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Inledning

Hypertrofisk kardiomyopati (HCM) ér den vanligaste hjértsjukdomen hos katt och
har sedan 1970-talet ansetts vara en vanlig orsak till hjartsvikt, plotslig d6d och
systemisk tromboembolism (Kittleson et al., 1999) Sjukdomen finns &ven hos
ménniskan och har ménga likheter med feline HCM. Maine coon dr en av de
kattraser hos vilken sjukdomen &r 6verrepresenterad.

Studier publicerades 1999 som visade arftlighet for HCM hos rasen Maine coon.
Denna upptickt ledde till att Maine coon katter 6ver hela vérlden borjade screenas
for sjukdomen genom undersékning med ultraljud. Syftet med screeningen &r dels
att undersoka avelskatter for att forhindra spridning av sjukt anlag, dels att
undersoka katter utanfor avel for att fa en uppfattning om sjukdomsfrekvensen i
familjelinjer. En annan malsdttning med screeningen &r att faststilla sjukdomens
prevalens och att kontrollera avelsframsteg.! For att fa en mer likriktad
undersdkningsgang och tolkning av resultaten har ett speciellt formulér utformats
och screeningarna utfors endast av ett fatal hjartspecialister. I Sverige ska
sceeningsresultaten anvindas i ett avelsprogram for HCM som konstruerats av
rasklubben och som kommer ut i januari 2004. Den huvudsakliga killan till
sjukdomen hos rasen anses vara en hankatt vid namn Heidi Ho Sonkey Bill. Katten
levde i USA i slutet av 1970-talet och anvdndes mycket i avel p.g.a. ett atravért
utseende. Aven hans avkomma anvindes flitigt i aveln och hans anlag har spridits
virlden 6ver.”

Niér ultraljudet borjade anviandas trodde man att denna teknik var 16sningen pa
de problem man tidigare haft att diagnostisera HCM. Med hjélp av ultraljudet
kunde man upptécka tidiga hjartfordndringar som EKG och rontgen inte kunnat
pavisa. I och med anvéndandet av ultraljud uppticktes att HCM ger upphov till ett
flertal olika hjartfordndringar (fenotyper), vilket leder till svarigheter att sérskilja
dessa fran fordndringar uppkomna sekundért till andra sjukdomar eller normala
fenotyper. Exempelvis har katter patraffats med misstankt tidiga HCM-
forandringar s.k. equivokala- eller ”grdzonskatter”, d.v.s. katter med oviss diagnos.
Detta har lett till svarigheter nér katterna ska klassas i avelsprogrammet eftersom
de inte med sékerhet kan anses friska och inte heller sjuka.

Tidigare diagnostiseringsmetoder upptickte ofta sjukdomen i ett sent stadium
och HCM ansags darfor vara en mycket allvarlig sjukdom med délig prognos.
Denna uppfattning har dock dndrats d& ménga katter som har hjéartforandring vid
ultraljudsundersokning inte har ndgra sjukdomssymtom.’ Det finns dérfor en teori
att skillnad i mutationer ger upphov till variationen i fenotyp, sjukdomshistoria och
forlopp. Svarigheterna vid diagnostisering och klassificering skulle minska om
man i framtiden kunde identifiera dessa mutationer och anvianda som genetisk
markdr for att pavisa anlag for HCM (Kittleson et al., 1999).

1 Higgstrom, J., 2003. Instutitionen for kirurgi och medicin, SLU, Uppsala, Sverige. Personligt meddelande.
2 Olsson, U., 2003. Maine coon uppfodare, Sverige. E-post.
3 Haggstrom, J., 2003. Instutitionen for kirurgi och medicin, SLU, Uppsala, Sverige. Personligt meddelande.



Syfte

Syftet med detta arbete &r dels att ge en litteraturdversikt avseende hypertrofisk
kardiomyopati, dels att beskriva olika fenotyper som har patriaffats vid screening.
Detta &r viktigt for att kunna utarbeta rekommendationer for hur ultraljudsfynd ska
tolkas och i forldngningen hur katterna skall klassas i ett avelsprogram.

Bakgrund

Definition

Hypertrofisk kardiomyopati &r en primdr hjartsjukdom som karakteriseras av
hypertrofisk, ej dilaterande véinster kammare utan andra hjértsjukdomar,
systemiska- eller hormonella sjukdomar sasom aortastenos, hypertension och
hyperthyroidism. Dessa sjukdomar ger ocksd upphov till vénstersidig
kammarhypertrofi men i dessa fall sekundért. HCM varierar i grad och utseende av
vénster kammarhypertrofi och den stora variationen fenotyper &r karakteristisk for
sjukdomen (Fox, 2000).

Patofysiologi

Kammarhypertrofi som uppkommer vid HCM med normalt eller minskat
kammarutrymme (Kittleson & Kienle, 1998) leder till nedsatt relaxationsformaga
av vanster kammare i diastole och ddrmed minskad kammarfyllnad. Detta leder till
att mindre médngd blod pumpas ut i kroppen och till slut utvecklas hjartsvikt
(Nelson, 2003).

Forutom diastolisk dysfunktion kan sjukdomen dven ge systoliska abnormaliteter
i form av utflodesobstruktion (Rodriguez & Harpster, 2002), en s.k. obstruktiv
form av hypertrofisk kardiomyopati, HOCM (hypertrophic obstructiv
cardiomyopathy). Obstruktionen kan orsakas av rorelse av mitralisklaffen mot
vinster kammares utflodeslinje under systole s.k. SAM (systolic anterior motion of
the mitral valve) (Fox, 2000). SAM ger pad samma géng upphov till mitralis
insufficiens genom att anteriora klaffen (del av mitralisklaffen ndrmast aortas
utflode) dras fran sin normala position (bild 1) (Kittleson & Kienle, 1998). Aven
hypertrofi av septum kan ge HOCM p.g.a. avsmalning av vénster kammares
utflodeslinje. Ofta ses vénster formaksforstorning sekundart till HCM p.g.a. den
6kade blodmingd formaket utsétts for.



Bild 1. Forflyttning av mitralisklaffen (pil) 1 riktning mot septum under systole ger upphov
till obstruktion av vénster kammares utflodeslinje och mitralisinsufficiens. AO (aorta),
aorta; LA (left atrium), vénster kammare.*

Forekomst

Forekomsten av HCM hos katt dr uppskattat till 1,6-5,2 procent (Fox, 2000). Det
ar ként att sjukdomen &r vanligare hos vissa raser bl.a. Maine coon, domestiserad
korthérskatt och perser och att vissa familjelinjer drabbas (Fox, 2000).
Sjukdomsfrekvensen hos Maine coon anses ligga runt 10-15 %.

Arftlighet

Maine coon katten har en autosomal dominant neddrvning for HCM med 100%
penetrans (Kittleson et al., 1999). Det innebar att det endast krdvs en kopia av
sjukdomsanlaget hos en individ for att utveckla sjukdomen (A/a) och att den
individ som bér pa anlaget alltid blir sjuk (100% penetrans). Det dr 50% risk att fa
en hjirtsjuk avkomma om en sjuk och en frisk individ paras.® Om bada fordldrarna
bir pad sjukdomsanlaget dr risken 75% att avkomman utvecklar sjukdomen.
Dodfodda foster antas vara homozygoter (A/A) och ar séledes avkomma till tva
individer som bér pa sjukdomen. HCM hos méinniskan har samma nedérvning som
feline HCM, dock inte alltid med 100% penetrans (Kittleson et al., 1999).
Autosomal dominant nedérvning har #ven setts hos amerikansk kortharskatt’ och
misstinks dven finnas hos perser (Fox, 2000) och ragdoll.®

Hos ménniskan uppstér hjartforandringarna genom mutationer i flera olika gener
i hjartmuskelcellens sarkomerer (hjartats kontraktionsenheter). Mutationerna leder
till att felaktiga sarkomerer produceras som i sin tur ger upphov till okad
produktion for att kompensera de ej funktionsdugliga sarkomererna. Dessa

4 http://www.echoincontext.com/int2/skilll2_07.asp; (besokt 27-Nov-03)

5 Héggstrom, J., 2003. Instutitionen for kirurgi och medicin, SLU, Uppsala, Sverige.Personligt meddelande.

6 Chinitz, J.A., Munro, M.J. & Kittleson, M.D., 2002. Possible causes of HCM. Feline Hypertrophic Cardiomyopathy,
http://members.aol.com/jchinitz/hcm/causes.htm; (besokt 27-Sep-2003).

7 Chinitz, J.A., Munro, M.J. & Kittleson, M.D., 2002. Possible causes of HCM. Feline Hypertrophic Cardiomyopathy,
http://members.aol.com/jchinitz/hcm/causes.htm; (besokt 27-Sep-2003).

8 Herndon, W.E. SouthPaws Veterinary Referral Center. Springfeild, http://www.southpaws.com/topics/feline-dem.html;
(besokt 29-Sep-2003).



strukturer tar upp stor plats i hjartmuskeln och leder saledes till kammarhypertrofi.’
Ofta ger feline HCM upphov till asymmetriska hjartforandringar. Forklaringen till
uppkomsten av asymmetrin tros vara att vissa gener inaktiveras slumpmaéssigt i
hjartmuskelcellerna vilket leder till att bara vissa celler uttrycker det sjuka anlaget.
Endast dessa celler ger da upphov till hypertrofi trots att mutationen finns i alla
celler i hjartat (Nicholas, 1996)."° Troligen kan sjukdomen uppkomma genom ett
antal olika mutationer och pa s& sdtt ge upphov till skilda fenotyper,
sjukdomshistorier och forlopp. Specifika mutationer hos katt har dnnu ej isolerats,
dock dr sjukdomshistorien och patologin samma som hos ménniskan och det &r
darfor troligt att sjukdomen hos katt ocksé orsakas av mutationer i en sarkomergen
(Kittleson et al., 1999).

Sjukdomshistoria

HCM har diagnostiserats pa katt frdn 3 manaders alder upp till 17 &r, med en
medelalder pa 4,8 till 7 ar (Liu & Fox, 1999). Sjukdomsfoérloppet anses variera
fran manader till & mellan olika kattraser. Det finns ocksa katter hos vilka
hjértférandringarna aldrig ger upphov till nagra sjukdomstecken. Maine coon- och
perserkatter anses ha en mer malign form av sjukdomen med ett tidigare
sjukdomsutbrott och snabbare forlopp medan amerikansk korthérskatt har en mer
benign form. Maine coon katter har vanligen inte nagra hjartfordndringar fore 6
maénaders alder. Sjukdomen utvecklas sedan under kdnsmognaden (forsta tecknet
pa HCM ses mellan 8 och 24 ménaders alder) och allvarlig sjukdom uppkommer i
tidig vuxenalder. Katterna utvecklar ofta hjartsvikt vid ca 1-3 ars alder (10-33
manader) vilket dven &r ungefarlig livsldngd for katter som drabbas av plotslig dod
(12-32 manader) (Kittleson et al., 1999). Avkomman till tva sjuka individer visar
symtom pa allvarlig sjukdom tidigare &n avkomma fran en sjuk och frisk individ
d.v.s. redan vid 6-18 manaders &lder (Fox, 2000) (7-12 man) (Kittleson et al.,
1999). Hankatterna utvecklar oftare allvarlig HCM och dor tidigare &n honkatterna
Fox, 2000). Hos vissa honkatter har man inte sett tydliga tecken p& HCM forrédn
vid 3 ars alder (Kittleson ef al., 1999).

Diagnostisering

Det finns flera olika undersdkningsmetoder vid diagnostisering av HCM sasom
auskultation, EKG, rontgen, troponin-I och ultraljud. Den bésta metoden for att
diagnostisera sjukdomen &r dock ultraljudet. M6jligheterna att med metoden stélla
specifik diagnos varierar beroende péd hjértfordndringens utseende da det vid
symmetrisk fordndring finns flera differentialdiagnoser till skillnad fran
asymmetrisk.

De 6vriga undersokningmetoderna som ndmns dr bra komplement till ultraljudet
vid diagnostisering. Fynden &r dock relativt ospecifika och kan ses vid ett flertal
olika sjukdomstillstand. Det dr dven svéart att uppticka lindriga hjértfordndringar.

9 Chinitz, J.A., Munro, M.J. & Kittleson, M.D., 2002. Possible causes of HCM. Feline Hypertrophic Cardiomyopathy,
http://members.aol.com/jchinitz/hcm/causes.htm; (besokt 27-Sep-2003).
10 Haggstrom, J., 2003. Instutitionen for kirurgi och medicin, SLU, Uppsala, Sverige. Personligt meddelande.



Metoderna dr framfor allt virdefulla for att undersoka konsekvens av
hjartsjukdom, d.v.s. tecken pa hjértsvikt, galloprytm eller arytmi.

Auskultationsfynd

Manga katter med HCM utvecklar en snabb hjartfrekvens,'' och systoliskt blasljud
(60% av katterna med HCM). Aven galloprytm (40%) och arytmi (25%) anses
vara vanliga fynd vid sjukdomen.'? Systoliskt blasljud hérs bist ver vinster apex
och uppkommer troligen p.g.a. utflédesobstruktion eller mitralis insufficiens eller
en kombination av bada (SAM) (Kittleson & Kienle, 1998). Blésljudet &r ofta
dynamiskt och 6kar vid upphetsning (Kittleson ef al., 1999). Galloprytm bildas nér
en extra hjirtton uppkommer. En tredje eller fjdrde ton alternativt en
sammansmaltning av de bada hjarttonerna ger upphov till rytmforandringen (Kvart
& Haggstrom, 2002). Vid HCM hérs ofta galloprytm p.g.a. en fjarde hjértton (Liu
& Fox, 1999). Tonen uppkommer p.g.a. vibrationer av hjartstrukturer vid
formakskontraktion  under = kammar  diastole. = Galloprytm  indikerar
myokardsjukdom (Kvart & Haggstrom, 2002) men ger ingen information om
omfattning eller typ av fordndring.

EKG find

EKG fynd vid HCM visar stor variation och ar ospecifika. Fynden kan variera fran
inga fordndringar till vénster formaks- och kammarforstoring och kammar- resp.
formaksarytmi (Fox, 2000). Arytmi vid HCM kan ha flera etiologier.
Retledningsformagan kan forsvaras av formaksforstoring och kammarhypertrofi
eller storas av fibrosinvéxt i hjartat p.g.a. kirlférandringar och mindre infarkter
som gett upphov till hypoxi och celldsd."

Rontgenfynd

Pa rontgen ses fordndringar av hjartats form, kontur och storlek. Dessa
forandringar méste vara relativt kraftiga for att kunna uppfattas. Kardiomegali och
hjartformad hjartsiluett (mindre vanligt fynd) uppkommer framfor allt p.g.a.
formaksforstoring sekundért till kammarhypertrofi (Liu & Fox, 1999).
Rontgenundersdkningen &dr framfor allt vardefull for att uppticka lungddem som
indikerar hjartsvikt. Fordndringarna pé rontgen ses sent i sjukdomsforloppet (Fox,
2000).

Troponinvirde

Troponin-I &r en metod for att pavisa skada i myokardiet vid HCM. Cellskadan
uppkommer troligen sekundért till mikroinfarkter i hjartmuskelaturen. Forhojda
troponin-I virden har pavisats hos katt med mattliga till kraftiga hjartforandringar.
Metoden ar dnnu péa forskningsstadiet och det &r osdkert hur troponin-I nivéerna

11 Chinitz, J.A.,, Munro, M.J. & Kittleson, M.D., 2002. Diagnosing HCM. Feline Hypertrophic Cardiomyopathy,
http://members.aol.com/jchinitz/hcm/diagnose.htm; (besokt 27-Sep-2003).

12 Haggstrom, J., 2003. Instutitionen for kirurgi och medicin, SLU, Uppsala, Sverige. Personligt meddelande.

13 Haggstrom, J., 2003. Instutitionen for kirurgi och medicin, SLU, Uppsala, Sverige. Personligt meddelande.



ligger vid lindrig myokardskada. Annu vet man inte om man med denna metod kan
skilja HCM fran annan kardiomyopati (Herndon, 2002).

Ultraljudsfynd

Diagnostisering av sjukdomen pa levande katt gérs med hjilp av ultraljud.
Fordelen med denna teknik &r att mycket lindriga hjartférandringar (tidiga stadier
av HCM) kan identifieras som inte uppfattas med exempelvis rontgen eller EKG."
Ultraljud ger dven en bild av hjartats pumpfunktion och blodfléde (t.ex. turbulent
flode eller klaffotéthet) vilket &r viktig att undersoka vid misstanke om HCM.

Olika hjartforindringar vid HCM som ses vid
ultraljudsundersokning

HCM karakteriseras av ett flertal fenotypiska utseenden av vénster
kammarhypertrofi (Fox, 2000). Hypertrofin kan vara global och péverka alla
omraden i kammarvédggen eller vara mer regional eller segmentell (Liu &
Fox,1999) och av olika grad. Inget specifikt monster &r karakteristiskt for
sjukdomen (Fox 2000). Nedanstaende hjértforandringar ses dock oftare.

Global hypertrofi

Vid global hypertrofi dr férandringen symmetrisk och alla segment sdsom septum,
fria vdiggen och papillarmusklerna 4r paverkade. Aven varierande grad av vinster
formaksdilatation forekommer'® (bild 2B).

Regional hypertrofi

Vid regional hypertrofi ses fordndringar pa delar av septum och intilliggande fria
viggen. Hypertrofin dr asymmetrisk med varierande grad av vénster formaks
dilatation (Liu & Fox, 1999) (bild 2C).

Segmentell hypertrofi

Den segmentella hypertrofin i likhet med den regionala hypertrofin dr asymmetrisk
och hela eller en del av septum, fria viggen eller papillarmusklerna &r primért
paverkade. Till f6ljd av hypertrofi utvecklas varierande grad av vénster formaks
dilatation (Kittleson & Kienle, 1998). Den segmentella hypertrofin av septum kan
ses som en utbuktning av septumbasen i vanster kammares utflodeslinje (bild 2D).
Septum hypertrofin kan ocksa ses som en gradvis fortjockning av septum fran bas
till apex med kraftigast hypertrofi i mitten av septum (bild 2E). Vid segmentell
hypertrofi av fria viggen dr denna vigg tjockare &n septum (bild 2F). Aven
papillarmuskel hypertrofi ar forknippad med sjukdomen (bild 2G)."°

14 Chinitz, J.A., Munro, M.J. & Kittleson, M.D., 2002. Diagnosing HCM. Feline Hypertrophic Cardiomyopathy,
http://members.aol.com/jchinitz/hcm/diagnose.htm; (besokt 27-Sep-2003).

15 Moise, S.N. Echocardiography of Cats with Cardiomyopathy. Handout. New York.

16 Moise, S.N. Echocardiography of Cats with Cardiomyopathy. Handout. New York.
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Ovriga ultraljudsfynd

HCM kan paverka hjartats funktion och 6vriga ultraljudsfynd kan ddrmed innefatta
SAM, okad vinster kammarkontraktion (shortening fractional) (Fox, 2000) och
fullstdndig tomning av blod i vénster kammare i slutsystole (end-systolic cavity
obliterations) till foljd av kammarhypertrofi.'” Den nedsatta hjartfunktionen kan i
sin tur ge upphov till hydroperikard. Sjukdomen kan dven ge fordndringar av
hoger hjarthalva, sdsom hypertrofi av hoger kammarvégg och kammarutflddeslinje
samt hoger kammardilatation (Fox, 2000).

2G

Bild 2. A. Normalt utseende av vinster hjarthalva i ldngdsnitt. B. Global (symmetrisk)
hypertrofi av septum, fria vdggen och papillarmusklerna. C. Regional (asymmetrisk)
hypertrofi av delar av septum och intilliggande fria véggen (pilar). D. Segmentell
(asymmetrisk) hypertrofi av septumbasen (pil) bildar en utbuktning i vénster kammar
utflodeslinje. E. Segmentell (asymmetrisk) hypertrofi av septumvéggens mellersta del (pil).
F. Segmentell (asymmetrisk) hypertrofi av fria viggen (pil). G. Segmentell, (asymmetrisk)
hypertrofi av papillarmusklerna (pil).'®

17 Kittleson, M.D. Case Studies In Small Animal Cardiovascular Medicine. University of California, Davis,
http://www.vmth.ucdavis.edu/cardio/cases/case12/mmode.htm; (besokt 20-Nov-2003).

18 Moise, S.N. Echocardiography of Cats with Cardiomyopathy. Handout. New York.
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Differentialdiagnoser till ultraljudsfynd

Vid vissa hjartforandringar vid HCM (som ses vid ultraljudsundersdkning) finns
en eller flera differentialdiagnoser. Detta géller global (symmetrisk) hypertrofi av
vénster kammare (bild 2B) som dven ses vid congenital aortastenos, hypertension
och hypertyroidism samt segmentell (asymmetrisk) hypertrofi av septumbasen
(bild 2D) som liknar subvalvuldr congenital aortastenos.

Anledningen till de manga differentialdiagnoserna vid global (symmetrisk)
hypertrofi kan forklaras av att hjirtat reagerar pd samma sétt for fordndringar i
blodtryck och blodvolym. Hjartforandringarna kommer dérfor att likna varandra
och séledes vara svara att sérskilja. Vid congenital aortastenos utvecklas hypertrofi
p.g.a. att obstruktionen leder till 6kning av det kammarsystoliska trycket och
hjértat méste arbeta mot okat motstdnd (Fox, 1999). Primir hypertension (hogt
blodtryck) ger dessa hjartforandringar p.g.a. okad perifer resistans. Sekundir
hypertension &dr dock vanligare hos katt och ses oftast vid njurskada (Littman &
Fox, 1999). Patogenesen till hypertrofi av hjartmuskeln vid hypertyroidism ar
delvis okénd. Dessa katter har dock ofta hypertension vilket kan forklara
hjértférandringarna (Peterson, 2000).

Subvalvuldr congenital aortastenos kan vara differentialdiagnos vid segmentell
(asymmetrisk) hypertrofi av septumbasen. Fortringningen vid subvalvulir stenos
(Fox, 1999) ses som en fortjockning av septum nedanfor aortaklaffen (d.v.s. i
samma omrade som septum hypertrofin). Det finns olika grader av stenos och det
ar framfor allt den lindriga congenitala aortastenosen som liknar HCM (Fox,
2000).

Material och metoder

Undersokningsmaterial

I studien ingédr sjutton Maine coon Kkatter som har hjartundersokts vid
smadjurskliniken p& Universitetsdjursjukhuset i Ultuna under tidsperioden januari
t.o.m. november 2003. Som bakgrund till undersékningen anvindes ett formulér
utformat av professor Mark D. Kittleson (appendix 1) och screeningen utfoérdes av
docent Jens Héaggstrom.

Klinisk undersokning

Vid undersokningen noterades kattens vikt och om katten var dehydrerad, driktig
eller lakterande. Hjartfrekvensen kontrollerades hos samtliga katter.
Hjéartauskultation utfordes med hjélp av meditron stetoskop med avseende pa
blasljud, galloprytm och arytmi.

12



Ultraljudsundersokning

Undersokningen utfordes med hjilp av en ultraljudsapparat av mérket Esaote
Megas med en 7,5 MHz elektronisk probe."’

Patienten 1&g vid undersokning pd hoger sida med proben mot hdger sidas
brostkorg. Bade en endimensionell (M-mode, se forklaring nedan) och
tvadimensionell (2-D) ultraljudsbild anvindes vid screeningen. Hjartat undersoktes
i standardiserade ultraljudsplan sdsom papillarmuskelplan, aortas klaffplan (ger en
bild av hjartat i tvdrsnitt) (bild 4) och vénstersidig utflodesbild (ger ett langdsnitt
av  hjartat). 1 papillarmuskelplan utférdes métning 1 M-mode och
papillarmusklernas utseende bedémdes. I aortaklaffplan utférdes métning av aorta-
resp. formaksstorlek och i vénstersidig utflodesbild undersoktes forekomst av
SAM, hypertrofi och okat flode. Vénster kammare undersoktes dock ofta i fler dn
ovanndmnda plan for att fa en helhetsbild.

A

Bild 4. Standardiserade ultraljudsplan i tvérsnitt av hjdrtat med proben mot hoger sidas
brostkorg. Vid screeningen anvindes tva av dessa plan. A. Papillarmuskelplan som
anvindes for M-mode métningar och beddmning av papillarmusklernas utseende. B. Aortas
klaffplan ddr métning av aorta- resp. formak utfordes (Boon, 1998a).

M-mode

Den endimensionella bilden kallas M-mode (motion mode) och &r en inspelning av
végg- och klaffrorelser. Genom att placera en cursor/linje dver de strukturer man
vill undersoka ges en bild av storlek och funktion av den delen av hjartat.
Funktionen méts i procent och anges i SF (shortening fraction). Linjen
representerar en ljudstrale och endast strukturerna lings med denna ses i M-mode.
Bilden har djup pa y-axeln och tid p& x-axeln (Boon, 1998b). M-mode anvénds
framfor allt for att upptdcka symmetrisk hypertrofi till skillnad fran asymmetrisk
hypertrofi som lattast ses i 2-D bild.

19 Biosound esaote. Indianapolis, www.biosound.com; (besokt 8-Dec-03).
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Tvdirsnitt

I tvérsnitt av hjértat i papillarmuskelplan (2-D bild) noterades papillarmusklernas
utseende. I denna projektion gjordes dven en subjektiv beddmning om end-systolic
cavity obliterations foreldg. Vidare utfordes métningar i M-mode. Mitlinjen
placerades mellan papillarmusklerna for att méta kammarseptum, vénster
kammarrum och vénster kammares fria védgg i systole och diastole samt
kammarkontraktion (SF). Foljande védrden noterades (bild 5C):

IVSd (interventrikularseptum in diastole), ventrikuldra septumvéggen i diastole

LVIDd (left wventricular intraventricular diameter in diastole), vénster
kammarrum i diastole

LVFWd (left ventricular freewall in diastole), vinster kammares fria vigg i
diastole

IVSs (interventricularseptum in systole), ventrikuldra septumvéggen i systole

LVIDs (left ventricular intraventricular diameter in systole), vanster kammarrum
i systole

LVFWs (left ventricular freewall in systole), vinster kammares fria vigg i
systole

SF (shortening fractional)

Dorsalt . A

Bild 5. A. Tllustrering av papillarmuskelplan. IVS (interventricular septum), kammarseptum;
RV (right ventricle), hoger kammare; LV (left ventricle), védnster kammare. PPM resp. APM
(posterior- and anterior papillary muscle), posterior- resp. anterior papillarmuskel. B. 2D
bild i papillarmuskelplan for beddmning av papillarmusklernas utseende och placering av
cursor mellan papillarmusklerna (linje). C. M-mode i papillarmuskelplan med métvérden i
systole resp. diastole (forklaring av métvérden se ovan) (Boon, 1998a).
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I tvérsnitt av hjartat i aortas klaffplan gjordes mitning av aortas- (AO) och
vanster formaks- (LA) diameter resp. forhallandet mellan strukturerna samt en
subjektiv bedomning av vénster formaksstorlek (bild 6).

Dorsalt

B

Bild 6. A. Illustrering av aortas klaffplan. LA (left atrium), vénster formak, IAS (interatrial
septum), formaksseptum; RA (right atrium), hoger férmak; RV (right ventricle), hoger
kammare; PV (pulmonic valve), pulmonalisklaffen; AO (aorta), aorta. B. 2D bild i aortas
klaffplan samt métning av aortas- och vénster formaks diameter (streckad linje). I denna
projektion gjordes vid undersdkningen &ven en subjektiv beddmning av vénster
formaksstorlek. (Boon, 1998a).

Ldngdsnitt

Vinstersidig utflodesbild ger ett lingdsnitt av hjartat och anvindes for att
kontrollera forekomst av kammarhypertrofi. Hos katter med blésljud anvindes
dven projektionen for att kontrollera SAM och okat flode. I dessa fall illustrerades
klaffotathet med hjidlp av doppler (en metod som uppticker och analyserar
blodcellernas rorelse och ger information om blodets riktning och hastighet) och
dven vénster kammares utflodeshastighet mittes med hjilp av tekniken (Boon,
1998c¢) (bild 7).%°

Caudo-
ventralt

. A A i LA B

Bild 7. A. Illustrering av hogersidig utflodesbild, LVW (left ventricular wall), vénster
kammarvigg; IVS (interventricular septum), septumvigg LA (left atrium), vénster formak;
MV (mitral valve), mitralisklaff; LV (left ventricle), vanster kammare; AOV (aortic valve),
aortaklaff; AO (aorta), aorta; RV (right ventricle), hoger kammare; PV (pulmonic valve),
pulmonalisklaff. B. 2D bild av viénstersidig utfldesbild. I denna projektionen
kontrollerades forekomst av hypertrofi, SAM och 6kat flode (Boon, 1998a).

20 Kittleson, M.D. Case Studies In Small Animal Cardiovascular Medicine. University of California, Davis,
http://www.vmth.ucdavis.edu/cardio/cases/case12/mmode.htm; (besokt 20-Nov-2003).
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Diagnos

Diagnoserna indelades och definierades enligt foljande:

Normal: Utan hjartforandringar. Med forbehall att HCM kan utvecklas i framtiden
trots normalt hjarta vid undersdkning.

Oviss: Lindrig till mattlig papillarmuskel hypertrofi eller SAM utan vénster
kammarhypertrofi.

HCM: Mattlig papillarmuskel hypertrofi med SAM eller kraftig papillarmuskel
hypertrofi (Kittleson et al., 1999), eller vanster kammarvégg alt. septumvégg > 6
mm vid métning i slutdiastole. Forandringen kan gélla del av eller hela vaggen.

Resultat

I studien ingick sjutton katter som screenats for HCM. Tre av dessa var hankatter.
Katterna var mellan 1 och 12 érs alder och medelaldern var 42 manader. Fyra av
de undersokta katterna fick oviss diagnos, resterande tretton katter klassades som
normala. Ingen av katterna var vid undersdkningen dehydrerad, driktig eller
lakterande. Hjértfrekvensen undersoktes hos alla katter men noterades enbart hos
fem katter och de andra katternas frekvens bedomdes ej som onormala.
Hjartfrekvensen lag pa 90-150 slag/min. Medelvardet var 134 slag/min. Fem av
katterna vigde Over vad som anses vara normalvikt (d.v.s. dver 5 kg) och hade
kroppsvikt mellan 5,2 och 7 kg.

Gruppen katter med oviss diagnos

Gruppen katter med oviss diagnos bestod av en hankatt och tre honkatter i aldrarna
3, 3 1/2, 6 och 12 &r. Alla katter i denna grupp fick oviss diagnos p.g.a.
papillarmuskelhypertrofi d& forstorade- och hyperekoiska papillarmuskler
noterades i papillarmuskelplanet. Tva av dessa fyra katter hade dven andra fynd
vid undersdkningen sdsom extra papillarmuskler och misstinkt segmentell
hypertrofi av septum. En katt i gruppen hade ett tidigt systoliskt blésljud, grad 2/6
med kort duration och maximal intensitet 6ver hjartbasen. Dock kunde e¢j SAM
eller hypertrofi pavisas som orsak till auskultationsfyndet och blasljudet tolkades
vara fysiologiskt. Ovanstdende fynd noterades vid undersdkningen men togs ingen
hinsyn till vid diagnostisering.

Gruppen normala katter

Gruppen katter med diagnosen normal avseende HCM bestod av fyra hankatter
och nio honkatter i aldrarna 1-5 ar (12-58 manader), medelaldern var 30 manader.
Hiar sags fyra olika hjéartforandringar eller misstdnkta fordndringar sasom
papillarmuskelfordndring (exklusive hypertrofi), cordae tendinae abnormalitet,
misstdnkt segmentell fortjockning av septum och hyperekogenicitet av
endokardiet.

Sju av katterna hade papillarmuskelfordndringar (exklusive hypertrofi), sdésom
delad papillarmuskel (fyra), extra papillarmuskel/muskler (tva) samt hyperekoiska
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papillarmuskler (en). Dessa fordndringar sags tydligast i1 tvérsnitt av vénster
kammare. Delad papillarmuskel sags pad bade posteriora- och anteriora
papillarmuskel, dock inte samtidigt. I 1&ngsaxel gav extra papillarmuskler en ojamn
utlinjering av septumvéggen och i tvérsnitt upphov till ett ”stjirnformat” utseende
av hjértat. Tre katter hade cordae tendinae abnormaliteter sdsom dislocerad cordae
tendinae (tvd) och extra cordae tendinae (en) och tva av dessa katter hade dven
papillarmuskel abnormaliteter (delad- resp. extra papillarmuskel). Hos tva av de
elva katterna misstinktes segmentell hypertrofi av septumbasen. Fynden var dock
inte konstanta och bedémdes vara en effekt av vinklingen i ultraljudsplanet. En av
dessa katter hade dven cordae tendinae abnormalitet (dislocerad cordae tendinae).
En katt (i gruppen normala katter) hade generellt 6kad ekogenicitet av endokardiet
i vanster kammare och hos fyra katter i gruppen noterades inga hjértforandringar
vid undersokning.

Dorsalt N

Bild 8. 2D bilder i hogersidigt tvérsnitt i nivd med papillarmuskler under diastole (A) och
systole (B). A. Denna katt hade mattlig papillarmuskelhypertrofi (stora pilar) och extra
papillarmuskler (sma pilar). B. Katt med “stjirnformat” utseende av hjértat till f6ljd av extra
papillarmuskler (smé pilar). P4 bilden ses dven prominenta papillarmuskler (stora pilar).?'

Diskussion

Ultraljud ar for nirvarande den mest tillforlitliga diagnostiseringmetoden, men
nackdelen med den tekniken till skillnad frdn 6vriga ndimnda metoder ar att det
kraver erfarenhet och att utrustningen &r kostsam i jamforelse med t.ex. stetoskop
och EKG. Vid screeningen anvindes en probe med en frekvens pad 7,5 MHz. Ritt
probefrekvens dr viktigt vid undersokningen dé det paverkar penetrationsdjup och
bildupplésning. De frekvensomfang som ofta anvinds vid kardiologi ar frén 2,5 till
10 MHz. De laga frekvenserna anvinds med fordel till medelstora till stora hundar
eller vid undersokning med Doppler, medan frekvenser vid 7,5 till 10 MHz ofta &r
anvéndbart pa katt. Ju ldgre frekvensen dr desto djupare nar ljudet i vivnaden men
desto sdmre blir detaljupplosningen i bilden. Vid en hogre frekvens ses diaremot
detaljerna béttre men ljudet nar inte sd langt. Det dr darfor fordelaktigt att vélja

21 Héggstrom, J,. 2003. Screening 2003.
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hogsta mojliga frekvens som kan na det djup man vill undersoka for att fa bésta
mdjliga detaljupplosning (Boon, 1998d).

De storsta svérigheterna vid ultraljudsundersdkning ar att skilja mild sjukdom
fran normal (vilket var fallet vid den beskrivna screeningen) och att skilja mild till
mattlig symmetrisk hypertrofi fran hypertrofi sekundért till hypertyroidism,
hypertension och aortastenos (Kittleson & Kienle, 1998). Hypertyroidism ger dock
ofta primirt andra symtom &n fran hjdrtat sdsom avmagring, polyfagi och 6kad
aktivitet. Hjartforandringarna &r reversibla och hjértat atergér till det normala nér
primdrsjukdomen behandlas. Auskultatoriskt kan hypertyroidism ge alla
forandringar som hors vid HCM (systoliskt blasljud, galloprytm och arytmi) (Fox,
Broussard & Peterson, 1999). Hypertension ses oftast sekundért till annan sjukdom
framforallt njurskador (Littman & Fox, 1999) och katten har da fordndrade
njurvdrden. Bade hypertyroidism och hypertension drabbar framst medelalders till
dldre katter (Peterson, 2000; Littman & Fox, 1999). Detta skiljer sig frin HCM hos
Maine coon katten diar symtom ofta ses innan medelaldern (Kittlesson et al., 1999).
Vid aortastenos ses ddaremot hjartforandringar hos unga katter. Det dr ofta en
medfodd hjartdefekt eller en defekt utvecklad under de forsta 4-8 levnadsveckorna
(Fox, 1999). Vid aortastenos kan systoliskt blésljud och arytmi férekomma (Fox,
1999) i likhet med HCM.

Hos Maine coon katter dr de vanligaste och tidigaste fordndringarna vid
sjukdomen papillarmuskelhypertrofi och SAM, vilket har lagt grunden for de
diagnoser som anvidnds vid screeningen. [ litteraturen finns beskrivet att
papillarmuskelhypertrofi och SAM ofta ses tillsammans. En teori dr att SAM
uppkommer p.g.a. ett onormalt papillarmuskelldge vilket t.ex. kan bero pa
hypertrofi som trycker ut mitralisklaffen i aortas utflodeslinje. Klaffen fangas av
blodflodet i systole och pressas mot eller i riktning mot septumviggen (Kittlesson
& Kienle, 1998). Mekanismen bakom uppkomsten av SAM ar dock kontroversiell.
Studier har visat att SAM kan forsvinna efter det att vanster kammarhypertrofi har
utvecklats (Kittleson et al., 1999). Vid screeningen som utférdes under januari
t.o.m. november 2003 undersdktes ingen katt med tecken pd SAM trots
papillarmuskelhypertrofi. En forklaring kan vara att papillarmuskelforandringen
var for lindrig for att ge upphov till SAM, eller att dessa fordndringar var en
normal fenotyp.

Papillarmuskelfordndringar (exklusive hypertrofi) dvs. delade-, extra- resp.
hyperekoiska papillarmuskler kan ses hos vissa katter vid ultraljudsundersdkning.
Vid ovanstdende screeningsperiod var detta ett relativt vanligt fynd som ségs hos
atta av sjutton katter. Fordndringen ar sannolikt en normal fenotyp och inte
associerad med HCM.” Samma forklaring giller #dven cordae tendinae
abnormalitet som bland de undersokta katterna var mindre vanligt &n
papillarmuskelfordandring (tre av sjutton katter). Ofta sags cordae tendinae
abnormalitet tillsammans med papillarmuskelférandring.

Den misstdankt segmentella fortjockningen av septumbasen som i studien inte
kunde verifieras (tre av sjutton katter) ar ett exempel pé hur stor betydelse vinkling

22 Higgstrom, J., 2003. Instutitionen for kirurgi och medicin, SLU, Uppsala, Sverige. Personligt meddelande.
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av proben i hjartplanet har for att f& en sann bild. Nér skillnaden mellan ett friskt
och ett sjukt hjarta ar liten dr denna faktor &nnu viktigare. Erfarenhet hos
undersokaren dr darfor viktigt for att minska risken for feldiagnostisering.
Asymmetriska hjartfordndringar anses vara den vanligaste fordndringen vid HCM
hos Maine coon (Kittleson ef al., 1999).

Hyperekogenicitet i endokardiet sags hos en katt vid undersdkningen och
orsakas troligen av 6kad fibrosbildning. Férandringen ar associerad med restriktiv
kardiomyopati men kan &ven uppkomma vid allmén infektion (dock ovanligt).”
Katten klassades som normal avseende HCM med reservation for eventuell
restriktiv kardiomyopati.

Vid screeningen fick fyra katter av sjutton undersékta oviss diagnos. Det ger en
bra spegling av vidden av de problem som uppstar nér dessa katter ska klassas i ett
avelsprogram da frigan uppstar om katterna ska anses vara friska eller sjuka. Aven
hos ménga av katterna som klassades som normala sags hjértférandringar (nio
katter av tretton), vilket forsvarar diagnostiseringen ytterligare. Endast fyra katter
hade hjartmorfologi utan kommentar. Den sékraste metoden for diagnostisering av
HCM vore att pavisa anlag for sjukdomen genom att hitta en genetisk markor. Hos
ménniskan har man identifierat sju gener som vid mutation ger upphov till
sjukdomen, men inga specifika gener har dnnu identifierats hos katt (Kittleson et
al., 1999).

Avelsrekommendation inklusive dldersrekommendation for
screening

Studien av Maine coon katter fran 1999 (M. D. Kittleson) visade dels p& autosomal
dominant érftlighet hos rasen men ocksé pé en specifik sjukdomhistoria for Maine
coon katten till skillnad frén andra kattraser (tidigare sjukdomsutbrott och kortare
sjukdomshistoria). Utifrdn dessa resultat har Maine coon klubben i Sverige
utarbetat avelsrekommendationer. Vid arsmdtet 2003 togs ett beslut att starta ett
hélsoprogram for att bekdmpa HCM. Malet med hélsoprogrammet dr bl.a. att
faststélla avelsrekommendationer och registrera screeningresultat. Klubben
planerar att publicera resultaten pa de s.k. kattungelistorna med forhoppning om att
6ka medvetenheten hos kopare och viljan att screena hos uppfodare.

Frédn och med januari 2004 géller nedanstdende avelsrekommendation inklusive
aldersrekommendation for screening:

Aldersrekommendation for screening: Avelskatter bor undersdkas infor forsta
parningen och sedan arligen upp till tre &rs &lder och vid ca fem é&rs alder. Katter
som anvinds mycket i avel eller som &r sdrskilt riskabla (katt med oviss diagnos
eller nira slikting” med konstaterad HCM) bor dven undersokas vid senare alder,
exempelvis atta ar.

23 Veterinary Heart Institute. The endocardium, http://www.vetheart.com/diseases.html#The%20Endocardium; (besokt 24-Nov-
2003).

24 Som nira sldktingar riknas hér helsyskon, férildrar och avkommor.
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Avelsrekommendation gillande katt med normalt hjéirta: Katt med normalt
hjérta vid undersdkningen och utan andra néra sldakting med diagnosticerad HCM
kan anvéndas i avel med hinseende pa HCM.

Avelsrekommendation gillande katter med oviss diagnos: Katt med oviss
diagnos som var under tvd &r nir undersokning utférdes rekommenderas tills
vidare inte anvdndas i avel. Om katten var mellan tvd och tre ar vid
undersokningen, kan en kull tas (om katten inte har ndgon kull tidigare). Den andra
fordldern bor da ha ett normalt hjérta och inga néra sléktingar med konstaterad
HCM. Dessa kattungar beldggs med avelsforbud tills vidare som hdvs om den
missténkt sjuka fordldern dr normal eller fortfarande har oviss diagnos vid test
efter tre ars &lder. Om katten var &ldre 4n tre & gammal nédr undersékningen
gjordes kan avel ske, men paras da enbart med katter med normalt hjirta, och utan
néra sléktingar med HCM.

Avelsrekommendation gillande katt med nira slikting till individ med
diagnosen HCM: Katten bor ej anvidndas i avel forrdn undersékningen visar
normalt hjarta vid tva ars alder. Maximalt en kull pé katten tas da (om katten inte
har nagon kull tidigare). Den andra fordldern bor i detta fall ha ett normalt hjérta
och inga nira sldktingar med konstaterad HCM. Dessa kattungar beldggs med
avelsforbud tills vidare. Detta hdvs om den misstdnkt sjuka fordldern fortfarande &r
normal vid test efter tre ars alder och avel kan da ske som vanligt pa katten. Katten
paras dock lampligen e¢j med katt med oviss diagnos eller katt med sjuk nira
slakting.

Avelsrekommendation gillande katt med diagnosen HCM: Katt med
diagnosen HCM bor ej anvindas i avel.

Maine coon katter screenas sporadiskt vérlden &ver och en fristdende grupp
ménniskor fran olika ldnder publicerar screeningsresultat pa Internet
(www.fomcc.org). I dagsldget ar endast resultat av friska katter offentliga p.g.a.
risken att bli stimd.” Sverige #r det forsta landet i vérlden att infora avelsprogram
mot HCM.

Diskussion om avelsrekommendation inklusive
aldersrekommendation for screening

Kittleson pavisar i sin studie av rasen (1999) att sjukdomsuttrycket paverkas av
avel d.v.s. att avkomma fran tva sjuka individer visar symtom tidigare och har
kortare sjukdomshistoria &n avkomma fran en frisk och sjuk individ. I
sjukdomshistorien finns dven skillnad mellan kdnen. En dominant nedérvning
borde dock inte paverkas av kombinationen av fordldradjur eller avkommans kon
utan paverkan av andra faktorer.”® Anledningen till variation i sjukdomsuttryck i
den heterozygota gruppen (A/a) kan vara att polymorfism (méngformighet)”’
inkluderades av en slump i det sldktskap Kittleson studerat eller att polymorfism

25 Olsson, U., 2003. Maine coon uppfédare, Sverige. E-post.
26 Andersson, L., 2003. Instutitionen for husdjursgenetik, SLU, Uppsala, Sverige. Personligt meddelande.
27 Nationalencyklopedin. Sokord polymorfism, http://www.ne.se; (besokt 20-Nov-03)
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eller andra modifierande faktorer nedarvs kopplat med mutationen som ger HCM
hos dessa katter (Kittleson et al., 1999). Det ar darfor inte sjalvklart att
ovanstaende sjukdomsmonster géller alla Maine coon sldkten utan kan vara
specifikt for den grupp katter Kittleson studerat. Om det finns en sann skillnad i
gruppen heterozygoter (A/a), kan speciclla avelskombinationer vara en viktig
aspekt for sjukdomsuttryck. Man kan darmed uppna 6kad livsldngd hos katter som
bir pa anlaget d& sjukdomen utvecklas under en lingre period. Nackdelen ar att
hjéartforandringarna upptécks vid en hogre élder vilket mojliggdr 6kad spridning av
sjukdomsanlagen.

Rasklubbens avelsprogram definierar vid vilken &lder screening ska utforas
(baserat pa Kittlesons resultat). Dock har Kittlesons undersokta population
paverkan av andra gener, som ndmnts ovan, én de som ger upphov till HCM. Man
bor vara medveten om att dessa gener dven kan paverka aldern for
sjukdomsutbrottet. Staimmer Kittlesons studier Sverens med alla Maine coon
populationer kan en katt med oviss diagnos fa diagnosen foréndrad (till att klassas
som endera frisk eller sjuk) vid undersdkning efter 3 éars alder. Screening efter
denna alder dndrar inte en katts diagnos. Definitionen av diagnosen bor dé dven
innefatta ett dldersomrade vilket inte tas hinsyn till idag. Exempelvis fick en 6 -
resp. 12 arig katt oviss diagnos vid screeningen som utférdes under 2003 (januari
t.0.m. november).

Det finns osdkra faktorer i Kittlesons resultat, dels dr det endast en studie som
visat pa Maine coon Kkattens specifika nedidrvning for sjukdomen och
sjukdomshistoria dels har den studerade populationen péverkan av andra
faktorer/gener. Darmed finns det ocksa osdkra faktorer i avelsprogrammet och
avelsrekommendationerna inklusive aldersrekommendationerna for screening
kommer troligen krdva modifiering i och med dkad kunskap bl.a. genom ett storre
antal undersokta individer.

Om vi antar att Maine coon har tidig sjukdomsutveckling och relativt kort
sjukdomshistoria bor tolkning av ultraljudsfynden vara mindre komplicerad hos
denna kattras jimfort med andra raser. Alder kan ge ledning huruvida det dr
sannolikt att fordndringarna beror pd HCM, sekundar hypertrofi eller normal
fenotyp.

Om vi antar att sjukdomshistorien &r sann dr det troligt att katter med oviss
diagnos dr avkomma frén en sjuk och en frisk individ. Avkomma fran tva sjuka
individer borde visa symtom pa sjukdomen ungefér i tid med forsta screeningen
och fa diagnosen HCM. Denna kunskap skulle kunna anvéndas vid harledning av
sjukdomen.

For att 6ka tillforlitligheten av diagnostiseringsfynd kan screeningen kombineras
med ett formuldr med fordldradjurens livslangd, dodsorsak och screeningsresultat.
HCM kan misstinkas hos en individ med kort livslingd och exempelvis plotslig
dod. Eftersom det finns en é&rftlighet for sjukdomen kan man genom att jimfora
avkommans screeningsresultatet med information om forildradjuren fa en battre
bild av katter med oviss diagnos. En yttre faktor, som kan ge vigledning om
sjukdomen finns hos fordldradjuren, dr hogt antal dodfodda eller liten kullstorlek,
eftersom letala homozygoter (A/A) uppkommer nir tva sjuka individer parats. Ett
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dominant anlag for sjukdomen anses vara relativt latt att f4 kontroll dver jAmfort
med andra nedérvningar,” vilket badar gott for Maine coon rasens framtida hilsa.

Mer forskning krdvs for att f& en bra bild av Maine coon kattens
sjukdomshistoria och hjartforandringar associerade med sjukdomen. En genetisk
markor for att pavisa anlag for HCM skulle vara till stor hjélp mot en friskare ras.
Maine coon katter anses vara en mdjlig djurmodell till den humana formen av
hypertrofisk kardiomyopati p.g.a. dess manga likheter (Kittleson et al., 1999).
Rasen kan dérigenom dra foérdel av den humana forskningen.

Diskussion om klassning av katter med oviss diagnos

For att upptécka en katt med misstinkt HCM (d.v.s. med oviss diagnos) krédvs flera
screeningar under en léngre tidsperiod. Man kan diskutera om detta dr motiverat
med tanke pa den mdda och kostnad det innebar for uppfodare i jamforelse med
hur stora problem det medfor for rasen. Katter dir diagnosen dr oviss kan vara i
tidigt stadium av sjukdomen men fordndringarna kan ocksa vara ett uttryck av
normal fenotyp. Nér man viljer att ha avelsrestriktioner for katter med oviss
diagnos finns risk att dven friska katter hélls frén avel. Fragan &r vilket som ger
minst skada i rasen, att hélla friska katter fran avel eller att sldppa igenom de katter
som har oviss diagnos. Det finns en fara nidr man viljer att selektera djur och
begrinsa avelsmaterialet da det innebér att risken for selektion till annan sjukdom
okar. Det &r déarfor lampligt, som ett forsta steg mot en friskare ras, att endast
katter med diagnosen HCM tas ur avel.

Konklusion

Feline HCM varierar i fenotyp, sjukdomshistoria och forlopp. Sjukdomen ar arftlig
hos rasen Maine Coon och har sannolikt har en autosomal dominant nedirvning.
For nédrvarande é&r ultraljudet den sédkraste metoden for att diagnostisera
sjukdomen. Vid ultraljudsundersdkning har katter patrédffats med mindre uttalade
hjértférandringar d.v.s. katter med oviss diagnos. Det uppstar svarigheter nir dessa
katter ska klassas 1 rasklubbens avelsprogram och katterna far dar
avelsrestriktioner. Hjartférandringarna som ses hos katt med oviss diagnos kan
vara en normal fenotyp och risken finns da att friska katter halls frén avel. Nar man
véljer att begridnsa avelsmaterialet okar sannolikheten for selektion till annan
sjukdom.

Sammanfattning

Hypertrofisk kardiomyopati dr det vanligaste hjértsjukdomen hos katt och Maine
coon dr en av de kattraser hos vilken sjukdomen ar dverrepresenterad. Studier har
visat arftlighet for sjukdom hos rasen vilket har lett till att Maine coon katter
virlden Over screenas genom undersokning med ultraljud. I Sverige anvinds

28 Andersson, L., 2003. Instutitionen for husdjursgenetik, SLU, Uppsala, Sverige. Personligt meddelande.
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screeningsresultaten i1 rasklubbens avelsprogram som nyligen konstruerats for
bekdmpning av HCM. Sjukdomen karakteriseras av en stor variation fenotyper och
problem har dirfor uppstatt vid tolkning av ultraljudsfynd och didrmed
klassificering av katter i avelsprogrammet. Vi sammanstéllde screeningsresultat
under tidsperioden januari t.0o.m. november 2003 for att beskriva de ultraljudfynd
som patriffats. Som bakgrund till undersékningen anvindes ett formulédr utformat
av M. D. Kittleson som innefattar klinisk undersdkning och undersékning med
ultraljud samt faststéllande av diagnos. Totalt screenades sjutton katter och fyra av
dessa fick oviss diagnos. Det innebér att hjartforandringarna ar ett tidig stadie av
HCM alt. normal fenotyp. Alla fyra katterna fick oviss diagnos p.g.a.
papillarmuskelhypertrofi. Resterande tretton katter fick diagnosen normal. Nio av
de tretton katterna i gruppen normala hade hjartforandringar som tolkades vara
normal fenotyp. Studien visade att antalet katter med oviss diagnos var
forhéllandevis manga. Ofta hade katterna nagon form av hjartférandringar (de
flesta dock icke patologiska fordndringar) vilket forsvéarar diagnostiseringen. For
att sdkerstélla diagnosen hos katt med oviss diagnos krivs flera screeningar under
en lingre tidsperiod. Under denna tid har katten restriktioner i avel (enligt
rasklubbens avelsprogram). Da hjartforandringarna hos katt med oviss diagnos kan
vara en normal fenotyp finns risk att friska katter halls fran avel. Nar man pa detta
sétt véljer att selektera djur och begrénsa avelsmaterialet 6kar risken for selektion
till annan sjukdom. Det &r darfor lampligt, som ett forsta steg mot en friskare ras,
att endast katter med diagnosen HCM tas ur avel.

Summary

Hypertrophic cardiomyopathy (HCM) is the most common heart disease in cats.
Maine coon is one of the breeds where the disease is overrepresented. Studies have
shown that HCM is inherited as an autosomal dominant trait in Maine Coon cats.
This finding has led to cardiac screening using ultrasound in the breed. The results
of the screening are used in a national breeding program constructed to reduce the
spread and incidence of HCM in Maine Coon cats. The disease is characterized by
a broad range of phenotypic patterns which leads to difficulties in interpretation of
the ultrasonographic findings and classification of cats in the breeding program.
This study reports of different phenotypes in Maine Coon cats which were
screened at the Department of Medicine and Surgery during the period January
until November 2003. A screening protocol designed by M. D. Kittleson was used
to evaluate the cats. It includes a physical examination, ultrasound examination
and provides guidelines for the diagnosis of HCM. Thus, depending on the
findings in a particular cat, it may be classified as normal, equivocal or HCM. In
total, seventeen cats were examined. Four of these cats were diagnosed as
equivocal regarding HCM, indicating that the changes in the heart are either an
early stage of HCM or a normal phenotype. All the four cats in the equivocal
group were classified based on the finding of papillary muscle hypertrophy. The
thirteen remaining cats where diagnosed as normal. Nine of these thirteen cats had
cardiac anatomical changes interpreted as a normal phenotype. Thus, the
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proportions cats in which some form of cardiac change were noted (most of them
non-pathological changes) or were classified as equivocal were high. Obviously,
this complicates the diagnosis. To decide on diagnosis in equivocal cats, several
cardiac examinations over time are often required. During this time period, the use
of this particular cat for breeding is restricted. Heart changes in equivocal cats can
be a normal phenotype and accordingly, there is a potential risk of keeping healthy
cats from breeding. When animals are excluded from breeding, this limits the
genetic material and increases the risk of selection of cats with other genetic
disease. Thereby, it is appropriate as a first step towards a healthier breed, that only
cats with diagnosis HCM are excluded from breed.
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Tack

Ett stort tack, Jens, for kunskapen och inspirationen du gett mig! Ett varmt tack till
Ulrika for ménga innehallsrika mail om Maine coon katten. Tack ocksa Clarence
for tiden pé hjértlab. Tack Stina for den elektroniska hjdlpen, tur att du kan.
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Hypertrophic Cardiomyopathy Screening Examination Findings
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