Dédi¢na hluchota a BAER test

BAER (Brain-stem Audio Evocated Responzes), testovani dédi¢né hluchoty u psu, ktera je spojena s bilou
barvou srsti.

Dédicna hluchota a BAER test
(¢lanek MVDr. Hanuse Velebného)
Co vlastné je dédi¢na hluchota

Dédi¢na hluchota je onemocnénim, které postihuje zvifata mnoha druh(. Kromé jinych byla popséana u
psa, kocky, mysi, velmi peclivé je prostudovana u ¢lovéka. Ve vétsiné pripadl je dédicna hluchota
spojena s bilym zbarvenim srsti. Bilé zbarveni ovsem nemusi byt pouze plastové, onemocnét mohou i
zvirata, ktera maji na téle jen bilé skvrny.

PFic¢inou hluchoty je poskozeni drobnych fasinek, které jsou ve vnitfnim uchu uvnitf tzv. hlemyzdé
rozkmitdvany zvukem pfichazejicim pres zevni zvukovod a stfedousi. Jsou tak vlastné nastrojem
prevadéjicim vinéni vzduchu (kterym je ve skutecnosti kazdy zvuk) na elektrické impulsy. Ty jsou pak
prenaseny pomoci sluchového nervu do mozku. Poskozeni fasinek vznikd nasledkem degenerace cév,
které je vyzivuji. Pro¢ k tomuto dochazi, nebylo dosud zcela jednoznacné objasnéno, je vSak stale
zfejméjsi, Zze vyznamnou roli v celém procesu hraji buriky cévnaté vrstvy hlemyzdé, které vznikaji ze
stejného zakladu jako melanocyty (bunky produkujici pigmenty zpUsobujici zbarveni klze a srsti).
Logickym vyvodem tedy je, Ze poskozeni téchto bunék vede jak ke ztraté sluchu, tak i schopnosti
produkovat pigment (bila barva klze a srsti je vlastné nasledkem Uplné absence pigmentu v téchto
tkanich). O spravnosti tohoto vyvodu svéddi i fakt, Ze napriklad u dalmatincl se hluchota castéji vyskytuje
u jedincG s modryma ocima (modra barva oci je podobné jakou u bilé srsti nasledek Uplné ztraty
pigmentu v duhovce) nez s o¢ima hnédyma. Definitivné vSak tato myslenka dosud potvrzena nebyla.

Prestoze jde o onemocnéni dédi¢né, k jeho rozvoji dochazi az po porodu, zpravidla béhem prvnich
tydnd, a vrcholi okolo 5-7 tydne véku. Mladata se tedy rodi slysici a teprve v prvnich tydnech Zivota
postupné ohluchnou. To je dilezZité z hlediska testovani sluchu. PFilis brzy testovana mladata mohou byt
faleSné negativni a v budoucnu mohou jesté dodate¢né ohluchnout.

Co neni dédi¢na hluchota

Ohluchnout miiZe zvife i z jinych dGvodd ne? diky genetické vadé. Castou pficinou jsou zmény na
zvukovodu a bubinku. U kocek se obcas vyskytuje i polyp sliznice stfedniho ucha zcela ucpavajici stredni
ucho a zvukovod, u pst s chronickym zanétem zvukovodu zase zanéty stfedniho a posléze i vnitiniho
ucha. Zdaleka nejcastéjsi je vsak hluchota starecka vznikajici stafeckymi zménami na sluchovém aparatu.
Ta je ovSem typickd svym nastupem az v pozdnim véku zvitete. AC nelze dédicné pficiny od téch
ostatnich oddélit naprosto stoprocentné, vétsinu nedédi¢nych pficin odhali vySetfeni zvifete a zejména



vék, ve kterém k ohluchnuti doslo. Moznost zamény je pfi kvalitnim vysetreni zvifete a véasném
testovani sluchu prakticky vyloucena.

Jak se dédi¢nd hluchota dédi

Navzdory pomérné intenzivnimu vyzkumu, a to zejména u lidi, mysi, ale zdomacich zvirat napfriklad také
u psli plemene dalmatin, se dosud nepodafilo jednoznacné identifikovat geneticky model pfenosu
hluchoty. Z toho vyplyva, Ze dosud neni ani zcela jasné, které geny jsou za dédi¢nou hluchotu
odpovédné. Z mnoha vyzkum vsak vyplyva, Ze model je kombinovany a do hry vstupuje vice faktor(.
Kromé prezentace bilé barvy tak pravdépodobné vyznamnou roli hraje i distribuce skvrn. U dalmatinc(
bylo naptiklad prokazano, ze sténata, ktera se narodila plastoveé bild, a skvrny se vyvinuly az v prvnich
tydnech véku, budou hlucha s vétsi pravdépodobnosti nez mladata, ktera se narodila uz se skvrnami. Z
chovatelského hlediska je vsak dulleZité, Zze se mnohé studie shodly na tom, Ze geneticky model je do
znacné miry autosomalné recesivni a vykazuje tak prvky prosté mendelovské genetiky. Co tato informace
pro vas chovatele znamen3, vysvétlim v samostatném ¢lanku - Zaklady mendelovské genetiky u zvifat s
vrozenou hluchotou. Ve zkratce alespor naznacim, Ze v pripadé odpovédného pfistupu chovatell Ize u
tohoto dédi¢ného modelu vyskyt hluchoty eliminovat, nebo alespon radikalné snizit.

Jak se testuje

Jedinou spolehlivou metodou, jak otestovat dédicnou hluchotu u zvitat, je tzv. BAER test. Nazev je
zkratkou ,,Brain-stem Audio Evocated Responzes®, cozZ v prekladu z anglictiny znamena zvukem
evokované kmenové odpovédi. Pfestoze nazev BAER ve veterinarni sféfe dominuje, obcas se objevu;ji i
nazvy BEP, BAEP ¢i AEP (Brain-stem Evocated Potentionals, Brain-stem Audio Evocated Potentionals,
Audio Evocated Potentionals), které jsou zase Castéjsi v mediciné humanni. Ve skutecnosti se ovsem
jednd o naprosto identické metody a jen rdzné terminologické oznaceni.

Zakladnim principem metody je, Ze se na hlavu zvifete nasadi elektrody (do podkozi se pichnou drobné
jehlicky ptipojené na kabely vedouci do pfistroje) a do ucha se pak pomoci sluchatek vysila zvuk o
presnych charakteristikach, a to jak z hlediska hlasitosti, tak i z hlediska tvaru zvukové viny a ténu, tzv.
,klik”. Pfistroj, ktery diky elektroddm snima EEG mozku, pak porovnava drobné Useky tohoto zdznamu
(asi 12 ms) vzniklé vZdy bezprostifedné po kliknuti ve sluchatkach. Téchto Usekl porovna nékolik tisic a
zjisti, které udalosti (viny) jsou pro vSechny Useky spolecné. Vysledek vykresli v kfivce, ktera standardné
obsahuje pét zakladnich vin (oznacovany fimskymi Cislicemi I-V), pfedstavujicich prichod zvukového
signalu mozkem. Nékteré z téchto vin byly presné identifikovany s anatomickymi strukturami v mozku,
jiné dosud ne, pro nase Ucely je ale dlleZité, Ze prvni vina pfedstavuje prichodu zvuku sluchovym
nervem a druha prichod sluchovym jadrem v mozkovém kmeni. Vzhledem k tomu, Ze dédi¢na hluchota
predstavuje poskozeni vnitfniho ucha, tedy struktury, ktera na sluchové draze jesté predchazi
sluchovému nervu, k jednoznaénému vylouceni dédi¢né hluchoty postaci pouhd pfitomnost kfivky, resp.
viny . Ackoli je presnost tohoto vySetfeni vysoka, na naSem pracovisti moznost omylu jesté snizujeme
tim, Ze kazdé ucho je testovdano minimalné dvakrat a tvary kfivek a jejich dalsi charakteristiky
porovnavame.



Prestoze je provedeni vySe uvedeného vysetieni velmi jednoduché (narocné je pouze opatreni pfistroje),
k jeho provedeni je nezbytné, aby se po dobu testovani (cca 10-20 min.) zvife nehybalo, nevydavalo
zvuky apod. Z toho divodu je nutné uvést pred vysetienim zvite do anetsezie, resp. hluboké sedace.
Prestoze BAER vySetfeni |ze provést i v bdélém stavu, na nasem pracovisti toto provadime pouze jako
orientacni zkousku a v pripadé, Ze vydavame certifikdt, vyZzadujeme (pro vylouceni mylného posouzeni
zvitete) vysetieni v sedaci ¢i anestezii.

Jak takové vysetreni probiha

Prezentovat budu jak toto vySetfeni probiha u nas, ale ze zkuSenosti vim, Ze to na jinych pracovistich neni
pfilis rozdilné. K vySetfeni je nezbytné se pfedem objednat, aby byl dostatek ¢asu na jeho provedeni.
Zvife musi byt pfipravené k anestezii, tedy alespon 16 hodin hladové (u malych sténat ¢i kotat postaci 10-
12 hodin), asi 1-2 hodiny pred zakrokem odebereme i vodu. Zvife klinicky vysetfime, v pfipadé nutnosti
provedeme i dalsi pfistrojova ¢i laboratorni vysetteni tak, abychom minimalizovali nebezpeci
anesteziologickych komplikaci. Pak je zvife uvedeno do anestezie a proveden vlastni test. V dobé, kdy se
zvife po testu probira z anestezie, spolu vyplnime dokumentaci a je vam vydan certifikat o tom, jak test
dopadl. Soucasti certifikatu jsou i kopie kfivek. Jedna kopie certifikatu a origindly kfivek zUstavaji v
archivu naseho pracovisté a v pfipadé ztraty vam tak miZeme vytvofit duplikat. Velmi dalezité je, aby
zvite bylo jiz v dobé testovani jednoznacné identifikovano Cipem ¢i tetovanim. Pokud k tomu nejsou
vazné dlvody, zvite je vydano do péce majitele asi 2 hodiny po provedeni testu, tedy v dobé, kdy je jiz
probuzené ze sedace.

Kde je budoucnost testovani

Stejné jako u dalSich dédicnych chorob, i v pfipadé hluchoty sméfuje vyvoj smérem ke genetickym
testim pfimo z DNA zvifete. Kromé jednoduchosti provedeni (postaci vzorek krve ¢i slin) je obrovskou
vyhodou tohoto vysetfeni i jeho pfesnost, nebot odhaluje vlastni gen a tedy i skryté nositele nemoci.
Skrytymi nositeli jsou zvifata, ktera nesou postizeni ve svém genomu, ale u nichZ se nemoc nijak
neprojevi. Vysledky poslednich vyzkumG ovSem naznacuji, Ze cesta ke genetickému testu bude dlouha a
trnita, a proto si budeme jesté néjaky ¢as muset vystacit s pouhym testovanim sluchu pomoci BAER.

M3 testovani smysl?

Z hlediska zdravi jedince jednoznacné ano. Pokud se zvite jevi jako hluché, méli bychom védét proc, aby
nedoslo k zanedbani nékterych pficin, které by pfipadné bylo mozné |éCit (nejedna se o pfipad dédicné
hluchoty). Z hlediska preventivnich chovatelskych testl a eradikace postiZzenych jedincl se uz dostavame
do roviny etické.

Chov hluchych ps je totiz v mnoha ohledech komplikovanym, a tak se oboustranné hlucha sténata
¢asto utrdceji. Ovladani posunky je fesenim jen caste¢nym. Ve chvili, kdy pes zareaguje na silny podnét a
bézi smérem od majitele, se stava prakticky neovladatelnym a ¢asto i nebezpeénym. MlizZe Utocit na
Clovéka ci zvite nebo vbéhnout pod kola auta a kromé vlastniho Zivota ohrozit i Zivot fidi¢e a dalSich
Ucastnikl provozu. Nechat si hluchého psa je tedy velmi zodpovédnym rozhodnutim a vyZaduje



zkuseného chovatele. Nejlepsim fesenim je maximalné snizit vyskyt hluchych jedincl v populaci eliminaci
nemocnych zvitat a prenasecll z chovu a k tomu je nezbytné véasné testovani pomoci BAER.

Na rozdil od pst nepfedstavuje hluchota u kocek aZ tak vyznamny hendikep a mnoho hluchych koéek
(zejména téch, které neopoustéji domacnost) Zije prakticky plnohodnotny Zivot. Pfesto si myslim, Ze
jednou ze zékladnich moralnich povinnosti vsech chovatel( je produkovat zvitata zdrava. Z toho divodu
povazuji testovani na hluchotu a snizeni jejiho vyskytu v koci¢i populaci za velmi vyznamny tkol, ktery
pred chovateli, ale i veterinafi stoji.



