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La raza canina pastor de Brie (o Briard) padeceucancierta frecuencia, una alteracion de la rejue
es heredada de forma recesiva y caracterizadanporaguera nocturna con varios grados de pérdida de
vision bajo iluminacion fototdpica. Esta enfermeadéetta también al hombre y recibe el nombre de
ceguera nocturna estacionaria congénita.

La ceguera nocturna es una enfermedad de apat&itprana en la vida del animal, con un cuadro
clinico caracteristico que consiste en un falle@profundo pero que cursa con un fundus nornmgtbha
al menos los 3 0 4 afios de edad. Los perros dedadstienen alteraciones sutiles de la retina que
indican un proceso degenerativo retinal progresiuy lento. Las respuestas al electroretinograma son
también anormales y sugieren un defecto en el poode fototransduccién. Sin embargo, y de forma
sorprendente, las células fotorreceptoras no narekis anormalidades patolégicas que serian deagspe
en animales con estos déficits funcionales, al mendos estadillos precoces de la enfermedad. La
vision en los animales afectados puede ir desdeisita normal durante el dia hasta una cegueraaliu
profunda.

Se describi6 en la especie canina por primera ngeg0s pastor de Brie suecos que presentaban
sintomas analogos a los del hombre. En los Ultmfios se ha descrito esta enfermedad con su
componente progresiva y se la ha llamado la diatrefinal hereditaria. Ademés de los problemas

visuales, los perros afectados tienen un elecinoggtama anormal: en general las respuestas rasibid

son normales en su forma pero muestran una disfdmutarcada en la amplitud de la respuesta. Los

electroretinogramas muestran una total ausencimdas a, b, y ¢ siendo esta Ultima sustituida por u

potencial negativo muy lento. Estas alteracionasteepretan como un retraso en la fototransducd@n
los bastones.

Esta enfermedad se describié primero en Francizadzay en los Estados Unidos en el pastor Briard
doénde recibié el nombre de ceguera nocturna est@téocongénita (congenital stationary night bliesi
(CSNB). El gen responsable se identificd en el H#B y se detect6 en los animales afectados una
deleccién (ausencia) de cuatro nucledtidos enai &x Esta delecién produce una alteracién en stana
de lectura haciendo aparecer un codon de termimac&maturo y como consecuencia un producto no
funcional. Los individuos que son portadores dealel®s con esa mutacion desarrollaran los sintomas
gue se exponen mas arriba y a partir de los 4fm$ de edad tendran problemas graves de vision. Los
animales que solo
tienen un alelo afectado (que son portadores defeamedad), son asintométicos, no padecen ningin
trastorno visual pero pueden transmitir la enferadedor ello, con el fin de evitar la propagaciéredta
enfermedad, es importante detectar tanto los iddds enfermos antes de que muestren los primeros
sintomas asi como los portadores que aunque negratieenfermedad transmiten a sus descendientes el
gen responsable de esta ceguera.

Al conocerse el gen y la mutacién responsableglaivamente sencillo realizar una prueba genética
mediante el andlisis de una muestra de ADN de icalildduo y saber asi si estan o no libres del gen
responsable de la enfermedad.

En el laboratorio de Genética de la Facultad deNfetria de Madrid (Universidad Complutense)
realizamos este analisis por un importe de 33 £ (A¢luido). Solamente es necesario que el propgeta
de un perro de la raza pastor de Brie recoja urestraide sangre o de saliva.



Con la muestra recogida también se puede llevaba an control de paternidad. El ADN extraido
permite confirmar que un padre tiene un genotipopatible con un supuesto hijo. Las caracteristicas
genéticas de un individuo deben provenir de susegaal 50%, de forma que si un gen concreto no
proviene de su madre, necesariamente tienen quredeesu padre. Esta informacion se puede ampliar

visitando la pagina Web de nuestro laboratorio: wwem.es/info/genetvet.

El precio de la prueba de paternidad junto coretaation de la mutacion
del gen responsable de la CSNB cuesta 55 € (IVWinhg) por animal. El plazo para obtener resultados
de estos test es de dos semanas a partir de fi@tele la muestra.

NORMAS DEL CLUB ESPANOL DEL PASTOR DE BRIE PARA BELORRECTO DIAGNOSTICO
DE LA CEGUERA NOCTURNA

1. Obtener el certificado de Extraccion. CERTIFIGAD
2. Diagnéstico obligatorio por Sangre
3. Obtener los Tubos para la extraccién (Contatarel Club)
4. Acudir a su veterinario para realizar la extiécc
5. Remitir la extraccién al laboratorio como seiéacen las instrucciones.



