhé, ale maze
dojit k lehkému vychyleni, kdy tlama je viditeln€ delsi nez lebka. Typicka je mezio¢ni ryha a
zplostélé ¢elo. Oboci s jafrmovymi oblouky nejsou tolik vyrazné. Tlama je stfedné dlouha a
smérem k ¢enichu je patrné rovnomérné zuZeni, ¢enich je Cerny. Pysky jsou dobie pftilehlé,
tenké, cerné pigmentované. Koutky jsou uzaviené. Zuby s Celisti jsou dobfe vyvinuté, opatiené
silnymi, bilymi zuby, pravidelného ntizkového skusu. Povolen je i kleStovy skus. Mléény chrup
psa tvoti dvacet osm zubul a profezava se jiz ve druhém tydnu zivota. Mlé¢ny je nasledné
nahrazen trvalym chrupem, ktery se obménuje pfiblizné€ kolem ctvrtého aZ patého mésice a cita
Styficet dva zubtl. Lice jsou svalnaté, aviak ploché, suché a dobrého tvaru. Sikmé, stiedné
veliké o¢i nevycCnivaji ani nejsou zapadlé. Jsou adekvatné posazené. Pohled o¢i je energicky a
inteligentni. Zbarveni hnédé ¢i tmavé, ovSem upfednostiiuje se tmavé zbarveni. Vicka Cerna.
USsi mensi, vytvari trojihelnikovity tvar. Jsou vzpfimené a nasazené vysoko (Belgian Shepherd
Dog Club of Canada 2004).

Krk

Lehce protdhly a vzptimeny krk s vyraznym osvalenim, které se smérem k pleci
roz$ifuje. Krk nesmi obsahovat lalok (Federation cynologique internationale 2002).

T¢lo

T¢lo je silné, ale ne tézkopadné s vyraznym kohoutkem. Délka od ramen po sedaci bod
je ptiblizné stejna, jako vyska v kohoutku. Hibet a bedra jsou rovné, pevna a osvalena. Zad’ je
lehce zaoblena a mirné rozsifena. Spodni linie za¢ina pod hrudnikem a zlehka se zveda smérem
k brichu, které nesmi byt vtazené, ani pokleslé (The kennel club 2022).


http://www.cmku.cz/

Ocas

Stfedné dlouhy, dobie nasazeny, u kotene silny, délkou dosahujici alespon k hleznu.
Spicka ocasu je zakiivena smérem vzhiiru. Pii aktivité a vzruSeni je ocas vyvysen, pfitom ale
neptekracuje horni linii psa. U $pic¢ky ocasu je kiivka sméfujici vzhiru vice patrna. Na ocasu
se nesmi tvorit zadné odchylky, hacky a nesmi dojit k vychyleni. Ocas neni zddnym zptisobem
zakrouceny do strany (Belgian Shepherd Dog Club of Canada 2004).

Hrudni koncCetiny

Svalnaté, pii pohledu zeptedu i zezadu vzpiimené a rovnobézné. Lopatky jsou dlouhé a
Sikmé svirajici idedlni tihel s pazni kosti. Lokty pevné. Predpoklada se absence vboceni a
vyboceni. Zapésti pevné a zfetelné. Predni nadprsti kratké a silné, kolmé k zemi €i jen nepatrné
sklonéné vpred. Tlapy hrudnich koncetin maji okrouhly tvar, tzv. koc¢iéi tlapky, jsou opatiené
péti klenutymi a semknutymi prsty. Polstatky pevné a pruzné. Silné drapy tmavého zbarveni
(Federation cynologique internationale 2002).

Péanevni koncetiny

Silné, avsak ne tézkopadné. Pti pohledu z profilu svislé, ze zadni strany zcela paralelni.
Holené¢ jsou stfedné dlouhé, Siroké a svalnaté. Stehna jsou stfedné dlouhd, Siroka a pfimétené
mohutnd. Za zadnych okolnosti nejsou pfijatelné pasparky, jez u jinych plemen tvofi paty prst
na panevnich koncetinach. Tlapy panevni koncetiny jsou lehce ovalného tvaru, opatfené ctyfmi
Klenutymi a semknutymi prsty. Polstaiky pevné a pruzné. Silné drapy tmavého zbarveni (The
Belgian Sheepdog Club of America 2017).

Chody/ pohyb psa

Pro belgického ovcéka je priznacny charakteristicky krok a klus, ackoliv je i solidnim
bézcem. V kazdém ptipadé je pohyb plynuly, energicky a volny. Vychazi zejména z oblasti
panevnich koncetin. Belgicky ov¢ak v pohybu plisobi nelinavnym dojmem a umi za plné
rychlosti nahle zménit smér. Je pro néj znaéné typicka tendence pohybovat se v kruzich, jelikoz
jeho povahu napliuje touha chranit a hlidat. Hibetni linie je rovna pfi jakékoliv rychlosti (The
Belgian Shepherd Dog Club of Canada 2004).

Srst

Srst se 1isi délkou, smérem a barevnym vzhledem v zavislosti na dané varianté plemene
(Groenendael, Malinois, Tervueren, Laekenois). Za kazdych okolnosti musi srst psovi
poskytovat dostate€nou ochranu proti riznym nepiiznivym vlivim. Je opatfena vydatnou
podsadou, srst je vzdy husta, dobfe strukturovana a tim slouzi jako velmi dobry ochranny kryt.
Dlouha srst se vyskytuje u Groenendaela a Tervuerena. Hlava, vné&jsi strana usi a spodni strana
koncetin jsou porostlé kratkou srsti. Sluchovod je chranén hustou srsti, hlava je ordmovéna
chlupy zvednutymi od dolni ¢asti usi. Zbytek t€la je opatien srsti dlouhou a hladkou, pficemz
v nékterych télesnych partiich je obzvlasté bohata a dlouhd (krk a hrud’). Smérem od lokte
k zapésti tvoti dlouha srst tzv. praporce. Zadni Cast stehen je pokryta dlouhou srsti ve formé
tzv. kalhot. Ocas je obdafeny hustou dlouhou srsti, ktera vytvari ndpadny praporec. Kratka srst
se vyskytuje u varianty Malinois. Velmi kratka srst se vyskytuje vSude na téle s vyjimkou

oblasti krku (limec), zadni ¢asti stehen a ocasu. Ocas je nicméné bez praporce. Hruba a sucha
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srst se vyskytuje u varianty Laekenois a po celém téle dosahuje piiblizné délky 6 cm. Kratsi
srst portsta hibet nosu, ¢elo a koncetiny. Srst v o¢ni oblasti a na tlamé nezakryva tvar hlavy,
osrsténi ¢enichu je vyzadovano standardem. Ocasni praporec nemusi byt piitomen (Federation
cynologique internationale 2002).

Zbarveni psa

Zbarveni se liSi vzavislosti na daném typu belgického ovcaka.
U variety Groenendael se vyskytuje vyluéné cerna, leskla srst. Jina barva se povazuje za vadu
a je neslucitelna se standardem (The kennel club 2022).

Varianta Malinois se vyznacuje zlutym zbarvenim, doplnénym uhlovanim a ¢ernou
maskou. Maska musi byt vyjadiena zietelné a obklopovat horni i dolni pysky, spojuje se spolu
s o¢nimi vicky do jedné Cerné zony. Minimaln¢ Sest mist na obliceji psa musi byt pigmentovano
¢erné: ob¢ usi, o¢ni vicka 1 pysky. Uhlovani je pfitomno v podobé ¢ernych konecka chlupd.
Vznika tak dojem Cerného poprasku na zakladnim barevném odstinu. Pfechod z uhlovani na
zakladni barvy musi byt plynuly. Zbarveni musi byt jednotné, nesmi tvofit pruhy, skvrny ani
zihovani (Federation cynologique internationale 2002).

U varianty Tervueren je povoleno zluté ¢i Sedé zbarveni s uhlovanim a ¢ernou maskou,
preferovano je zbarveni zluté, které nesmi byt moc svétlé a vybledlé. Na masku 1 uhlovani jsou
kladeny stejné naroky jako u variety Malinois (Federation cynologique internationale 2002).

Pro variantu Laekenois je typické jednotné zluté zbarveni s mirnym uhlovanim, jez neni
tak ndpadné jako u variet Malinois a Tervueren. Na hlavé, ¢enichu a ocasu se vyskytuje tmava
barva (The canine chronicle 2015).

Obr. 3. Malinois.

S i

Obr. 5. Groenendael. Obr. 6. Laekenois.



(Pfevzato a upraveno z Www.ecanis.cz, 2011)

3.2 Nervova soustava

Nervova soustava (NS) je systém skupiny organizovanych bunék, které se specializuji
na vedeni elektrochemickych podnétii ze smyslovych receptorit do mozku a dale do mista, kde
vznikd reakce na dany podnét. Je zodpovédny zejména za koordinaci télesnych reakci,
sledovani organti, zpracovavani informaci a nasledné odpovédi na podnét. NS se déli na dvé
hlavni ¢asti: centralni nervovy systém (CNS) a periferni nervovy systém (PNS) (Oliver et al.
1990).

Zakladni stavebni jednotkou nervového systému je nervova buiika neboli neuron, ktery
je zodpovédny za ptfenos nervovych vzruchi. Neurony se skladaji z bunécného téla (soma),
které obsahuje jadro a cytoplazmu s organelami, dale neuron tvoii vybézky, které vychazi z téla
— dendrity, jenz piijimaji signaly z jinych neurond nebo smyslovych bunék. Posledni ¢asti je
nervové vlakno — axon, coz je nejdelsi vybézek, ktery vede signal ven z neuronu (Boillee et al.
2006).

3.3 Centralni nervova soustava (CNS)

Centralni nervovou soustavu tvoii mozek a micha. Oba organy jsou uloZeny v kostni
struktufe. Mozek v lebce a micha v patefnim kanalu. Tyto kostni struktury chrani mozek a
michu pfed fyzickym poskozenim. DalSi ochranu jim davaji obaly neboli meningialni pleny a
mozkomisni mok (Olby 2004).

Pleny mozku a michy jsou totozné a maji tfi vrstvy. Dura mater (tvrda plena) je
nejsvrchnéjsi a zaroven nejhrubsi plena. Druhd plena je Arachnoides neboli pavuénice. Tieti
plena se nazyva pia mater (omozecnice), ktera je nejtenci a tésné ptiléhd na mozek a michu.
Pavucénice a omozecnice jsou od sebe oddélené mozkomisnim mokem, ktery je v mozku a
Vv obalech michy ve stejném mnozstvi. Mozkomi$ni mok obklopuje a chrani mozek s michou
pted narazy a otiesy, proti infekci a zaroven je i vyzivuje (Chrisman et al. 2003).

3.3.1 Mozek

Mozek je uloZen v dutin€ lebe€ni, kterd mozek chrani pted fyzickymi narazy a otfesy.
Spole¢né s michou tvoii CNS a samostatné fidi PNS. Mozek je roz¢lenén na velky mozek,
mozecek a mozkovy kmen (de Lahunta 2009).

Velky mozek se rozdéluje na pravou a levou hemisféru. Hemisféry od sebe oddéluje
sagitalni rovina, kterd vede od rostralni ¢asti mozku po kaudalni. Rozdéleni mozku na dorzalni
a ventralni ¢ast zajiSt'uje horizontalni rovina, ktera je kolma k sagitalni rovin¢ (Boillee et al.
2006).


http://www.ecanis.cz/

Mozek jako takovy je spojen s riznymi télesnymi strukturami. Kontralateralni termin je
oznaceni pro funkéni spojeni jedné strany mozku s opacnou stranou téla. Typickym ptikladem
je motoricka kura, kterd inervuje motorické neurony na protilehlé strané téla. Ipsilateralni
spojeni je funk¢ni spojeni, kdy jedna strana mozku je spojena se stejnou stranou téla. Piikladem
je mozecek, ktery ovlada ipsilateralni stranu téla. Unilaterdlni termin zahrnuje oznaceni pro
jednu stranu téla ¢i mozku. Spojeni, kdy jedna strana mozku ovlada ob¢ strany téla se nazyva
bilateralni. Bolest z jedné strany téla pronika do levé i pravé hemisféry mozku, promitani bolesti
je tedy oboustranné (De Rycke et al. 2005).

Ty,

N Ini
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Rostralni | Hypotalamus

komisura

Sl M ProdlouZena dien

Cichovy bulbus Optické chiasma

hypofyza  Namilarni jadro

Obr. 7 Detailni popis prifezu medialni rovinou mozku (Pfevzato a upraveno z Handbook of
Veterinary Neurology).
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mozkova hemisféra —I o Podélna stérbina
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Rostralni komisu
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Obr. 8 Detailni popis prifezu frontalni rovinou mozku (Pfevzato a upraveno z Handbook of
Veterinary Neurology).

3.3.1.1 Velky mozek

Velky mozek je tvofen dvéma mozkovymi hemisférami. Kazda z hemisfér je slozena
zbilé hmoty a $edé hmoty. Sedou hmotu tvoii mozkova kira a bazalni jadra. V obou
hemisférach jsou rizné oblasti mozkové kiry, které se spojuji asociacnimi vlakny bilé¢ hmoty.
Dlouhé asociaéni vlakna spojuji rizné laloky mozku. Naproti tomu, kratkd asociaéni vlakna
spojuji sousedni gyri. Déle se zde nachazeji vlakna, ktera spojuji ob€ hemisféry, kterym se tika
cerebralni komisury (Couturier et al. 2005).

Nékteré oblasti se specializuji na zpracovavani pfichozich smyslovych informaci, jako
je ¢ich, zrak, sluch. Zatimco dal$i oblast se zaméfuje na spravné zpracovani pohybové aktivity.
Zbyvajici kortikalni oblasti jsou takzvané oblasti asocia¢ni, které maji dilezité postaveni ve
vyssich funkcich, véetné paméti, chovani a uc¢eni (Lorenz & Kornegay 2004).
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Obr. 9 Detailni popis velkého mozku (Pievzato a upraveno z BSAVA Manual of Canine and
Feline Neurology).

3.3.1.2 Mozeéek

Druhou nejvétsi ¢asti mozku je mozecek. Skladé se ze dvou postrannich cerebelarnich
polokouli neboli hemisfér a ¢asti zvané vermis. Na jeho povrchu je asi 1 mm silné vrstva Sedé
hmoty. Mozecek spolupracuje s vestibularnim systémem, ktery reguluje pohyby o¢i pii zméné
polohy hlavy a celkové koriguje rovnovahu téla. Mozecek je dilezity pro plynulé provadéni
pohybt téla, dale udrzeni polohy téla, stalosti vestibularné-o¢niho reflexu a v neposledni fad¢ i
obratnosti (Sultan & Glickstein 2007).

Mozecek je lokalizovan v dutiné ohranicené tylni kosti, dorzalnim smérem dosahuje
K mostu a rostralnim k prodlouzené mise. Mozecek se sklada z centralni oblasti zvané vermis a
dvou postrannich cerebelarnich hemisfér. Je pokryt ochrannou fasou dura mater. S mozkovym
kmenem je spojen mozeckovymi stopkami, které se nazyvaji rostralni, stfedni a kaudalni. Ma
také siln€ svinuty mozeckovy kortex a diky této struktute se prifez tkani velmi ndpadné podoba
listu stromu. Bila hmota tvofi jadro mozecku (Blazquez et al. 2004).

Do mozecku jsou piijimany cerebralni motorické eferenty a propriocepce, které
signalizuji probihajici pohyby téla a také jeho polohu. Komparaci periferni svalové reakce a
motorického vykonu dochazi k nezbytnému piizptisobeni mozecku na frekvenci, smér a rozsah
pohybu (Lorenz & Kornegay 2004).

3.3.1.3 Mozkovy kmen

Mozkovy kmen je tfeti a posledni ¢asti mozku, ktery se déli na tii ¢asti. Je rozdélen na
sttedni mozek, most a prodlouzenou michu. Tato ¢ast mozku je centrem pro ne€kolik systémil,
které jsou nezbytné pro zakladni fungovani téla a jakékoliv poSkozeni mozkového kmene miize
mit fatalni nasledky. Koncovy mozek zahrnuje dilezité funkce CNS, jako je regulace srdeéni
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frekvence, dychani, védomi a spanku. Léze nalezené v této oblasti mohou mit vliv na motorické
a smyslové funkce, jez vedou k bezvédomi a v krajnich ptipadech mohou zptisobit i smrt (Evans
1993).

Mozkovy kmen obsahuje velké mnozstvi jader (napt. smyslové, motorické) a prochéazi
pfes n&j cela fada drah (napf. sestupné, vzestupné). Odtud také vychazi hlavové nervy, po¢inaje
tretim a konce dvanactym. Zbyvajici prvni (¢ichovy) a druhy (opticky) hlavovy nerv vychazeji
Z rostralni oblasti a ptipojuji se k mozkovému kmeni (Legatt 1999).

Lateralni genikularni jadro

£ 7 _ Rostralni kost
f\\\ > __— kaudaini kolkutus

Medialni genikularni jadro

Obr. 10 Znazornéni mozkového kmene (Pfevzato a upraveno z Neurologia — Veterinary
neuroanatomy and Clinical Neurology).

3.3.2 Micha

Micha je provazec nervové tkang, ktery je pokracovanim prodlouzené michy. Je uloZena

v patefnim kandalu. Stfedem michy prochdzi mis$ni kanalek, ktery je vyplnén mozkomiSnim
mokem a obklopen $edou miini hmotou. Sed4 hmota obsahuje téla bun&k a kratka nervova
vlakna. Bild hmota, ktera obklopuje Sedou hmotu obsahuje dlouha vlakna interneuronti spojujici
se do svazk, které tvofi tzv. provazce (Wheeler & Thomas 1996).
Na povrchu michy se rozprostira tvrdd plena misSni, ktera pro misni kofeny a michu vytvafi
specidlni vak. M&kka plena miSni neboli pavucnice, neobsahuje téméf Zadné cévy a je ptilehla
na tvrdou plenu. Tteti obal nazyvajici se omoze¢nice je lehce protkany cévami a kryje povrch
michy (de Lahunta et al. 2015).

Micha u psti sahd do urovné patého az Sestého lumbalniho obratle a kon¢i strukturou
zvanou conus medullaris. Dale pokrac¢uji jednotlivé misni nervy, které tvoii strukturu cauda
equinae. Ve sténach pateiniho kanalu je micha upevnéna iponem a parovymi vazy. Na fixaci
se Vneposledni fadé podili i nervové kofeny a struktury pavucnice. Micha vSak neni
k patefnimu kanalu pevné ptichycena, ale je volné pohybliva, aby se mohla ptizptsobit pohybu
patete (Burke & Colter 1990).

V pribéhu michy jsou patrna dvé mista horni a dolni intumescence, odkud vystupuji
z michy nervova vldkna pro horni a dolni koncetiny. Na Urovni kazdého meziobratlového
prostoru vystupuji z michy nervové koteny. Pomoci téchto kotfenli jsou do 1 z michy
doruCovany senzitivni 1 motorické informace. Senzitivni miSni drdhy vedou informace do
mozku a motorické drahy vedou informace opaénym smérem, a to k pohybovym jednotkam,
svalim (Dylevsky 2009).
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Obr. 11 Rozlozeni a vedeni michy patefnim kanalem (Pfevzato a upraveno z Practical Guide
to Canine and Feline Neurology, 3rd Edition).

Dorzolateralni sulkus

Lateralni

Medialni £térbina Ventrolateralni
sulkus

Obr. 12 Detailni popis stavby michy, bilé a Sedé hmoty (Pfevzato a upraveno z Neurologia —
Veterinary neuroanatomy and Clinical Neurology).
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3.3.2.1 Bila hmota miSni

V pficném fezu miizeme bilou hmotu roz€lenit na dorzalni, lateralni a ventralni provazec.
Bila hmota obepind Sedou hmotu, ktera obklopuje centralni kanal. Hmotu tvofi sestupné a
vzestupné trakty, které formuji celé axony. Tyto trakty se od sebe lisi funkci, stupném
myelinizace a velikosti vlaken. VetSina sestupnych a vzestupnych drah se pfekryva a sestupujici
drahy sahaji do kiizové michy nebo prochéazi celou michou, aby se dostaly do mozkového
kmene (Lorenz & Kornegay 2004).

Bila hmota, ktera se rozprostird mezi dorzolaterdlnim malym svazkem neuronovych
vladken a dorzomedidlnim septem se nazyva dorzalni provazec. Bila hmota mezi ventralni
sttedni Stérbinou a ventrolaterdlnim sulkem je ventralni provazec. Posledni ¢ast bilé hmoty,
ktera se rozkladd mezi dorzalnim a ventralnim provazcem se oznacuje jako laterdlni provazec
(Olby et al. 1999).

3.3.2.1.1 Léze bilé hmoty misni

Demyelinizace nebo rozpad axonll ma za ndsledek naruseni neurologické funkce
projevujici se bud’ zpomalenim nebo Uplnym piferuSenim spojeni michy s vySSimi centry a
naopak. Klinické projevy zavisi na tom, kde se 1éze nachazeji. Fokalni 1éze ve vzestupnych
traktech maji za nasledek kaudalni deficit. Pfetrzeni sestupnych drah zptsobuje abnormalni
drzeni téla. Fokalni 1éze jsou pro neurodegenerativni onemocnéni vzacné, spiSe se objevuji
diftzni postiZeni celé michy nebo jeji velké ¢asti (Thijssen et al. 1979).

U degenerativnich onemocnéni jsou selektivné zapojené provazce a specifické trakty
zodpoveédné za vznik odlisnych syndromt. Naptiklad postizeni dorzalnich provazci zptisobuje
primarné problémy s koordinaci koncetin, nebot’ tyto dorzalni drahy maji senzorickou funkci.
Za motorickou funkci zodpovida ventralni ¢ast michy. Ve vétSin€ ptipadi jde o kombinaci
Spatného zapojeni nekolika provazcii. Obecné degenerativni onemocnéni bilé hmoty miSni
zpisobuje rizné stupné parézy a ataxie, které ve vétSiné piipadli zacinaji na zadnich
koncetinach (Jacqmot et al. 2013).

3.3.2.2 Sed4 hmota mi¥ni

Sed4 hmota je v mise uloZena centralné okolo centralniho kanalu, kde je uspotadana ve
tvaru pismene ,,H*. Ventralni a dorzalni ramena pismene ,,H* se nazyvaji ventralni a dorzalni
rohy. Seda hmota obsahuje téla neurontl, déle axony, dendrity a buiiky gliové. Vet$ina axont,
které tvofi Sedou hmotu zde neziistavaji po celou dobu. Znacné mnozstvi axonti pokracuje do
bilé hmoty, aby dosahly svych patficnych synaptickych mist. Jiné opousti michu a tim tvori
ventralni kofen michy nebo misni kofen pfidatného nervu (Lorenz & Kornegay 2004).

3.3.2.2.1 Léze Sedé hmoty misni
Ve vétsing€ piipadli degenerativnich onemocnéni jsou léze Sedé hmoty nejvyraznéjsi
v motorickych neuronech ventralniho rohu. Proto 1éze v kterékoliv €asti michy zpusobuji
slabost, ochablost a paralyzu ptednich, zadnich nebo obou typt koncetin (Dion et al. 2009).
Dochazi nejen ke ztrat¢ motoriky, ale i trofického ucinku svalstva, které podléha
progresivni neurogenni atrofii. U mladych zvifat, ktera se vyvijeji a rostou, mize nedostatek
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motorickych schopnosti spolu se svalovou atrofii vést k nebezpe¢nym deformacim. Patelarni

24

3.4 Periferni nervova soustava

Periferni nervy spojuji obéma sméry CNS s organy celého téla. RozliSujeme tii typy, a to
hlavové, misni a atrobni nervy. Hlavové nervy (12 par) vystupuji z mozku. Mohou byt
senzorické, motorické nebo smiSené. MisSni nervy vystupuji z postrannich ryh michy jako
predni a zadni misni koteny. Utrobni nervy zajist'uji ¢innost organt, inervuji hladké svalstvo,
svalstvo srdecni a zlazy (Sharp 1998).

Soucasti PNS je somaticky nervovy systém, ktery mizeme védomé ovladat — zahrnuje
senzorické a motorické nervy a autonomni (vegetativni) nervovy systém. Tento vegetativni
systém je dulezity pro spravnou ¢innost vnitinich organt. Autonomni nervovy systém je délen
na sympaticky a parasympaticky nervovy systém (Peters et al. 1991).

3.4.1 Neurologické vySetreni

Vysetieni pacientli s neurologickymi pfiznaky zahrnuje anamnézu, klinickou historii,
kompletni klinické vysetfeni, neurologické vySetteni a dalsi. Cilem vysetfeni je urcit lokalizaci
a rozsah nemoci v centralni nervové soustavé nebo perifernim nervovém systému (Williams et
al. 1985).

Pti vySetfeni pacientl s neurodegenerativnim onemocnénim je nutné dbat na celkovy
zdravotni stav zvifete, plemennou predispozici, v€k, funkéni charakter a samoziejmé prubch
onemocnéni. Typicky prub&h onemocnéni je progresivni, tudiz se jedna o postupny nastup
ptiznaku, které se zhorsuji (Olby 2004).

3.5 Neurodegenerativni onemocnéni

Neurodegenerativni onemocneni postihuji kteroukoliv ¢ast nervové soustavy. Typicky se
vyznacuji pomalym nastupem a postupnou progresi klinickych ptiznaka. Vzniklé klinické
ptiznaky mohou byt bilateralné symetrické, postihujici mozek anebo michu. Vék, ve kterém se
neurodegenerativni onemocnéni projevi, je ruzny. Bud’ se jedna o mlada zvirata kratce po
narozeni, nebo naopak o zvitata ve vysokém véku (Olby 2010).

Spoleénym rysem fady degenerativnich poruch jsou bud’ dédicné, nebo suspektné
dédicné predpoklady. Néktera neurodegenerativni onemocneni se proto projevuji ¢astéji nebo i
vyhradn¢ pouze u nékterych plemen psu. Jina zase nejsou vazana na plemeno psa, ale na v€k
(projevuji se bud’ u Sténat, nebo naopak u starSich pstl). Vétsina neurodegenerativnich
onemocnéni ma fatalni nasledky. V procesu diagnostiky neurodegenerativnich onemocnéni je
velmi dulezitou soucasti klinické vysetieni zahrnujici Samotnou anamnézu a nacionale pacienta
(veék, plemeno), které musi sdélit majitel psa. V neposledni fadé je podstatny i pribéh
onemocnéni, ktery nam muze dat prvni indicie, jez smétuji k podezieni na neurodegenerativni
typ onemocneni (de Lahunta & Glass 2009).
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3.5.1 Diagnostika

Diagnoza se urCuje bud postmortalnim histopatologickym vySetienim nebo
genetickymi testy (Braund 1987).

Diagnoéza, ktera se da predbézné, nikoli spolehlivé urcit u zivého jedince, je zavisla na
rozpoznani gradujicich klinickych pfiznakli popisovanych majitelem. Poté nasleduji
diagnostické kroky, které vylouci jiné choroby a poruchy (Jones et al. 2005).

Témito diagnostickymi kroky pro odhaleni onemocnéni michy jsou analyza
mozkomisniho moku, vyuziti elektrodiagnostickych metod, magnetické rezonance ¢i
myelografie (Braund 1987).

3.5.2 Degenerativni myelopatie

Degenerativni myelopatie (DM) je degenerativni onemocnéni michy. U psti byla poprvé
popsana Averillem vroce 1973. Nazval ji jako specifické degenerativni neurologické
onemocnéni bilé miSni hmoty. Setkat jsme se dale mohli napf. S ozna¢enim chronicka
degenerativni radikulomyelopatie, myelopatie némeckych ov¢dki anebo progresivni
myelopatie (Averill 1973).

Obr. 13 Rozdil mezi zdravou a degenerovanou michou (Pfevzato a upraveno
z Neurologia — Veterinary neuroanatomy and clinical neurology)

DM je zavazné onemocnéni, které se miize projevit u vSech plemen pst. Poprvé byla
popsand u némeckého ovcaka. Dal§imi predisponovanymi plemeny jsou boxer, sibifsky husky,
miniaturni pudl, bernsky salasnicky pes a welsh corgi pembroke (Coates & Wininger 2010).

Vek, ve kterém se onemocnéni zacina projevovat je ruzny. Averill (1973) uvadi, ze
nemoc se projevuje u pstt mezi peti az ¢trnécti lety. Braund a Vandevelde (1978) se domnivaji,
Ze prvni pfiznaky choroby se objevuji u psi star§ich osmi let. Dle Griffitha a Duncana (1975)
muzeme symptomy charakterizujici DM nalézt u plemen psti ve veku péti az sedmi let, tudiz se
obecné da fict, Ze degenerativni myelopatie se projevuje u starSich psu.

Toto onemocnéni je charakteristické degeneraci axonti v miSe. Progres nemoci je
pomaly a postupné graduje. Na zacatku je typickym piiznakem nekoordinovana chiize (ataxie)
a zvySeny svalovy tonus na zadnich koncetinach (spasticka paraparéza) (Averill 1973).
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Klinické priznaky pii DM mohou byt velmi podobné jako u pst s vyhiezlymi
meziobratlovymi ploténkami nebo ortopedickymi problémy. Jednim z hlavnich rozlisovacich
znaki je, ze u psu s DM se neprojevuji zadné znamky bolestivosti (za predpokladu, ze k DM
nejsou pridruZena jina onemocnéni). Prvnimi ukazateli DM je uz samotny vék a plemeno (pes
stiedniho a velkého plemene ve stiednim véku) soucasné s progresivné se zhorsujici chuzi bez
projevu bolestivosti. Ve vétsiné piipadu se pro vylouceni vyhifezu meziobratlové ploténky
provadi zobrazovaci diagnostika (magnetickd rezonance). V piipad¢, ze kompresivni 1éze na
miSe jsou touto diagnostikou vyloucené, ptichazi na fadu laboratorni vySetieni a genetické testy,
které stanovi pfipadné mutace Superoxiddismutazy 1 (SOD1) (Toenniessen & Morin 1995).

V ramci genového mapovani byly pouzity vzorky DNA od tficeti osmi pst postizenych
DM. Vysledky ukazaly silnou asociaci s markery lokusu CFA3L1 v oblasti, kde je gen SOD1.
Superoxiddismutaza 1 je enzym, jehoz genova mutace u lidi zptisobuje amylotrofickou lateralni
sklerozu (ALS), fatidlni neurodegenerativni onemocnéni s postizenim dolnich i hornich
motorickych nervi (Green et al. 2002).

Pii porovnani sekvenci SODI1 u zdravych a nemocnych psi bylo zjiSténo, Ze
V polypeptidovém fetézci dochdzi k zaméné bazi zG na A, coz ma za nasledek mutaci
(Andersen et al. 1996).

SODL1 je jednim z hlavnich enzymt zapojenych do regulace oxidac¢niho stresu a
premény volnych radikali. Tim, Ze je soucasti antioxida¢niho systému CNS je jeho ulohou
katalizovat pfeménu superoxidovaného radikalu (O2-) na molekularni kyslik (O2) a peroxid
vodiku (H202), ¢im chrani bunky centralni nervové soustavy pted reaktivnimi formami kysliku.
U pst s degenerativni myelopatii byla identifikovdna mutace enzymu SOD 1. Tato mutace mé
za nasledek nespravné uspotradani enzymu, coz vede k tvorbé nerospustnych agregati uvnitf
nervovych bunék. Funkce SOD ziistdvé i po mutaci nadale normalni, av§ak zminéné agregaty
zabranuji spravnému fungovani bunky. Tim dochazi k jejich poSkozeni a nasledné postupné
degeneraci. U lidi s ALS byla taktéz identifikovana mutace v enzymu SOD1, coz vysvétluje
velkou spojitost mezi klinickymi ptiznaky u pacientd s ALS a psy s DM. V dnesni dob¢ jiz
existuje fada komerc¢nich laboratofi, které provadi genetické testy na pfitomnost mutace genu
SOD1 u psi (Coates & Wininger 2010).

3.5.2.1 Predispozice

DM je geneticky dédi¢nd, autozomaln¢ homozygotné recesivni choroba, kdy jedinci od
obou svych rodi¢lt zdédi zmutovany gen. Aby se zabranilo §ifeni geneticky postiZenych Sténat
s onemocnénim DM je tieba peclivy vybér chovného paru. JelikoZ nemoc neni vdzdna na
pohlavi, tak nezalezi na tom, zda zmutovanou alelu nese samice nebo samec. Je nutné, aby
pienaseci, tedy jedinci s genotypem Aa byli pafeni pouze s dominantnimi homozygoty AA, aby
se zamezilo pfimému vzniku recesivniho homozygota (aa), ktery je postizeny touto chorobou
(Karlsson et al. 2007).

Ackoli by se recesivni homozygoti v dané alele nem¢li vyuzivat v chovu, neznalost
genetického zalozeni mutze vést k tomu, Ze pes S timto zalozenim je v chovnych stanicich
K rozmnozovani vyuzivan. Jedinou moznosti kiizeni recesivniho homozygota je skiizeni
s dominantnim homozygotem, coz vede ke vzniku heterozygota (Aa), tedy pienasece
(Lindblad-Toh et al. 2005).
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Charakteristické klinické piiznaky onemocnéni jsou pozorovatelné od Sestého az
dvanactého mésice od objeveni prvnich nespecifickych pifiznaki. Klinicky je DM popisovana
ztratou proprioreceptivnich funkci, coz vede k ataxii panevnich koncetin a spastické
paraparéze. Mezi priznaky, které mlZeme pozorovat, patii klopytani, kloubeni prsti
s opotiebovavanim drapti na zadnich koncetinach. Bez pomoci, ktera alespon zpomali prib¢h
nemoci se priznaky postupné rozviji a zhorSuji. Nastavd dysfunkce horniho motorického
neuronu, zkfiZzeni extenzorového reflexu a hyperaktivita Slachovych receptort. V této fazi
pokrocilych ptiznakt je Sance alespoii na zlepSeni stavu mald (Waxman et al. 1980).

U pst, kteti jsou udrzovani ve stavu, kdy nedokazou pouzit zadni koncetiny a jsou plné
odkazani na svého majitele, dojde i k dysfunkci piednich koncetin. Poté dochazi k postizeni
mozkového kmene (Waxman & Johnson 1980).

Vétsina pst nevykazuje pii méteni elektrické aktivity svalu a nervu (elektromyografie)
zadné zmény, coz napovida, ze léze se nachazeji pievazn€ v kofenech dorzélnich nervi.
Nejedna se o dalsi onemocnéni, pouze o navazujici projev DM (Divers et al. 1994).

Definitivni diagnostiku lze spolehlivé urcit pouze postmortalné histopatologickym
vySetfenim michy, tedy pitvou, kde je patrna degenerace Sedé i1 bilé hmoty (Braund 1987).

Diagnostika by méla byt provadéna u vSech velkych plemen, ktera trpi progresivni ataxii
michy a slabosti. DM je obecné znama4, jako bezbolestné onemocnéni, coz je jedno z dilezitych
voditek, které vede ke stanoveni diagnézy. Jakmile by byla zaznamenana bolest pii pohybu
nebo jakékoliv manipulaci se psem, je DM vylouc¢ena. Ov§em pouze za ptedpokladu, Ze nebyla
zaznamenana jina nemoc, kterd by doprovazela degenerativni myelopatii napiiklad dysplazie
kycelniho ¢i loketniho kloubu, které bolestivé jsou (Averill 1973).

V piipadé vyskytu specifickych pfiznaki je mozné diagnézu DM potvrdit laboratornim
testem imunologické reakce na konkavalin A a fytohemaglutinin P, kde je reakce imunitnich
bun¢k vyrazné snizend. Tyto imunitni testy jsou dulezité, kdyz se bere v tivahu chirurgicky
zakrok, jelikoz je dokazéano, ze mtze zhorsit prubéh nemoci. Pokud je chirurgicky zékrok
nevyhnutelny, musi byt DM vyloucena (Williams et al. 1984).

Obr. 14 Histopatologické tfezy perifernimi nervy a kosternim svalstvem (Pievzato a
upraveno z Practical Guide to Canine and Feline Neurology, 3rd Edition)
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Na obrazku A a D je fez, jiz zminénymi tkanémi u starého a zdravého psa. Na obrazku
B a E je znazornéna stejnd tkan, ale u jedenactiletého psa s klinickymi ptiznaky DM a
nepohyblivou paraparézou po dobu dvanacti mésict. Posledni dva obrazky, tedy C a F
znazornuji fezy tkani u desetiletého psa s ptiznaky, trvajici tiicet Sest mésict, které doprovazi
ochabla tetraplegie (Miller et al. 2009).

3.5.2.2 Priibéh

Pribéh degenerativni myelopatie se d€li do Ctyt stadii, ktera se vzajemné prolinaji a od
pocatku prvnich priznakt graduji (Platt & Olby 2012).

Prvni rané stadium zalina celkovou progresivni proprioceptivni ataxii, ktera je
doprovazena paraparézou. Paraparéza zahrnuje postizeni poloviny téla. V této fazi se pes
dokéze obtizné postavit a pii chlizi se objevuji primarni pfiznaky, jako je klopytani, kulhani a
drhnuti drapti o zem. Dal$im pfiznakem je asymetricka spastickd paraparéza, kdy nejsou
koncetiny postiZzeny stejnou mérou. Do prvniho raného stadia se fadi i intakce mi$nich nervd,
coz znadi, ze nervy nejsou poSkozené (Dewey & Costa 2016).

Druhé rané stddium zahrnuje t€Zkou paraparézu az paraplegii, kdy pes zadni koncetiny
vlaci za sebou. Projevuje se mirny az stfedni ubytek svalové hmoty a snizuji se misni reflexy
na panevnich koncetinach, které mohou i Gpln¢ vymizet. Poslednim ptiznakem tohoto stadia je
lehka inkontinence moci a stolice (Uemura 2015).

Tteti stadium pokracuje paraplegii az parézou hrudnich koncetin. Mezi ptiznaky parézy
hrudnich koncetin patii drhnuti drapki o zem, spontanni pieklubovani tlapek a velmi vyrazna
ztrata svalové hmoty na panevnich koncetinach. Postizeny jedinec neni schopny se sam postavit
na nohy bez pomoci majitele. Zde se projevuje vyrazné zhorSeni inkontinence mo¢i a stolice
(Platt & Olby 2012).

Ctvrté pozdni stadium DM je posledni a nejzavazngjsi, jelikoz mize dojit k degeneraci
mozkového kmene. Ta zplisobi kompletni tetraplegii, coz je postiZzeni vSech koncetin. Pfiznaky
posledniho stadia zahrnuji potize s pohybem jazyka a polykanim. Je zde snizeny nebo plné
chybéjici kozni reflex a nastava uplnd absence svalové hmoty. Objevuje se tu dalSi faze
inkontinence. Pes neni schopny sam fungovat, v této fazi vétSinou dochazi k eutanazii (Lorenz
etal. 2011).
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Stadia Meurologicke priznaky
UMM Parapareza
1 Progresivni cbecna propricceptivni ataxie

Rané | Asimetricka spasticka paraparéza

Intaktni [neporutensg) mizni reflexy
Heam:mmlpamaézaaimlegle

2. Mirnj 2% stfedni Gbytek svalové hmaoty

Rané | Snizene azchybéjici miEni reflexy v panevnich konfetinach

+/- inkontinence modi a stolice

Obr. 15 Struény popis pribéhu DM (Pievzato a upraveno z (Practical Guide to Canine and
Feline Neurology, 3rd Edition).

3.5.2.3 Lécba

Degenerativni myelopatie je onemocnéni, které neni 1éCitelné. Vyznam 1écby spociva
pouze ve zpomaleni prubéhu nemoci a prodlouzeni kvalitniho Zivota zvitete. Z tohoto divodu
mnoho majitell voli rad€ji eutanazii nez dozivotni péci o postizeného psa. Lécebny program se
sklada z rehabilita¢nich cvi€eni, vitaminové podpory a specialni terapie s aminokapronovou
kyselinou (EACA). Uginnost této kombinace je prokazatelné vyssi nez 1é¢ba, ktera je zaméfena
jen na jednu z uvedenych ¢asti (Clemmons 1995).

Ruzna cviceni v ramci rehabilitace hraji podstatnou roli v oddaleni a progresi nemaoci.
Mezi cviceni se tadi naptiklad chilize, plavani a balan¢ni cviCeni, které je doporuceno
praktikovat obden. Je nutné si stanovit cil, o ktery by se mé¢l majitel snazit. Je védecky
dokazano, ze rehabilitace prokazatelné zlepSuji stav jedince (Jaggy et al. 2001).

Dle stupné zavaznosti neurologického deficitu byli psi zafazeni do Kkategorii
s individualnim rehabilitanim programem. Ten je realizovan vyskolenymi odborniky z oblasti
fyzioterapie. Nezavisle na stupni vaznosti, rchabilitace prodlouzila Zivot kazdému ze
zkoumanych jedinct (Kathmann et al. 2001).

Vitaminové dopliiky bohuzel nezabrani projeveni nemoci, ale dokazou oddalit jeji
priznaky. Ve form¢ tablet se dvakrat denné podédva B komplex, ktery podporuje
neuroregeneraci a soucasné se piidava i vitamin E, ktery zmiriiuje projeveni piiznakl
(Clemmons et al. 1989).
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Zatim jediny 1€k, ktery pfirozené¢ méni pribéh DM je aminokapronova kyselina
(EACA). EACA blokuje destrukci a rozklad nervové tkané. Rychlost pribéhu se u vétSiny
pacientl po terapii snizuje az o 50 %. Pro efektivni G¢inek je dulezité piresné davkovani EACA.
Kazdych osm hodin se poda jedna davka. Klinické zlepseni je viditelné uz po osmi tydnech od
prvniho pouziti 1éku (Clemmons 1992).

Podani kyseliny aminokapronové zpusobuje vedlejsi ucinek v podobé nechutenstvi
(vyskyt u 5 % pst) a potizi S gastrointestindlnim traktem (GIT) (vyskyt u 1 % psti). Podavani
1éku s malym mnozstvim jidla nebo po ném tyto potize vyrazné zmirnuje (Boothe 2001).

V soucasné dobé se pro lécbu DM uziva kombinace fyzioterapie, vitaminovych
suplementd a roztoku EACA. Bohuzel néktefi majitelé nejsou schopni psovi zajistit aktivni
pohyb a celodenni podavani 1ékti. Coz zpiisobuje Spatnou prognoézu a tim i ztratu nadéje na
prodlouzeni kvalitniho Zivota psa. Velmi zaleZi na v€éasné diagnostice. Je-li nemoc podchycena
Vv raném stadiu je velka Sance na vyrazné zpomaleni prubéhu nemoci (Clemmons 1991).

3.5.2.4 Prognoza

Rehabilitace je jedna z vyznamnych slozek terapie, ktera dokaze v ramci moznosti
pomoci zvifeti postizenému degenerativni myelopatii. Ackoli se rehabilitace ukézala, jako
efektivni zpisob, jak prodlouzit psovi zivot, dlouhodoba prognéza je i presto Spatna, jelikoz
V pozdnim stadiu nemoci nelze zabranit umrti zvifete (Kathmann et al. 2006).

Pokud se pti odhaleni DM nezavede pomocny lécebny program, ktery vede alespon ke
zpomaleni progresu nemoci, tak ve vétSin¢ ptipadi dojde k eutandzii do jednoho roku od
stanoveni diagn6zy (Johnston et al. 2000).

3.5.3 Spongiozni cerebelarni degenerace s cerebelarni ataxii typ 1 a typ 2

Spongiozni cerebelarni degenerace s cerebelarni ataxii (SDCA) je autozomdlné
homozygotné recesivni onemocnéni bez ohledu na to, zda je to typ 1 nebo typ 2. V poslednich
letech byla u ¢istokrevnych pst detekovana dédicna degenerativni cerebelarni ataxie
centralniho nervového systému. Spongiozni cereberarni degenerace s cerebelarni ataxii je
nemoc, ktera primarné napada mozecek a vyskytuje se u mnoha plemen. Jednim z plemen je
naptiklad skotsky teriér, australska kelpie, anglicky buldok a v neposledni fad¢ belgicky ovcak,
u kterého onemocnéni bylo poprvé popsano (Kleiter et al. 2011).

SDCA je charakteristicka tim, Ze napada velmi mlada Sténata, kdy dochazi k cerebelarni
atrofii, atrofii molekularni vrstvy, depleci granularnich bunék a ztraté¢ Purkynovych bunék. To
zpusobuje cerebelarni kortikdlni degeneraci mozecku. Poruchy, které napadaji primérné
mozeckova jadra a kiiru se nevyskytuji az tak Casto, ale mohou zptisobovat neurodegenerativni
zmény i V oblasti michy a mozku (Flegel et al. 2007).

Pitva u Sténat prokazuje postizeni kaudalnich a lateralnich vestibularnich jader. Toto
onemocnéni projevuje jak houbovité, tak i kavitarni 1éze srovnatelné s Leighovou nemoci, ktera
je popsana u lidi. Ve studii, ktera se tykala $ténat, se projevila houbovitymi zménami v oblasti
cerebelarnich jader a naslednou nekrdézou v dorzolaterdlnim téle bazédlnich ganglii.
Pravdépodobné se jedna o metabolickou poruchu a mozna i otravu amproliem, coz je 1€k,
kterym se u Sténat provadéla prevence kokcididzy (Summers t al. 1995).
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Vroce 1991 byl u dvou S$ténat malinoisi prokdzén vrozeny tfes se symetrickou
bilateralni houbovitou degeneraci cerebelarnich jader. Tyto pfiznaky doprovazela dilatace
myelinové pochvy s myelinofagy. Dalsi studie se zaméfila na tfindct postizenych Sténat z péti
ruznych vrhi, kterd méla fenotypicky zdravé rodice, a 1 piesto se nemoc zacala projevovat uz
pted druhym mésicem zivota (Cachin & Vandevelde 1991).

Onemocnéni je typické tim, Ze napadd pouze mlada Sténata. Nékdy jsou prvotni
priznaky viditelné téméf po narozeni a naslednd progndza je fatalni, jelikoz na tuto chorobu
neexistuje 1écba (Johnson et al. 2001).

Spongiozni degenerace s cerebeldrni ataxii typu 1 je zavazné neurodegenerativni
onemocnéni a vyskytuje se u autozomalné recesivnich jedinct. Konkrétné u recesivné
homozygotnich jedincti s genotypem aa. Vyskytuje se u mnoha plemen, ale nejrozsifenéjsi je u
plemene belgického ov¢aka malinois (Kleiter et al. 2011).

U Sesti Sténat ze sedmi izolovanych rodin plemene belgického ovcéka varianty malinois,
byly provadény genetické testy s podezienim na cerebelarni dysfunkci. Testy ukazaly silnou
genetickou heterogenitu na 38. chromozomu u étyt rodin, jiz zminénych §ténat (Abecasis et al.
2002).

Studie, ktera provadéla kontrolni testy U jedinci intaktnich a nemocnych, prokéazala
mutaci v genu KCNIJ1, ktery koduje draslikovy kanal. Tyto zmény byly uz diive popsany u lidi
nebo mysi s neurologickymi potizemi. Vyzkum prokazal, ze poskozeny gen KCNJ10 zptsobuje
u malinoist degenerativni nemoc, kterd se obecné nazyva spongiozni degenerace s cerebelarni
ataxii typu 1 (Abdelhadi et al. 2016).

Studie zamétfena na zkoumani SDCAT1 provadéla testy u dvanacti pst varianty malinois,
ktefi genotypem nebyli homozygoti. Cerebelarni dysfunkce se i piesto u téchto vybranych psi
projevila. Na zaklad¢ histopatologickych vySetfeni provadénych v ramci vyzkumu bylo
zjisténo, ze toto onemocnéni je neuropatologicky rozdilné u raznych plemen belgickych
ovcaki. Postizeni psi slouZzi jako zviteci model pro lidské onemocnéni EAST syndrom (Arai et
al. 2015).

SDCA 2 je dédi¢na spongidzni degenerace s cerebelarni degeneraci a stejné jako
u SDCA 1 se projevuje u autozomalné recesivnich malinoist s genotypem aa (Kleiter et al.
2011).

Testy, které se provadély vramci vyzkumu, vymezily kriticky interval na patém
chromozomu. Pokus se realizoval na rodin€ malinoisli se Ctyfmi S$téilaty S piiznaky
cerebelarniho postizeni. Po vyhodnoceni testt se zjistilo, ze pii SDCA typu 2 dochazi k mutaci
genu ATPIB2, ktery koduje B2 podjednotku holoenzymu Na+/K+ -ATPazy (Hilbers et al.
2016).

Stejné jako u SDCA 1 byly u mysi nalezeny klinické a neurohistopatologické nélezy
tykajici se Atplb2, které se velmi podobaly néalezim objevenym u postizenych Sténat
malinoist. Vzhledem k tomuto objevu se mutace genu ATP1B2 povazuje za pficinu vzniku

SDCA 2, které se nazyva spongiozni degenerace s cerebeldrni ataxii typ 2 (Calandriello et al.
1995).
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3.5.3.1 Funkce mozeéku

Mozecek je velmi dulezity pfi synchronizaci svalové aktivity, pohybu o¢i a kontrole
rovnovahy. Pohyby, které¢ jsou zahajeny v mozkové kiife vyzaduji nejvyssi stupen synergie, a
proto je mozecek ve velmi t€sném kontaktu s mozkovym kmenem, michou a mozkovou kiirou.
Jeho zvlastni funkci je, Ze dokéze posuzovat disparity, tedy rGznost mezi zamySlenou
motorickou akei mozkové kiiry a svalovou odpovédi. Mozecek dokaze korigovat jakoukoliv
disparitu, kterd je vytvofena béhem pohybu tim, Ze ovliviiuje motoricka centra v mozkovém
kmeni a mozkové kufe (Sultan & Glickstein 2007).
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Obr. 16 Detailni popis prafezu mozecku (Pfevzato a upraveno z Handbook of
Veterinary Neurology — Lorenz, 5th Edition)
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3.5.3.2 Klinicka prezentace

Oba dva typy SDCA maji své charakteristické projevy, které se od sebe vyrazné lisi,
prestoze tato nemoc napada stejnou ¢ast mozku, a to mozecek (Kleiter et al. 2011).

Obr. 17 a Houbovita degenerace mozec¢ku Obr. 17 b Rez mozedkovym jadrem
zdravého jedince (Pfevzato a upraveno od Mauri et al. 2017).

3.5.3.2.1 Klinicka prezentace typu SDCA 1

Tato nemoc se projevuje uz od ¢tvrtého tydne veku sténéte. Mohou nastat vyjimky, kdy
se prvni ptiznaky objevi v pozd€jsim véku dvou mésici, ale to nic neméni na prubéhu nemoci
(Wessmann et al. 2004).

Studie, zabyvajici se pozorovanim dvandcti Sténat s postizenim SDCA 1 zjistila, ze
Sténata se projevovala fadou piiznakl typickych pro SDCA 1. Deset ze zkoumanych Sténat
vykazovalo znamky ¢ilosti, bystrosti a citlivosti vii¢i podnétiim, oproti dvéma, mén¢ ostrazitym
a ve svych reakcich na podnét pomalej$im. Tti Sténata projevovala zpomalenou koordinaci o¢ni
koule pfi nahlém zryhleni pohybu hlavy. Dvé Sténata vykazovala piehnané pohybové reakce
pii chiizi a svalové kiece po rehabilitacnim cviceni. U ¢tyt Sténat byly zaznamenany zachvaty
a opakované narazy do ptrekazek ¢i jinych predmétl, coz bylo vyhodnoceno jako dusledek
rychlejsi progrese nemoci (Bockenhauer et al. 2009).

U vsech sténat byla pozorovana ataxicka chiize, kterd byla zfetelnéj$i na zadnich
koncetinach. Jedna se o chuzi, kdy zvife neni schopno ovladat koncetiny. K chizi se pridava
motani, neschopnost udrzet se na nohou, klopytani, tfes nebo tplna ztrata rovnovahy a nasledny
pad. Déle vSechna Sté€nata trpéla svalovou kieci, kterd zhorSovala stav postizenych zvirat.
Klinické ptiznaky byly natolik kritické, Ze do 17. tydne véku doslo k utraceni vSech Sténat
(Scholl et al. 2009).

3.5.3.2.2 Klinicka prezentace typu SDCA 2
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Sténata s SDCA 2 vykazovala obdobné piiznaky jako SDCA 1. Tento typ SDCA se
ovSem projevuje rychlejsi gradaci nemoci a nastupem piiznaki jiz ve Ctyfech tydnech Zivota.
Prvotni ptiznaky projevuji cerebelarni dysfunkei a ataxickou chtizi (Jayadev a Bird 2013).

Kvuli neschopnosti chlize se vétSina Sténat nedozije vice nez Sesti tydna (jsou bud’
utracena nebo hynou pii silném epileptickém zachvatu). U sténat s lehcim pribéhem ataxické
chuze, svalovych kie¢i a zachvatu byla navic diagnostikovana centralni slepota, ktera celkoveé
zhorsuje stav zvifat (Urkasemsin a Olby 2014).

3.5.3.3 Predispozice

Predisponované plemeno je zejména belgicky ovcak, konktrétné malinois. Dle
genetické analyzy, ktera prokazala prekvapivou heterogenitu, védci usoudili, ze se zde nachazi
vice nez jeden typ cerebelarni dysfunkce, kterou belgicky ovcak trpi (Standford & Burmeister
2014).

Onemocnéni se netyka jen belgického ovcaka, nybrz i jinych plemen, u kterych se
nemoc neprojevuje tak casto. Méné Castymi postizenymi plemeny je naptiklad rotvajler, fox
teriér, gordon setr, skotsky teriér a aljaSsky husky (de Lahunta et al. 1980).

Co se tyce predispozice, tak je dulezit¢ podotknout, jaké je vhodné kiiZeni belgickych
ovcakl, aby se zamezilo Sifeni nemoci. VSichni jedinci, at’ uz heterozygoti, jinym slovem
pienaseci s genotypem Aa a recesivni homozygoti s genotypem aa nesmi byt zatazeni do chovu,
kvli jiz zminénému rozsifovani nemoci (Ukrasemsin a Olby 2014).

Tab. 7. Znazornéni dédi¢né predispoice vzniku SDCA
K¥iZeni dvou jedinci AJA Ala ala

50 % zdravého

A/a = prenaSe¢

potomstva, 50 %
potomstva budou
prenaseci

potomstva budou
prenaseci, 25%
potomstva bude
postiZzeno SDCA

100% zdravé potomstva, 50 % 100% potomstva
A/A = zdravy potomstvo potomstva budou budou nosici
prenaseci
25 % zdravého 50% potomstva
50 % zdravého potomstva, 50% budou

prenaseci, 50%
potomstva bude
postiZzeno SDCA

a/a = nemocny

100% potomci
budou prenasedi

5 0% potomstva
budou
prenaseci, 50%
potomstva bude
postizeno SDCA

100 % potomstva
postiZzeno SDCA
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3.5.3.4 Diagnostika

Diagnostika onemocnéni SDCA obou typii se da provést pomoci magnetické rezonance
(MRI). Zde se prokaze degenerovand houbovitd tkan mozecku. Detekce degenerované tkané
mozecku by se mohla zlepsit, za predpokladu, ze by zobrazovaci technika snimki MRI
vyuzivala transverzalni snimek, jenz je kolmy na mozkovy kmen s kombinaci piesnych
dorzalnich snimku. Diagnostika je bohuzel mozna pouze postmortalni metodou, tudiz se
houbovita tkéan neda odhalit diive (Thames et al. 2010).

3.5.3.5 Priibéh

Prvotni ptiznaky SDCA, at’ uz typu 1 nebo 2 se obecné zacinaji projevovat ve tvrtém
tydnu Zzivota Sténat. Pocatky signalizuje mozeckové onemocnéni ve formé bilateralni
symetrické houbovité degenerace cerebelarnich jader v granularnich bunkach, ¢i k dilataci
neboli rozsifeni myelinové pochvy a myelinofagt. Symptomy se objevuji po par dnech od
propuknuti nemoci (Tatalick et al. 1993).

Mezi viditelné znaky nemoci se tfadi silny ties pfi pohybu ¢i vzruSeni, ktery béhem
odpocinku nebo spanku odezni. Stéhata maji pomalé reakce na podndty a zpomalenou
koordinaci o¢ni koule pfi pohybu hlavy. Studie popisuji i ataxickou chiizi, ktera je zietelngjsi
na panevnich koncetinach. Jedinec mé problém se udrzet na nohou, klopyta, pada a v ptipadném
udrzeni se na nohou je viditelny Siroky postoj. U n€kterych $ténat byla diagnostikovana i slepota
¢i silné epileptické zachvaty. Jind Stéhata s mirnéj$im klinickym fenotypem byla hypermetricka
a béhem krmeni §ténata vykazovala Siroky postoj se spasticitou. Spasticita znadzoriiuje zvysSeny
svalovy tonus, kdy jsou koncetiny ve vzpiimeném postoji, kdy se zda, Ze $t€né€ bojuje s gravitaci
(Cachin & Vandevelde 1991).

3.5.3.6 Lécba

Vzhledem k tomu, ze neexistuje zadny 1€k, neni mozna léc¢ba. Pfi pfedani postizené
genetickeé alely do néasledné generace je jedinym feSenim eutanédzie ve velmi mladém véku
(Hersheson et al. 2012).

3.5.3.7 Prognéza

SDCA prvniho i druhého typu se fadi k méné Castym onemocnénim nerovové soustavy, a
neziidka byva zaménovana za vrozenou vadu ¢i infekcei (Klockgether & Paulson 2011).

Progndza onemocnéni neni ptizniva. Zadné §téné se nedozije déle nez pét mésici Zivota,
protoze kvili klinickyem pfiznakiim samo uhyne nebo majitel pfipusti eutandzii celého vrhu
postizenych sténat (Fogel & Perlman 2007).

Je nezbytné, aby se o této problematice dozveédéla Sirsi vetejnost, zejména chovatelské
kluby, chovatelé samotni a v neposledni fadé i veterinafi, aby se vzhledem k nemoznosti 1é¢by
podafilo alespoit maximalné eliminovat pocet postizenych jednict (Klockgether & Paulson
2011).
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3.5.4 Atrofie s cerebelarni ataxii

Atrofie s cerebelarni ataxii (CACA) je dédi¢né autosomalné recesivni onemocnéni, které
se projevuje absenci genu kodujiciho selenoprotein P (SELENOP), ktery je nezbytny pro
transport selenu do centrdlni nervové soustavy. Dle histopatologickych vyzkumi byla
prokédzéana atrofie predevSim v mozecku, ktera zptisobuje ubytek bunck a nasledné zmenseni
organu. Onemocnéni ma rychly pribéh s fatalni prognozou, ktera nastane béhem par tydna
(Beaudin et al. 2019).

3.5.4.1 Obecna charakteristika

Dédi¢né onemocnéni CACA u belgickych ovéaka je poSkozenim mozecku, které je
charakteristické nekoordinovanymi pohyby a naslednym tfesem pii zneklidnéni ¢i chuzi.
Vyskyt klinicky zadvaznych ptiznakt je variabilni, jelikoz existuji zaznamy o psech, ktefi trpéli
atrofii s cerebelarni ataxii a dozili se véku az deseti let (Christen et al. 2021).

Bylo provedeno kombinované mapovani genetickych vazeb a homozygotnosti na
Ctyfech Sténatech trpicich touto nemoci. Dle vyzkumu doslo na ¢tvrtém chromozomu
,946,53,9_66,963,863del17,325 kdeleci neboli ztrat¢ casti chromozomu, ktery vede
K preruseni kodujici sekvence pro SELENOP. Jak jiz nejnovéjsi vysledky studii ukazuji, delece
genu SELENOP zptsobuje defekt pii transportu selenu do CNS, ktery je spojen s atrofii
s cerebelarni ataxii (Solovyev et al. 2021).

Pfi krevnich testech zkoumaného vrhu byla zjisténa snizena hladina selenu v krvi zhruba
na 30 %. Nizka hladina selenu ovliviiuje funkénost téla psa (Christen et al. 2021).

Toto onemocnéni bylo zkoumano taktéZ u mysi, a i zde se projevila ataxie, ale klinické
ptiznaky nebyly natolik zavazné, jako u zkoumanych pst (Hill et al. 2003).

A\(ﬁw}ﬂi’a ’,_ N
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Obr. 18 a) Sténé malinoise pii zachvatu Obr. 18 b) Svalovy tonus §ténnéte

(Ptevzato a upraveno od Christen et al. 2021)
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Postizené §téné, které je na obrazku A neni schopné vstat vzhledem k zavaznosti stupné
onemocnéni. Nemoc doprovazi silny tfes a zachvaty, které¢ se odehravaji v epizodach. Na
obrazku B je taktéz $t€n€ malinoise, které trpi lehkym tfesem a zvySenym svalovym tonusem
krku a trupu (Christen et al. 2021).

3.5.4.2 Klinicka prezentace

U vrhu Sténat belgického ovcaka malinoise Ctyii Sténata s rodi¢i nevykazovala
symptomy nemoci, ani po klinické strance. Prvni zndmky nemoci se zacaly objevovat mezi
dvandctym a c¢trnactym dnem zivota a dale se postupné rozvijely a gradovaly. Klinické
vySetfeni u $ténat bylo provedeno ve dvaceti sedmi dnech od narozeni, kdy zbyvajici ¢tyfi
Sténata projevovala zndmky ataxie (Urkasemsin a Olby 2014).

Sténata postiZena atrofii s cerebelarni ataxii trpéla tiesem pii vzrudeni, kyvanim trupu
pfi chiizi ¢i jinému pohybu. Déle kratkymi sériemi zachvati spastické formy rtizné intenzity a
zvyS$enym svalovym tonusem. Stéhata méla poskozeny polykaci reflex, tudiz nemohla v plné
mife pfijimat potravu a dochdzelo k daveni ¢€i zvraceni. Neschopnost piijimat potravu
u postizenych Stéiat méla za nésledek Spatné pfibirani télesné hmotnosti, Spatny vyvoj a
nasledné hubnuti (Vallat et al. 2016).

Sedmadvacaty den po klinickém vysetieni doslo vzhledem k neslucitelnosti nemoci se
zivotem k eutanazii. PostiZzeni jedinci sice necitili fyzickou bolest, nebyly vsak dodrzeny
podminky welfare, a to kvuli psychické ujmé sténat i majiteld (OMIA 2021).

3.5.4.3 Dédicna predispozice

Atrofie s cerebelarni ataxii byla charakterizovana jako autozomalné recesivni nemoc,
ktera se dédi¢né pienasi na recesivni homozygoty s genotypem aa (Beaudin et al. 2019).

3.5.4.4 Diagnostika

Atrofie s cerebelarni ataxii byla jesté¢ pfed par lety neznama a zaménovala se bud’
s obéma typy SDCA, nebo s kardiomyopatii s juvenilni mortalitou (CJM). Pfestoze CIJM neni
neurologické postizeni, jeho pfiznakem je taktéz Spatna, houpava chlize doprovazené padem
(Gurtner et al. 2020).

Teprve vroce 2020 bylo chovatelem belgickych ovcakt ohlaSeno postizeni novym
typem ataxie u Ctyf z osmi Sténat vrhu. Po provedeni né€kolika vySetfeni pocitacovou tomografii
(CT) a magnetickou rezonanci (MRI) se doslo k zaveru, ze $téiata trpi novym typem ataxie,
lisicim se od SDCA a jinych nemoci tim, Ze brani pfisunu selenu do centralni nervové soustavy,
¢imz dochazi k atrofii mozecku. Nemoc dostala nazev atrofie s cerebelarni ataxii a fadi se mezi
nejnoveési objevena neurodegenerativni onemocnéni u psit (Witek et al. 2021).

3.5.4.5 Pitva a histopatologické vySetieni

Pitva a nasledné histopatologické vySetieni se tykalo ¢tyt postizenych $ténat z jednoho
vrhu. U vsech §ténat byly nalezeny podobné 1éze, jak v mozku, tak v mise, a to v rizném
rozsahu. Vysledky ukazaly zanik Purkynovych a granularnich bunék se silnou atrofii mozecku.
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Ve stfednim mozku, miSe a mozkovém kmeni byla potvrzena degenerace axoni. Déle pitva
ukazala snizeny obsah myelinu v bilé hmot¢ mozku i michy. Dle histopatologického vySetieni
a pitvy byla nemoc klasifikovana jako atrofie a cerebelarni ataxii (Akbar & Ashizawa 2015).

Afektovana tkan Zdrava tkan Afektovana tkan Zdrava tkan

E F % I8 H
ML PL ;
;t oL N »

— wm‘ f— WM - : —

ML — Molekularni vrstva, PL — vrstva Purkynovych bunék, GL — vrstva granuldarnich bunék, WM — bila hmota misni

Obr. 20 Ukazka zdravé a postizené tkan¢ mozecku (Pfevzato a upraveno od Christen et
al. 2021)

Histopatologické vySetfeni mozecku na obrazku A a B znazoriiuje viditelné zeslabeni
vSech kortikalnich vrstev a nekrozu Purkynovych bunék (Sipka na obrazku A). Na obrazku C a
D bylo provedeno histopatologické vysetieni bilé misni hmoty, kde je snizena myelinizace
(modré barva) a axonalni degenerace (Sipka na obrazku C). Obrazek E a F je opét vySetfeni
mozecku, kde na obrazku E dochazi ke zvySenému poctu astrocyti hlavné v Purkyiovych
bunkach a ve vrstvé granularnich bunék, oproti F. Posledni obrazky G a H zobrazuji vySetieni
Sedé mi$ni hmoty. ZvySeny pocet a aktivace mikroglii doprovazené neuronalni degeneraci je
zobrazeno na obrazku G Sipkou. Na obrazku H, nejsou zadné viditelné znamky degenerace
(Christen et al. 2021).

3.5.4.6 Priibéh

Tato nemoc se za¢ina projevovat jiz v prvnich ¢trnacti dnech Zivota Stéiat, kdy ptiznaky
kazdym dnem postupné nabiraji na intenzité. Prvotni projev je pozorovan pii chiizi §ténat. Sténé
neni schopno koordinované a synchronizované chiize, pfi které dochézi k houpavému pohybu
trupu a naslednému padu. Spatny chod psa doprovazi ties a zvyseny svalovy tonus (Witek et
al. 2021).

Tyto prvotni pfiznaky dopliiuji série kratkych spastickych zachvati, které se projevuji
V rizné intenzité. Spastické zachvaty jsou typické ztratou hybnosti a napnutymi koncetinami.
Dalsim ptiznakem je snizeny polykaci reflex, ktery se projevuje v pozdéjSich dnech. Zdrava
Stéiata jsou schopna normalné pfijimat potravu, avSak u §ténat postizenych ataxii s cerebelarni
atrofii dochazi naopak k neschopnosti piijimat potravu a naslednému duseni a zvraceni (Vallat
et al. 2016).
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Vzledem Kk zaélenéni onemocnéni mezi neurodegenerativni onemocnéni, ktera
poskozuji nervovou soustavu, da se predpokladat, ze vyvoj léku bude obtizny nebo dokonce
nemozny. ReSenim je v&asnd diagnostika, kterd umozni do denni krmné davky postizenych
zahrnout patfi¢éné mnozstvi selenu, které sice zpomali nastup nemoci, ale i pfesto bude pouze
oddalovat nevyhnutelné. Prozatim existuje jen jeden piipad, kdy $tén¢ s ataxii a cerebelarni
atrofii dokézalo dosdhnout véku deseti let. Ve vSech ostatnich ptipadech doslo k okamzité
eutanazii jiz v brzkém veku dvaceti sedmi dnt zivota (Urkasemsin a Olby 2014).

3.5.4.7 Lécba

Jedna se o nové odhalené onemocnéni, které nebylo snadné identifikovat, protoze se
velmi podoba degenerativnim onemocnénim, jako je napf. degenerativni myelopatie nebo
spongidzni degenerace s cerebeldrni ataxii Obou typil. Z tohoto divodu prozatim neni
prokazang Géinny 1€k, ktery by znatelné zlepsil prubéh jedince (Scott et al. 2020).

Prvotni vyzkumy, které se tykaly 1écby byly zaméfeny na tbytek selenu. Postizenych
pst touto nemoci bylo prozatim odhaleno pét. Na étyfech z nich bylo nutné z hlediska welfare
uplatnit eutanazii, nebo samovoln¢ uhynuli vlivem nemoci. Jeden zbyvajici pes se dozil deseti
let véku, protoZe se u néj objevila mirnéjsi atrofie, kterou doprovazel leh¢i prabeh, ackoli ji pes
byl postizen v raném véku. Lékati se domnivaji, ze pokud se choroba podchyti v brzkém véku
a pravidelné se do krmné davky bude piidava selen ve formé rizného druhu masa, ryze ¢i vajec,
bude mozné zlepsit prubéh nemoci (Solovyew 2015).

Pribéh nemoci je variabilni, tudiz se neda s pfesnosti fict, jak moc bude mozecek a jiné
¢asti mozku poSkozeny. MiZze dojit k imrti v jednom mésici Zivota nebo se pes doZije véku
deset a vice let. Dlouhovékost spojena s touto nemoci je bohuzel minimalni (Beaudin et al.
2019).

3.5.4.8 Prognéza
Progndza tohoto onemocnéni je neptizniva. Stéhata se nedoziji vysokého véku, presnéji

jen par tydnt, jelikoz nemoc rychle graduje a $ténata ve vétSiné piipadech hynou v souvislosti
s tézkym prabéhem (Scott et al. 2020)
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4. Zaveér

Bakalatska prace je zamétena na problematiku neurodegenerativnich onemocnéni. Jeji
snahou je, vzhledem k absenci moznosti 1é¢by, upozornit Sir$i vefejnost na zavaznost Sifeni
onemocnént.

Jak uz bylo zminéno vySe, neurodegenerativni onemocnéni jsou lehce zameénitelna
S potizemi pohybového aparatu. Zaména degenerativniho onemocnéni nervové soustavy
napiiklad za vyhtezlou plotynku ¢i dysplazii kycelniho nebo loketniho kloubu je Castym jevem.
Jediny na prvni pohled rozpoznatelny rozdil, ktery utvrdi 1ékate o potizich nervové soustavy je
ten, Ze pes postizeny degenerativni myelopatii ¢i SDCA obou typt neciti bolest. Onemocnéni
mozku ¢i michy je bezbolestné na rozdil od problémi s pohybovym aparatem.

Témto nemocem se dé predejit pouze podstoupenim genetickych testli obou rodicl, ktefi
se mezi sebou maji kiizit, aby nedoslo k dédicnému ptedani afektované alely. V piipad€ thynu
se da nemoc identifikovat histopatologickym vySetfenim neboli pitvou. Bohuzel nékteti
majitelé psit bezohledné mnozi psy, aniz by si pfedem zjistili genetické zaloZeni jedince a
nedochazelo tak k Sifeni nemoci. JelikoZ se tato postizeni bohuzel nedaji 1éCit, veskera
zodpovédnost za vznik chorob spada na majitele psu, ktefi si i pies to neuvédomuji vaznost
situace a zpusobuji tim ubytky jedincii danych plemen.

Pokud se tato onemocnéni podchyti relativné brzo, je mozné podstoupit rehabilitac¢ni
program, ktery zahrnuje fyzioterapii, chiizi, plavani ¢i cviceni. Uginnost tohoto typu 1é¢by je
dolozena, ale vede pouze k oddaleni projeveni silngjsich ptiznakd. Skutecnost, ze se nemoc
neda Uplné vylécit, pouze zpomalit pribéh a Ze i pies veskerou snahu majitele a veterinare dojde
K amrti zvitete je divodem, pro¢ je tieba t€émto onemocnénim vénovat pozornost.

V piipadé nového onemocnéni CACA, pii némz dochézi k pferuseni transportu selenu
do nervové soustavy je mozné, aby jiz zminény selen byl piidavan do denni krmné davky psa.
Ale opét se jedna o nevylécitelné onemocnéni, které se jen diky zvySenému piijmu selenu pouze
oddali, nikoli Gplné vyléci.
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