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Veterindr-Chirurgische Klinik der Universitdt Ziirich

Vererbte Augenkrankheiten
beim Entlebucher Sennenhund

B. M. Spiess

Zusammenfassung

Die ophthalmologische Untersuchung von 276
Entlebucher Sennenhunden zwischen 1987 bis
1992 hat ergeben, dass vererbte Augenkrankheit
bei dieser Rasse hiufig vorkommen.

Eine hintere, polare Katarakt konnte bei 42,4%
der untersuchten Hunde dokumentiert werden.
Sie tritt zwischen dem ersten und zweiten Le-
bensjahr auf und ist in der Regel stationdr. In 8%
der Fille ist eine Entwicklung zur reifen Katarakt
beobachtet worden.

Eine progressive Netzhautdegeneration (Stib-
chen/Zipfchen-Abiotrophie) wurde bei 24,9%
der untersuchten Hunde diagnostiziert. Ophthal-
moskopisch sind die typischen Fundusverinde-
rungen der sogenannten PRA zu erkennen, wie
Hyperreflektivitit des Tapetum lucidums, Atte-
nuierung der retinalen Gefisse, Depigmentation
des nicht-tapetalen Fundus und eine Degenerati-
on der Papilla nervi optici. Klinische Symptome
treten frithestens mit dem dritten Lebensjahr auf
und die Mehrzahl der Hunde erblindet zwischen
dem 6. und 8. Lebensjahr.

Als dritte Augenkrankheit wurde bei 3,3% der
untersuchten Hunde ein Glaukom beobachtet.
Diese Krankheit befillt vor allem dltere Hunde.
Bei den neun untersuchten Fille war eine Dys-
plasie des Kammerwinkels gonioskopisch auffil-
lig. Das Glaukom tritt zunichst einseitig auf,
kann aber spiter auch das zweite Auge betreffen,
was in allen Fillen zur Blindheit fithrt. Stamm-
baumanalysen betroffener Hunde deuten auf
eine autosomal rezessive Vererbung der Katarakt
und der PRA hin. Der Erbgang des Glaukomes ist
unklar. 11,9% der untersuchten Hunde hatten
mehr als eine vererbte Augenkrankheit.

Schliisselworter: Hund — PRA — Katarakt —
Glaukom — erblich

Band 136, Heft 3, Mirz 1994

Inherited ocular diseases in the Entlebucher
Mountain Dog

Ophthalmoscopic examinations of 276 Entlebu-
cher Mountain Dogs between 1987 and 1992 re-
vealed a high incidence of inherited ocular disea-
ses in this particular breed.

A posterior polar cataract was seen in 42,4% of
dogs examined. This cataract developes between
one and two years of age and is in the majority
of cases stationary. Developement of mature ca-
taracts was noticed in 8% of dogs with polar opa-
cities.

A progressive retinal degeneration (rod/cone-ab-
iotrophy) was observed in 24,9% of the dogs ex-
amined. The fundus abnormalities are compara-
ble to other forms of retinal degeneration, such
as hyperreflectivity of the tapetal fundus, atte-
nuation of the retinal vasculature, depigmentati-
on of the non tapetal fundus, and pallor of the
optic disc. Visual deficits were first seen at the
age of 3 years, the majority of affected dogs
going blind between 6 and 8 years of age.

As a third suspected inherited ocular disease
glaucoma was seen in 3,3% of the dogs exami-
ned. Glaucoma affects older animals. In the nine
cases examined by gonioscopy goniodysgenesis
was observed. Initially, glaucoma occurs unilate-
rally, but the opposite eye may also become af-
fected, in which case animals go blind.

Pedigree analysis revealed an autosomal recessi-
ve mode of inheritance for the cataracts and the
PRA, whereas the mode of transmission is un-
clear for the glaucoma. 11,9% of the dogs exami-
ned had more than one inherited eye disease.

Keywords: dog — PRA — cataract —
glaucoma — hereditary
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Einleitung

Vererbte Augenkrankheiten sind bei Rassehunden nicht
selten. Nicht weniger als 147 verschiedene Rassen mit
unterschiedlichen Defekten sind heute bekannt (Rubin,
1989). Das gehaufte Auftreten von solchen Augenkrank-
heiten bei gewissen Hunderassen hat dazu gefiihrt, dass
die Zuchttauglichkeitspriifung neben rontgenologi-
schen Untersuchungen und Wesenspriifungen auch eine
Augenuntersuchung beinhaltet. Solche Reihenuntersu-
chungen werden im In- und Ausland mittlerweilen sehr
hiufig durchgefiihrt.

Bereits 1969 wurden die ersten Fille vererbter Augen-
krankheiten beim Entlebucher Sennenhund beobachtet,
und 1974 wurden 7 Fille veroffentlicht (Krihenmann,
1974). Nachdem lange Zeit keine weiteren Fille bekannt
wurden, kam es Mitte der Achzigerjahre in Holland zu
einem gehiuften Auftreten von vererbten Augenkrank-
heiten bei Nachkommen von aus der Schweiz importier-
ten Entlebucher Sennenhunden (Stades, 1987). Darauf-
hin wurde damit begonnen, moglichst viele Entlebucher
Sennenhunde im Rahmen einer Bestandesaufnahme
ophthalmoskopisch zu untersuchen. Die Resultate die-
ser Untersuchungen sollen hier vorgestellt und disku-
tiert werden.

Tiere, Material und Methode

In den Jahren 1987 bis 1992 wurden an der Veterinir-
Chirurgischen Klinik der Universitit Ziirich, an Hunde-
ausstellungen und an einer Klubschau insgesamt 276
Entlebucher Sennenhunde untersucht. Dabei handelte
es sich um 49% Riiden und 51% Hindinnen mit einem
gemeinsamen Durchschnittsalter von 4,4 Jahren. Das
jungste untersuchte Tier war 6 Monate, das ilteste 15
Jahre alt.

Die Hunde wurden durchschnittlich 1,3 mal untersucht.
Einzelne wurden bis zu zehn Mal untersucht.

Die meisten dieser Hunde (72%) wurden anlisslich soge-
nannter Vorsorgeuntersuchungen vorgestellt, waren
also fiir den Besitzer nicht klinisch krank. Die verbleiben-
den 28% der Hunde wurden wegen offensichtlicher Au-
genprobleme zur Untersuchung gebracht.

Samtliche Hunde wurden mit einer Handspaltlampe'
und einem indirekten Ophthalmoskop? untersucht. Wo
indiziert, wurde auch der Kammerwinkel gonioskopisch
untersucht® und tonometriert?. Zwei Hunde konnten
tonographisch untersucht werden’, und in drei Fillen
war eine Elektroretinographie moglich®.

Zeiss Handspaltlampe HSO-10, Ryser Optik AG, St.Gallen

Heine Omega 100, Ryser Optik AG, St.Gallen

Koeppe Gonioskopielinse 17 mm, Ryser Optik AG, St.Gallen
Pneuma-Tonographer Model 30 RT Digilab, Bio-Rad Laboratories AG,
Glattbrugg

> Pneuma-Tonographer Model 30 RT Digilab, Bio-Rad Laboratories AG,
Glattbrugg

Eigenbau der Abteilung fiir exp.Chirurgie der Vet.-Chirurg. Klinik der
Universitit Ziirich
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Von den 276 untersuchten Hunden standen 177 Stamm-
biaume fiir eine genealogische Untersuchung zur Verfi-
gung. Flr die einzelnen Krankheiten wurden die Genfre-
quenzen festgestellt und ausgerechnet, wie rasch sich
die Genfrequenz durch ziichterische Massnahmen ver-
mindern liesse.

Resultate

Die Untersuchung der 276 Hunde hat aufgezeigt, dass
beim Entlebucher Sennenhund drei verschiedene Au-
genkrankheiten gehiuft auftreten, sodass eine erbliche
Komponente vermutet werden muss. Die drei Krankhei-
ten sollen in der Reihenfolge ihrer Hiufigkeit bespro-
chen werden.

Katarakt

Bei 42,4% der untersuchten Hunde wurde eine bilateral
symmetrische Katarakt beobachtet. Es handelt sich da-
bei um eine sternférmige, kapsulire und subkapsulire
Trubung im Bereich des hinteren Linsenpols, entlang der
y-formigen sogenannten Nahtlinien (Abb. 1). Diese Kata-
rakt tritt frithestens mit 12, spitestens mit 26 Monaten
auf. Ruden und Hiindinnen sind zu gleichen Teilen be-
troffen. In 92% der Fille blieben diese Linsentriibungen
stationir und fithrten zu keinen objektivierbaren Sehbe-
hinderungen. Allerdings zeigte sich bei 8% (9 von 117)
der Fille eine progressive Triibung der Linse bis hin zur
reifen Katarakt mit deutlichen Sehstorungen bzw. Blind-
heit (Abb. 2).

Abbildung 1: Polare Katarakt bei einem 3jdibrigen
Entlebucher Sennenbund Riiden: Die Katarakt ldsst
sich im Spaltlicht am binteren Linsenpol lokalisieren.

Band 136, Heft 3, Mirz 1994
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Abbildung 2: Reife Katarakt bei einer 7jdbrigen
Entlebucher Sennenbtindin: Die gesamte Linse ist
getriibt; der Fundus ist nicht mebr einsebbar:

Die Analyse der vorhandenen Stammbidume lassen einen
autosomal rezessiven Erbgang vermuten. Die Krankheit
iiberspringt einzelne Generationen, und befallene Indi-
viduen haben neben befallenen auch gesunde Wurfge-
schwister. Ein typischer Stammbaumausschnitt zeigt

3 Hunde mit Katarakten aus einem Wurf mit 8 Welpen
(Abb. 3). Da die Elterntiere phaenotypisch normal wa-
ren, wiren theoretisch 25% der F1-Generation befallen
gewesen, d.h. in diesem Beispiel 2 Hunde.

Stammbaum von Hunden mit Katarakten

oomOod

| Befallenes Tier

O Weibl.Tier
D Méannl.Tier

Abbildung 3: Stammbaum von Hunden
mit Katarakten.

Progressive Retina-Atrophie (PRA)

In 24,9% der untersuchten Hunde wurde eine bilateral
symmetrische Netzhautdegeneration diagnostiziert. Er-
ste Anzeichen einer Netzhautdegeneration wurden im

Band 136, Heft 3, Mirz 1994

Abbildung 4: Fundusaufnabme eines 4jdbrigen
Entlebucher Sennenbund Riiden mit PRA:

Die Gefdsse sind auffallend diinn und das Tapetum
lucidum stark reflektierend.

Alter von 3 Jahren beobachtet. Deutlich wurden die
Symptome mit 4 bis 5 Jahren, wobei sich in diesem Alter
auch die ersten Sehstorungen manifestierten. Zunachst
fiel bei der ophthalmoskopischen Untersuchung eine
deutliche Hyperreflektivitit des Tapetum lucidum auf.
Diese Hyperreflektivitit war in der Peripherie des Fun-
dus besonders deutlich. Hier war sie auch oft kombiniert
mit einer auffallenden, radidren Streifung der Netzhaut.
Zu diesem frithen Zeitpunkt waren die Droh- und Pupil-
larreflexe noch normal, und den meisten Hundebesit-
zern waren keine Sehstorungen aufgefallen. Bei weite-
rem Fortschreiten der Erkrankung wurde ein Diinner-
werden der Arteriolen und Venolen sichtbar (Abb. 4).
Besonders die Arteriolen wurden bereits wenige Papil-
lendurchmesser von der Sehnervenscheibe entfernt
sehr diinn, und es waren selten mehr als eine Verzwei-
gung sichtbar. Im Gegensatz dazu waren die Venolen
noch relativ lange sichtbar, wenn auch deutlich attenu-
iert. Gleichzeitig wurde eine deutliche und zumTeil flek-
kige Depigmentation des nicht-tapetalen Fundus beob-
achtet. Erst relativ spit im Verlaufe der Erkrankung fiel
eine Atrophie der Sehnervenscheibe auf. Zunichst wur-
de diese auffallend blass, und dann mit zunehmender
Demyelinisierung der Axone auch deutlich kleiner und
runder (Abb. 5). In diesem Stadium waren auch die Pu-
pillarreflexe deutlich vermindert, und die Hunde zeigten
eine ausgepragte Mydriasis. Diese Mydriasis, verbunden
mit der verstirkten Reflexion des Tapetum lucidums wa-
ren oft die ersten Anzeichen fiir den Besitzer, dass eine
Augenverinderung bestand. Als erste objektive Sehsto-
rung tritt eine Nachtblindheit auf, welche sich fiir den
Hundebesitzer oft als eine Verhaltensinderung manife-
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Abbildung 5: Fundusaufnabme eines 10jdbrigen
Entlebucher Sennenbund Riiden mit
Jortgeschrittener PRA: Es sind kaum noch Gefdsse
sichtbay, die Sebnervenscheibe ist klein,

dunkel und rund.

stiert. Die Hunde zeigen sich unsicher und dngstlich in
der Dimmerung und verweigern das Spazierengehen
oder Treppensteigen bei ungentigenden Lichtverhiltnis-
sen. Gelegentlich stossen sie sich unter solchen Umstin-
den an Gegenstinden. Bei normalen Lichtverhiltnissen
und in gewohnter Umgebung verhalten sich die Tiere
absolut sicher und normal. Spiter werden diese Sehsto-
rungen auch tagstiiber deutlich, bis es zur volligen Erblin-
dung der Hunde meist im Alter von 6 bis 8 Jahren
kommt. Einzelne betroffene Hunde konnen auch spiter
noch eine gewisse Sehfihigkeit erhalten.

Das ophthalmoskopische Bild und die klinischen Symp-
tome lassen eine Abiotrophie der Stibchen und Zapfen

Stammbaum von Hunden mit PRA

O Weibl.Tier ® mit PRA befallen
D Mannl. Tier Trager

Abbildung 6: Stammbaum von Hunden mit PRA.
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vermuten, wie das bei anderen Hunderassen beschrie-
ben wurde (Rubin, 1989).

Die elektroretinographische Untersuchung eines kli-
nisch und ophthalmoskopisch normalen Hundes zeigt
eine normale Dunkeladaptation, skotopische Rot- und
Blaustimulation, sowie Flickerstimulation (Leber-Ziir-
cher, 1990). Das Elektroretinogramm der an PRA er-
krankten Entlebucher Sennenhunde zeigte ein volliges
Fehlen der Biosignales nach Stimulation der hell- und
dunkeladapatierten Netzhaut.

Die Inzidenz von PRA beim Entlebucher Sennenhund
liegt mit 24,9% weit iber derjenigen der Spitalpopula-
tion von 3,7%. Dies deutet auf ein Erbleiden hin (Thrus-
field, 1988). Die Analyse der vorhandenen Stammbadume
lasst auch fir die PRA eine autosomal rezessive Verer-
bung vermuten (Abb. 6). Auch hier sind Riidden und Hiin-
dinnen zu gleichen Teilen betroffen, und die Erkrankung
uberspringt eine bis mehrere Generationen.

Glaukom

Von den untersuchten Hunden hatten 3,3% ein Glaukom
(9/276). Acht dieser Hunde wurden wegen deutlichen
Augenproblemen vorgestellt. Ein Hund wurde anlisslich
einer Vorsorgeuntersuchung diagnostiziert. Befallene
Hunde zeigten zunichst einseitig eine Stauung der epis-
kleralen Gefisse, eine Mydriasis und ein mehr oder weni-
ger deutliches Hornhautodem. Der Augendruck war in
allen Fillen deutlich erhoht. Mit einer Ausnahme zeigten
die betroffenen Augen eine deutliche Umfangsvermeh-
rung (Buphthalmus) und eine Atrophie der Sehnerven-
scheibe und der Retina. In chronischen Fillen war die
Linse sekundir luxiert.

Die Untersuchung des Kammerwinkels mit der Gonio-
skopielinse zeigte bei betroffenen Hunden sowohl im
glaukomato6s verinderten Auge, wie auch im gesunden
Auge ein dysplastisches Ligamentum pectinatum. Im Ge-
gensatz zum normalen Lig. pect. mit seinen schlanken
Trabekeln (Abb. 7) waren in diesen Fillen die Kammer-
winkel generell eng und von einem dichten pigmentier-
ten Gewebe verschlossen. In einzelnen Quadranten wa-

Abbildung 7. Gonioskopische Ansicht des normalen
Kammerwinkels bei einem Entlebucher Sennenbund.

Band 136, Heft 3, Mirz 1994
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Abbildung 8: Gonioskopische Ansicht eines
dysplastisch verdnderten Kammerwinkels

bei einem 10jdbrigen Entlebucher Sennenbund:

Der Kammerwinkel ist eng und durch mesodermales,
dunkel pigmentiertes Gewebe verlegt.

ren ansatzweise ein normales Lig. pect. erkennbar (Abb.
8). In einem Fall konnten sowohl das glaukomatdse, wie
auch das gesunde Auge tonographisch untersucht wer-
den. Damit wurde versucht, die Abflussmoglichkeit ob-
jektiv zu messen (Gelatt, 1991). In beiden Augen war
diese Abflussmoglichkeit kleiner als 0.1 ul/mmHg/min.
Normal sind beim Hund 0.24 ul/mmHg/min. (Gelatt,
1991).

Die Inzidenz des Glaukomes von 33% liegt nur wenig
uber der Spitalpopulation von 1,0%. Aufgrund der Beob-
achtungen in Holland (Stades, 1987) muss trotzdem mit
einer erblichen Komponente gerechnet werden.

Die Auswertung der vorhandenen Stammbium deutet
wiederum auf eine autosomal rezessive Vererbung hin,
allerdings ist hier die Datenmenge fiir eine genauere Aus-
sage ungeniigend.

Berechnung der Genfrequenzen

Unter der Annahme einer autosomal rezessiven Verer-
bung aller drei Augenkrankheiten konnen nach dem Ge-
setz von Hardy und Weinberg (Black, 1972) die Genfre-
quenzen und die Hiufigkeit der drei moglichen Gen-
kombinationen berechnet werden. Dabei sei p die Fre-
quenz des normalen Gens und g diejenige des jeweils
mutierten Gens. Es gilt die Formel p + g = 1. In der
Zuchtpopulation bedeuten p?, 2pq und g* die Hiufigkei-
ten der genotypisch normalen, homozygoten Indivi-
duen, der heterozygoten, phaenotypisch normalen Tri-
ger und der homozygoten Tiere mit verindertem Phae-
notypus (Pirchner, 1969). Die Hiufigkeiten dieser Gen-
kombinationen der drei Augenkrankheiten beim Entle-
bucher Sennenhund sind inTabelle 1 aufgefiihrt.

In allen Fillen ist die Mehrzahl der mutierten Gene in
den phinotypisch normalenTrigern.

Band 136, Heft 3, Mirz 1994

Tabelle 1: Hdufigkeiten der Genkombinationen
der einzelnen Krankbeiten

Genkombination Katarakt PRA , Glaukom
Homozygot, 12,0% 26,0% 66,7%
Normal .

Heterozygot, 45,6% 49,9% 30,0%
Triger

Homozygot, 42,4% 24,9% 3,3%
Befallen

Die Abnahme der Genfrequenz bei einer Zucht mit phae-
notypisch normalenTieren berechnet sich nach der For-
mel 1/gn - 1/qo = n (Pirchner, 1969). Dabei ist gn die
angestrebte Hiufigkeit, go die Ausgangshiufigkeit, und
n die Anzahl Generationen, welche zum Erreichen des
angestrebten Zieles benoétigt werden. Wenn als ange-
strebte Hiufigkeit der drei Krankheiten 1% angenom-
men wird, dann werden dazu mehrere Generationen be-
notigt. Die Ergebnisse, unter Annahme einer Generati-
onszeit von 2 Jahren sind inTabelle 2 aufgefiihrt.

Tabelle 2:Anzabl Generationen/Jabre zur Reduktion
der Héaufigkeiten auf 1%

Katarakt PRA Glaukom
Anzahl 8.5 8 45
Generationen
Anzahl Jahre 17 16 9.0
Mehrfache Merkmalstrager

11,9% der untersuchten Hunde zeigten mehr als eine
vererbte Augenkrankheit. Am hiufigsten war mit 7,9%
die Kombination Katarakt/PRA, gefolgt von Katarakt/
Glaukom mit 2,2% und PRA/Glaukom und Katarakt/
PRA/Glaukom mit je 1%.

18,6% der Hunde mit polaren Katarakten hatten auch
eine PRA, 5,3% hatten ein Glaukom und in einem Fall
waren alle drei Krankheiten im selben Individuum mani-
fest.

Von den Hunden mit PRA zeigten 34% eine polare Kata-
rakt, 2,4% ein Glaukom und wiederum in einem Fall alle
drei Krankheiten.

44% der Hunde mit einem Glaukom hatten gleichzeitig
eine polare Katarkt, in je einem Fall waren das Glaukom
mit PRA, resp. mit PRA und polaren Katarakten kombi-
niert.
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Stammbaum eines Hundes mit Glaukom

Abbildung 9: Stammbaum von Hunden
mit Glaukom.

Diskussion

Die Untersuchung von 276 Entlebucher Sennenhunden
hat gezeigt, dass besonders Katarakt und PRA ausgespro-
chen hiufig vorkommen. Die beobachteten Katarakte
gleichen auffallend denen, welche auch bei anderen Ras-
sen beschrieben wurden, wie zum Beispiel beim Labra-
dor Retriever und beim Golden Retriever (Rubin, 1989).
Dasselbe gilt fiir die Netzhautdegeneration, welche be-
zuglich Zeitpunkt ihres Auftretens, ihrer klinischen
Symptome und der ophthalmoskopischen Befunde der
beim Pudel und Cocker Spaniel beschriebenen gleicht
(Rubin, 1989).

Wihrend die Mehrzahl der Hunde mit polaren Katarak-
ten keine relevanten Einbussen ihres Sehvermogens er-
leiden, werden alle an PRA erkrankten Entlebucher Sen-
nenhunde blind.

Die Haufigkeit des Glaukomes beim Entlebucher Sen-
nenhund ist momentan nur geringfiigig hoher als die der
ubrigen Spitalpopulation, so dass im Gegensatz zur Kata-
rakt und PRA keine dringenden Sofortmassnahmen er-
griffen werden missen.

Da die polare Katarakt bereits mit 1 bis 2 Jahren manife-
stiert, sollte es keine Schwierigkeiten bieten, durch den
Zuchtausschluss befallener Tiere die Situation bereits in
wenigen Jahren zu verbessern. Eine Verminderung der
Haufigkeit auf unter 1% wird dagegen mindestens 17
Jahre in Anspruch nehmen (Tab. 2). Voraussetzung dafiir
ist allerdings, dass simtliche Hunde diesem Selektions-
verfahren unterzogen werden.

Schwieriger wird sich die Ausmerzung der PRA gestal-
ten. Da sich die Krankheit ophthalmoskopisch erst im
3. Lebensjahr diagnostizieren lisst, besteht die Moglich-
keit, dass ein befallenesTier sich bis zu diesem Zeitpunkt
bereits ein- oder mehrere Male fortgepflanzt hat. Damit
wird die Krankheit weiter in der Population verbreitet.
Wenn davon ausgegangen wird, dass alle drei Krankhei-
ten rezessiv vererbt werden, dann liegen die Mehrzahl
der mutierten Gene in den phaenotypisch normalen,
heterozygotenTrigern. Nach dem Gesetz von Hardy und
Weinberg (Black, 1972) muss fiir die Katarakt mit 45.6%
Tragern gerechnet werden, fiir die PRA und das Glaukom
mit 66.7% , resp. 35%. Das lisst nur wenige genotypisch
normaleTiere ibrig, nimlich 12% fiir Katarakte, 26% fiir
PRA und 59.9% fiir das Glaukom. Das ist bei einer Hunde-
rasse mit einer vergleichsweise schmalen Zuchtbasis ein
grosser Nachteil, vor allem wenn noch andere uner-
wiinschte Merkmale, wie zum Beispiel die Hiiftgelenks-
dysplasie, ebenfalls ausgemerzt werden miissen.
Kompliziert wird die ziichterische Ausgangslage durch
das Vorkommen von Individuen mit mehreren Augen-
krankheiten.

Um die Inzidenz der PRA und der polaren Katarakte sig-
nifikant zu reduzieren, bedarf es daher grosser Zuchtan-
strengungen Uber einen langen Zeitraum.
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