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Neurologische Uberwez’sungspmxis/T ierklinik Obergrund AG, Luzern!, Institut Jiir Tierneurologie,

Universitdit Bern?

Taubheit und ihre Diagnose bei Hund

und Katze

E Steffen! und A. Jaggy?

Zusammenfassung

Die vererbte Form von Taubheit stellt bei ver-
schiedenen Hunde- und Katzenrassen ein Pro-
blem dar,dem in Ziichter- und Kiuferkreisen zu-
nehmend mehr Aufmerksamkeit geschenkt
wird. Der Artikel gibt eine Ubersicht iiber Hiu-
figkeit, Ursache und Genetik der kongenitalen,
sensorineuralen Taubheit und ihre Abgrenzung
gegeniiber erworbenen Formen der Taubheit. Ei-
ne elektrophysiologische Methode (Auditorisch
Evozierte Potentiale) zur objektiven Erfassung
von Hordefiziten wird vorgestellt und ihr Ein-
satz als Diagnoseinstrument und Mittel zu wei-
terfithrenden, genetischen Untersuchungen er-
lautert.

Schliisselworter: vererbte Taubheit — er-
worbene Taubheit — Hund — Katze — Audi-
torisch Evozierte Potentiale — genetische
Abklarungen

Einleitung

Die kongenitale, sensorineurale Taubheit ist von Ziich-
tern verschiedener Hunde- und Katzenrassen als signifi-
kantes Problem erkannt worden. Tiere mit einge-
schrinkter Gehorfunktion sind nicht nur ungeeignet als
Gebrauchshunde, sie fallen auch hiufiger Verkehrsunfal-
len zum Opfer und sind oft als Hausgenossen untragbar
(fehlender Appell, Schreckhaftigkeit, Aggressivitit und
besonders bei Katzen lautes, anhaltendes Miauen). Zu-
nehmend wird auch von Welpenkiufern entsprechen-
der Rassen Gewihr fiir eine intakte HoOrfihigkeit ver-
langt. Da der Horsinn mittels klinischer Tests keine ver-
lissliche Beurteilung zulisst, besteht in zunehmendem
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Deafness and its diagnosis in dogs and cats

The problem of inherited deafness in various
breeds of dogs and cats catches more and more
attention in concerned breeders and owners.
This article presents an update in the current
knowledge of prevalence, aetiology and genetics
of sensorineural deafness and its differentiation
against aquired forms of hearing disorders. An
electrophysiological method (Auditory Evoked
Potentials) to obtain an objective diagnosis of
hearing disorders is presented.The usefulness of
Auditory Evoked Potentials as an instrument for
genetic investigations in inherited deafness is
discussed.

Key words: inherited deafness — acquired
deafness — dog — cat — Auditory Evoked
Potentials — genetics

Masse der Bedarf nach einer objektiven Erfas-
sungsmethode. Seit kurzem ist im Schweizerischen
Dalmatinerclub ein audiometrisches Zeugnis, das
ein beidseitiges, intaktes Horvermogen belegt, Vor-
aussetzung zur Ankorung. Die Audiometrie muss
dabei mittels Evozierter Potentiale am sedierten
Hund vorgenommen werden (Erginzende Zucht-
und Korbestimmungen des Schweizerischen Dal-
matinerclubs, 1996).1n diesem Artikel soll das Pro-
blem der sensorineuralen Taubheit und ihre Erfas-
sung und Abgrenzung gegeniiber konduktiven
Taubheits- und Schwerhorigkeitsursachen mittels
Auditorisch Evozierter Potentiale und einer genau-
en otoskopischen Untersuchung erliutert werden.
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Ursachen und Unterscheidung

Bei Hund und Katze werden drei Arten von Taubheit re-
gelmissig beobachtet: 1. Vererbte, kongenitale sensori-
sche Taubheit; 2. erworbene, spitauftretende, sensori-
sche Taubheit und 3. erworbene, spit auftretende, kon-
duktive Taubheit (Strain, 1995). Eine vereinfachte Form
der Einteilung kann durch die Unterscheidung in kon-
duktive und sensorineurale Taubheitsursachen vorge-
nommen werden. Die einzelnen Krankheiten, die zu ei-
ner dieser Taubheitsformen flihren konnen, sind vielfal-
tig (Tab. 1). Konduktive Taubheiten entstehen durch
Storungen im Konduktionsmechanismus in dusserem
Gehorgang und Mittelohr. Konduktive Horstorungen
sind rein peripherer Natur. Sie resultieren in der Regel in
einer unvollstindigen Taubheit (Schwerhorigkeit). Sen-
sorineurale Taubheit ist die Folge vonTransduktions- und
Transmissionsstorungen in Cochlea und peripheren und
zentralen Anteilen des N. cochlearis und fihrt in der Re-
gel zu einer vollstindigen Ertaubung. Anhand von wei-
teren klinischen Beobachtungen und Untersuchungen
kann eine Unterscheidung in konduktive und sensori-
neurale Taubheitsursachen vorgenommen werden. So
sind haufiges Kopfschiitteln,Reiben und Kratzen der Oh-
ren, ibelriechende und verschmutzte Ohrmuscheln so-
wie druckempfindliche Gehorginge in der Regel ver-
lissliche Symptome fiir eine Otitis externa und damit
verbundene Schwerhorigkeit. Neurologische Ausfille
von Nerven,die in enger Nachbarschaft zu Mittel- und In-
nenohr stehen, bieten weitere Anhaltspunkte zur Lokali-
sation der Taubheit. So ist die zugrundeliegende Ursache
eines Hornersyndroms sehr oft eine Mittelohrldsion; Ve-
stibuldrsyndrom und Fazialisparese sind nicht selten mit
einer Erkrankung des Innenohrs vergesellschaftet. Eine
sorgfiltige Otoskopie deckt obstruktive Verinderungen
des Gehorgangs und Abnormalititen des Trommelfells
auf, die Ursache von konduktiven Horstorungen darstel-
len konnen. Da das Einfiihren des Otoskops in den ge-
winkelten Gehorgang beim wachen Patienten oft hefti-

Tabelle 1: Taubbeitsursachen

Sensorineurale Taubheit
Otitis interna
Ototoxische Medikamente
Aminoglycosid-Antibiotika (z. B. Gentamicin, Streptomycin)
Diuretika (z.B. Furosemid)
Antineoplastika (z.B. Cisplatin, Vincristin)
Antiseptika (z.B. Chlorhexidine, Jod, Ethanol)
Andere (z.B. Salicylate, Digoxin, Insulin, DMSO )
Presbyakusis (Altersschwerhorigkeit)
Akustische Traumata (Knall- und Explosionlirm
mit Schalldruckwellen iiber 1 msec)
Commotio labyrinthi (nach stumpfen Schideltraumata)
Vererbte, kongenitale Taubheit

Konduktive Taubheit

Chronische Otitis externa und media

Neoplasien, Polypen

Abnormalititen der Gehdrknochelchen (Agenesie, Fusion, Luxation)
Otosklerosis

Frakturen von Mittelohranteilen
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ge Abwehrbewegungen und Schmerzen hervorruft,
flihren wir vorgangig in den meisten Fillen eine Seda-
tion mit Medetomidine (Domitor®) oder Propofol (Diso-
privan®) durch. (Die Sedation wird zusitzlich durch wei-
tere Vorteile gerechtfertigt: sie erlaubt die exakte Lage-
rung zur radiologischen Darstellung der Bullae tympani-
cae, die griindliche Reinigung der Gehorginge und eine
audiometrische Untersuchung.) Eine radiologische Un-
tersuchung der Bullae tympanicae empfiehlt sich bei
Verdacht auf dasVorliegen einer linger bestehenden Mit-
telohrldasion; anhand allfilliger Verinderungen des
knoéchernen Anteils des Mittelohrs oder erhohter Dichte
der normalerweise luftgefiillten Paukenhohlen kann oft
eine prazisere Aussage gemacht werden.Akute Mitteloh-
rerkrankungen entziehen sich hiaufig der rontgenologi-
schen Darstellung; sie konnen mittels Computertomo-
graphie oft besser dargestellt werden. Eine Myringoto-
mie mit anschliessender Aspirierung und zytologi-
scher/bakteriologischer Untersuchung des Bullainhalts
lasst eine weitere Prazisierung des Befundes zu.

Zentrale Taubheit bei Lisionen der Horbahnen im Hirn-
stamm und im auditorischen Kortex ist im Vergleich zur
peripheren Taubheit selten anzutreffen. Die zentralen
Horbahnen beider Seiten tiberkreuzen sich in ihrem Ver-
lauf aufwirts der Nuclei cochleares; unilaterale, zentrale
Taubheit wird aus diesem Grund kaum gesehen. Beid-
seitige zentrale Taubheit kann bei ausgedehnteren Lisio-
nen in Hirnstamm, Mittelhirn und auditorischem Kortex
entstehen und ist in aller Regel von anderen neurologi-
schen Defiziten begleitet. Entsprechende Zustinde kon-
nen etwa beiTieren im postiktalen Stadium nach einem
epileptischen Krampfanfall beobachtet werden.

Audiometrische Methode

Die elektrophysiologische Methode der Evozierten Po-
tentiale wurde 1977 erstmals zur objektiven Erfassung
der auditorischen Funktion bei Hunden eingesetzt
(Reetz et al., 1977). Sie bietet den Vorteil, dass die Auf-
zeichnung auch unter Sedation gelingt und ist daher pri-
destiniert fiir den Einsatz beim Tierpatienten. Die einge-
setzten Sedativa durfen dabei keinen oder nur minima-
len Einfluss auf Latenz,Amplitude und Morphologie der
Wellen haben.Als Sedativa der Wahl kénnen Medetomi-
dine hydrochlorid (Domitor; Pfizer) und Propofol (Diso-
privan; Zeneca) empfohlen werden (eigene, nicht publi-
zierte Untersuchungen an 12 Beagle-Hunden).

AEP sind Aufzeichnungen einer durch auditorische Sti-
mulation ausgelosten Gehirntitigkeit (Elektroenzepha-
lographie). Das Gehirn reagiert dabei auf diese Stimula-
tion durch konstante, zeitabhingige Verinderungen in
seiner elektrischen Aktivitiat, die aus funf oder mehr
deutlich erkennbaren Wellen besteht (Abb. 1). Diese Po-
tentialschwankungen sind urspriinglich von sehr gerin-
ger Amplitudenhéhe (uV) und konnen durch Hinter-
grundaktivitit myogenen, elektroenzephalographischen
und elektrokardiographischen Ursprungs gestort sein.
Ein wichtiger Teil des Aufzeichnungssystems besteht da-

Band 140, Heft 10, Oktober 1998
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Abbildung 2: EleRtroden- und Kopfbéreranordnung
bei einem mit Domitor® sedierten Hund. Die positiven
Elektroden (weisses Kabel) befinden sich iiber dem
Vertex cranii, die negative Elektrode (rotes Kabel) an
der Obrenbasis. Die Elektroden werden subkutan
gesetzt. Die Erdung erfolgt iiber eine an der Zunge
befestigten Klemme.

Die auditorischen Stimuli werden nacheinander auf
der linken und rechten Seite iiber Kopfhorer
verabreicht

Abbildung 1: Normales AEP einer 5 Jabre alten Dal-
matinerbiindin bei einer Stimulationsstdrke von 90
dB SPL (A, B). Die mit romischen Zablen numerierten
Ausschldge (1, 11, 111, V, VD) sind auf beiden Seiten ein-
deutig zu erkennen.Welle V ist aufgrund ibrer promi-
nenten Deflektion am besten zu identifizieren; sie tritt
auch bei tiefen Stimulationsstirken (C) am konstante-
sten auf und ist massgebend fiir die Bestimmung der
Horschwelle, die in diesem Fall unter 24 dB SPL (unte-
re Stimulationslimite des Gerdts) liegt. Diagnose: Beid-
seitig horend

her im Hervorheben der gesuchten Wellen. Dies ge-
schieht in erster Linie durch zeitabhingiges Mitteln ei-
ner grossen Anzahl von Aufzeichnungen, die durch Ver-
abreichung identischer Stimuli ausgelost werden. Durch
diese zeitliche Synchronisation zwischen Stimulus und
Aufzeichnung wird das gesuchte Signal verstirkt,
wiahrend die «rtifizielle», elektrische Hintergrundakti-
vitit ausreichend reduziert werden kann. In zweiter Li-
nie sorgen elektronische Filter- und Verstirkersysteme
fiir eine zusitzliche Verbesserung der Aufzeichnung.
Die Ableitung des AEP geschieht mittels Ableitungselek-
troden, die in vorgegebener Anordnung subkutan tber
dem Gehirnschidel gesteckt werden (Abb. 2). Die aku-
stischen Stimuli werden in der Regel mittels einiger hun-
dert Klick-Lauten von bestimmter Frequenz und Lauts-
tarke entweder tiber Kopfhorermuscheln oder tiber im
Gehorgang plazierten Ohrenstopseln verabreicht.
Uber die anatomischen Generatoren der einzelnen Wel-
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Abbildung 3:AEP einer 3 Jabre alten English-Setter-
Hiindin bei einer Stimulationsstdrke von 90 dB SPL.
Die auditorische Stimulation ergibt sowobl links (A)
als auch rechbts (B) eine isoelektrische Linie obne
Potentialausschldige. Diagnose: Beidseitige,
sensorineurale Taubhbeit

len herrscht bis heute keine eindeutige Klarheit. Ob-
wohl entsprechende Untersuchungen an verschiedenen
Tierarten und an Menschen vorgenommen wurden
(Chiappa, 1990; Starr and Hamilton, 1976), war es nicht
moglich, die einzelnen Wellen eindeutig einem Nucleus
oder einer Bahn innerhalb der komplexen Horbahn zu-
zuordnen.Aufgrund von pathologischen und klinischen
Daten, experimentell gesetzten Lisionen und intraope-
rativen Tiefenableitungen wurde ein Schema entwickelt,
das die neuralen Urspriinge der einzelnen AEP-Wellen
definiert (Sims und Moore, 1984) Welle I reflektiert dem-
zufolge Aktivitit aus extrakranialen Abschnitten des
N. cochlearis. Welle II entsteht wahrscheinlich zum Teil
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Abbildung 4: AEP eines einjdbrigen Dalamtiner-
ritden. Wdhrendem auf der rechten Seite (A) ein
novrmales AEP resultiert, ergibt sich auf der linken
Seite (B) eine isoelektrische Linie. Stimulationsstdrke =
90 dB SPL. Diagnose: linRseitige, sensorineurale
Taubbeit. Das Horvermdgen auf der rechten Seite

ist in diesem Fall vollstdndig normal

(Horschwelle <24 dB SPL)

aus dem intrakranialen N. cochlearis und zum Teil aus
dessen Kerngebiet. Die dritte Welle wird der Region des
Corpus trapezoideus in der Pons, die vierte Welle dem la-
teralen Lemniscus zugeschrieben. Welle V reflektiert ei-
ne Aktivitit im caudalen Colliculus des Mittelhirns,
wihrendem iiber die Generatoren von Welle VI keine An-
haltspunkte bestehen. Sowohl beim intra- als auch beim
interspezifischen Vergleich treten Wellen I und V mit
grosser Regelmassigkeit auf. Die dazwischen liegenden
Wellen fusionieren demgegeniiber oft oder sind nicht
klar identifizierbar. Bei der Interpretation werden des-
halb in erster Linie Latenz und Amplitude von Welle I und
V berucksichtigt.

Eine Reihe nicht pathologischer Faktoren wie Elektro-
denposition (Holliday und Te Selle, 1985),Art und Tiefe
der Anidsthesie (Sims und Moore, 1984), Einstellungen
am Gerit (Sims und Moore, 1984) sowie Grosse und
Form des Schidels des untersuchten Tiers (Shiu et al.,
1997) beeinflussen dabei das Erscheinungsbild der AEP.
Die Unterscheidung zwischen nicht pathologischen
und pathologischen Faktoren ist nicht unproblematisch,
vor allem was die Interpretation von Abnormalititen des
zentralen Anteils der Horbahn betrifft. Nichtsdestotrotz
konnen AEP auch bei solchen Fragestellungen wertvolle
diagnostische Hinweise geben (Fischer und Obermaier,
1994). Bei peripheren Storungen des Horvermogens ist
die Interpretation der AEP hingegen eindeutig: Abwe-
senheit von Welle I hat in jedem Fall auch das Fehlen al-
ler anderen Wellen zur Folge und resultiert in einer fla-
chen, isoelektrischen Linie (Abb. 3 und 4).

Neben einer vollstindigen Taubheit lassen sich mit AEP
samtliche Grade einer Schwerhorigkeit diagnostizieren.
Voraussetzung dafiir ist die Kenntnis der physiologi-

Schweizer
Archiv fiir
Tierheilkunde

1pVv
A Ims
/\/,_WW_.__,—\,_ ois
B I v
/\/\f"‘/\/\/—\,_,/"—’f\”‘ 95 dB
c
100 dB
D
105 dB

Abbildung 5: AEP einer 7 Jabre alten Cavalier-King-
Charles-Htindin, linkes Obr. Die Hiindin wurde wegen
zunebmender Schwerborigkeit vorgestelll. Die
elektrophysiologisch ermittelte, abnormal hobe
Horschwelle liegt bei 90 dB SPL (A). Bei zunebhmenden
Stimulationsstdrken (B, C; D) ist ein stetiger Anstieg
der Amplitudenbdbe von Wellen I undV sowie eine
Verkiirzung der Latenzzeiten zu beobachten

schen Horschwelle, die sich bei horenden Tieren durch
stufenweise Erniedrigung der Stimulusintensitit ermit-
teln ldsst. Analog dazu kann bei Tieren, die wegen Ver-
dacht auf Schwerhorigkeit vorgestellt werden, der Grad
der Horbehinderung objektiviert werden (Abb. 5).

Vererbte, kongenitale sensorineurale
Taubheit

Die vererbte, kongenitale sensorineurale Taubheit ist ver-
mutlich die hiufigste Diagnose fiir eine Horbehinderung
bei Hund und Katze (Hayes et al., 1981). Beim Hund tritt
sie meist im Zusammenhang mit einer weiss-gefleckten
Fellfarbe und dem Merle-Faktor auf, wogegen sie bei der
Katze mehrheitlich bei vollstindig weissen Tieren mit
blauen Augen gesehen wird. Die Verbindung einer der er-
wahnten Fellfarben mit Taubheit ist jedoch nicht zwin-
gend; die Krankheit wird auch bei Tieren mit anderen
Pigmenten wie z.B. dem Dobermann angetroffen. Kon-
genitale, sensorineurale Taubheit muss nicht zwingend
beide Seiten betreffen, und tatsichlich ist bei gewissen
Rassen wie dem Dalmatiner,dem English Setter und dem
Bull Terrier mehrheitlich nur ein Ohr ertaubt (Strain,
1996).Bei anderen Rassen wie dem Pointer (Steinberg et
al., 1994) oder dem Dobermann (Wilkes und Palmer,
1992) ist hingegen regelmaissig eine bilaterale Degene-
ration der cochledren Strukturen zu beobachten.

Band 140, Heft 10, Oktober 1998
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Pathologisch-anatomisch ist die kongenitale, sensorineu-
rale Taubheit charakterisiert durch den Untergang von
bestimmten neuroepithelialen Strukturen des Innen-
ohrs, deren histologisches Bild als cochleo-sacculire
(Typ Scheibe) Degeneration des Endorgans in Erschei-
nung tritt. Die Verdnderungen bestehen aus einer initia-
len Degeneration der Stria vascularis, gefolgt durch ei-
nen Kollaps der Reissnerschen Membran und des Duc-
tus cochlearis. Anschliessend degenerieren die (sensori-
schen) Haarzellen des Cortischen Organs und der
Sacculus kollabiert. Sekundir zu diesen Ereignissen wird
ein Zellverlust im Ganglion spirale beobachtet (Ander-
son et al., 1968; Bosher und Hallpike, 1965; Hudson und
Ruben, 1962; Igarashi et al., 1972; Johnsson et al., 1973,
Mair, 1973).Alle diese Vorginge fithren zu einer klinisch
manifesten Taubheit, die in den meisten Fillen vollstin-
dig ist. Studien beim tauben Dalmatiner haben gezeigt,
dass die destruktiven Prozesse unmittelbar nach der Ge-
burt beginnen und erst im Alter von vier Wochen abge-
schlossen sind (Johnsson et al., 1973).

Uber die Ursache der Innenohrdegeneration ist nur we-
nig bekannt. Auffillig ist jedoch das Fehlen von Melano-
cyten in der Stria vascularis vieler tauber Tiere; diese ist
entweder auf eine fehlende Einwanderung aus der Neu-
ralleiste oder eine mangelnde Differenzierung nach der
Migration zurtuckzufithren (Savin, 1965; Steel et al.,
1987).Obwohl die genaue Funktion der Melanocyten im
Innenohr nicht bekannt ist, scheint bei vielen Hunde-
und Katzenrassen ein enger Zusammenhang mit Fellpig-
mentation und assozierter Taubheit zu bestehen (Steel
und Barkway, 1989).

Vorkommen

Beim Hund wurde eine kongenitale Taubheit bei 48 Ras-
sen beobachtet; ob die Krankheit allerdings bei jeder
von ihnen einem Vererbungsmodus folgt, wurde nicht
nachgewiesen (Strain, 1996). Rassen mit einem hohen
Taubheitsrisiko sind der Dalmatiner, der English Setter,
der Bull Terrier,der West Highland White Terrier (Strain,
1996) und der Dogo Argentino (eigene Untersuchun-
gen). Die erste Beschreibung eines tauben Dalmatiners
stammt aus dem letzten Jahrhundert (Rawitz, 18906).
Zahlreiche seither erschienene Publikationen doku-
mentieren die Problematik bei dieser Rasse (Holliday et
al., 1992; Strain et al., 1992; Greibrokk, 1994;Wood und
Lakhani., 1997). Die in diesen Arbeiten festgestellte
Priavalenz von uni- und bilateraler Taubheit schwankt
zwischen minimal 4.9% (Greibrokk, 1994) und maxi-
mal 29.7% (Strain et al., 1992), wobei die Zahlen in der
erstzitierten Arbeit aufgrund rein klinischer Beobach-
tungen erhoben wurden. Einseitig taube Tiere, die bei
betroffenen Dalmatinern die Mehrheit ausmachen
(21.6% in der Studie von Strain et al., 1992), koénnen oh-
ne objektiven Hortest nicht eindeutig identifiziert wer-
den. Das Taubheitsvorkommen bei anderen vom Pro-
blem betroffenen Rassen liegt im Vergleich zum Dal-
matiner tiefer (beim English Setter beispielsweise bei
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14.7% einseitig und 2.7% beidseitig tauben Hunden.
Strain, 1996).

Uber das Vorkommen der sensorineuralen Taubheit bei
Katzen sind weniger Daten vorhanden. Katzenrassen
oder Mischlinge mit einem dominanten Gen fiir weiss
und moglicherweise auch diejenigen mit dem Gen fir
weisse Fleckung (Piebald-Gen) gehoren zu den Tieren
mit hohem Taubheitsrisiko. In einer Reihenuntersu-
chung waren von 256 weissen Katzen 50% mit Taubheit
behaftet, wobei 12.1% mit einseitiger und 37.9% mit
beidseitiger Horunfihigkeit gefunden wurden (Delack,
1984).Das Risiko fiirTaubheit steigt, wenn zusitzlich zur
weissen Fellfarbe blaue Augen zum Phinotyp gehoren:
Weisse Tiere mit beidseitig blauen Augen wiesen in zwei
Studien eine Taubheitsprivalenz von 85% (Mair, 1973)
und 64.9% (Bergsma und Brown, 1971) auf Tiere mit nur
einem blauen Auge waren demgegenuber «nur» in 40%
(Mair, 1973) respektive 39.1% (Bergsma und Brown,
1971) der Fille ein- oder beidseitig taub.

Klinik

Bis zum Alter von 14 Tagen beim Hund resp. 5 Tagen bei
der Katze horen die Welpen nichts, da sich die Gehor-
ginge erst zu diesem Zeitpunkt 6ffnen. Auch nachher ist
eine bilaterale Taubheit nur schwer zu entdecken, da
sich die Jungen im Wurf meist gleichartig verhalten. Bila-
teral taube Tiere sollen manchmal durch aggressiveres
Verhalten im Spiel auffallen, da sie durch Schmerziusse-
rungen der Geschwister nicht gehemmt werden; aller-
dings konnen auch zukiinftige Alpha-Tiere bereits im
frithen Alter ein auffillig dominant-aggressives Verhalten
an den Tag legen. Ein Verdacht auf bilaterale Taubheit
kann dann gedussert werden, wenn die betroffenen Tie-
re mit Lirm nicht aus dem Schlaf geweckt werden kon-
nen (idealerweise werden diese Tests ausser Sichtweite
des Tieres und ohne Erzeugung von Vibrationen durch-
gefiihrt). Wenn dieTiere aus dem Schlaf aufschrecken, ei-
ne deutliche Orientierung zu der Gerauschquelle hin
zeigen oder ein Zucken der Ohrmuscheln aufweisen
(Preyer-Reflex), kann mit grosser Wahrscheinlichkeit ei-
ne beidseitige, vollstindige Taubheit ausgeschlossen
werden (nicht jedoch eine einseitige). Einseitig taube
Tiere unterscheiden sich klinisch nicht von normal
horenden Tieren, was sich in ihrer relativ weiten Ver-
breitung in den Zuchtpopulationen dussert.

Diagnose

Die Verdachtsdiagnose einer vererbten, sensorineuralen
Taubheit basiert in erster Linie auf Signalement und
Anamnese.In zweiter Linie muss dasVorhandensein kon-
duktiver und erworbener sensorineuraler Taubheitsur-
sachen ausgeschlossen werden. Dabei muss anamne-
stisch insbesondere eine mogliche Exposition von oto-
toxischen Substanzen in Erfahrung gebracht werden.
Aufgrund der bekannten Rassen- und Pigmentierungs-
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Abbildung 6a: Trommelfell eines Hundes. Die Gefdsse
des Hammergriffes sind injiziert und Ronnen auf eine
beginnende Otitis media binweisen

pradisposition kommt dem Signalement des Tieres eine
wesentliche diagnostische Bedeutung zu. Eine griindli-
che otoskopische Untersuchung einschliesslich Visuali-
sierung der Trommelfelle dient dem Ausschluss konduk-
tiver Taubheitsursachen, die im Gehorgang und im sicht-
baren Teil des Mittelohrs lokalisiert sein konnen (Abbil-
dung 6a und 6b). Der Verdacht auf eine Lision im
Mittelohr, z. B. bei verindertem Trommelfell, kann durch
eine radiologische Darstellung der Paukenhohlen verifi-
ziert werden. Eine Myringotomie inklusive zytologischer
und bakteriologischer Untersuchung des Aspirats ist ne-
ben diagnostischen Griinden auch in therapeutischer
Hinsicht (Antibiogramm) wertvoll. Die Diagnose einer
sensorineuralen Taubheit stiitzt sich in erster Linie auf
die Abwesenheit evozierbarer Potentiale im betroffenen
Ohr.

In diesem Zusammenhang ist festzuhalten, dass konduk-
tive Leitungsstorungen selten zu einer vollstindigen
Taubheit fiihren und aus diesem Grund bei diesen Pa-
tienten audiometrisch erfassbare Potentiale meistens bei
starkerer Stimulationsintensitit abgeleitet werden kon-
nen (Eger and Lindsay, 1997).Fur unklare Fille,bei denen
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Abbildung 6b: Trommelfell eines Hundes mit eitrigem
Paukenboblenerguss. Das Trommelfell erscheint
vorgewdlbt, Transparenz und Konturen des Hamimer-
griffs sind verschwunden

beiVerdacht auf eine konduktive Taubheit auch bei star-
ken auditorischen Stimuli keine evozierbaren Potentiale
abgeleitet werden konnen, bietet sich die Methode der
knochengeleiteten (im Gegensatz zu der in diesem Arti-
kel beschriebenen luftgeleiteten) Audiometrie an. Bei
dieser Methode werden konduktive von sensorineura-
len Taubheiten unterschieden, indem die (durch Vibra-
tionen erzeugten) Stimuli iiber den Knochen statt iiber
die lufthaltigen Strukturen in Aussen- und Mittelohr zur
Cochlea geleitet werden und auf diese Weise zu einer Ak-
tivierung der beiTransduktionsstorungen noch intakten
Haarzellen fiihren (Strain et al., 1993).

Genetik

Der Nachweis einer vererbten Taubheit wird in der Re-
gel durch Stammbaumanalysen erbracht, wihrenddem
die Ermittlung der Art der Vererbung mittels Kreuzungs-
experimenten erfolgt. Im Falle der vererbten, sensori-
neuralen Taubheit liegen entsprechende Daten nur von
wenigen Rassen vor. Darunter befinden sich der Dalma-
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tiner (Anderson et al., 1968;Strain et al., 1992; Holliday et
al., 1992), der Pointer (Steinberg et al., 1985) und der
Dobermann (Wilkes und Palmer, 1992). Bei einer Reihe
anderer Hunderassen wie dem English Setter, dem Fox-
hound, dem Bullterrier und dem Fox Terrier wurde eine
familidre Hiufung des Problems nachgewiesen (Canine
Genetic Disease Information System, 1990-1994).
Obwohl die Vererbbarkeit der kongenitalen, sensorineu-
ralen Taubheit aufgrund verschiedener Zuchtexperi-
mente als gesichert gilt (Strain et al., 1992;Holliday et al.,
1992;Anderson et al., 1968; Steinberg et. al; 1994), konn-
te der Ubertragungsmechanismus (autosomal-rezessiv)
nur beim Dobermann nachgewiesen werden (Wilkes
und Palmer, 1992).Beim Dalmatiner kommen sowohl ein
polygener, ein autosomal-rezessiver als auch ein autoso-
mal-dominanter Erbgang mit unvollstindiger Penetranz
in Frage (Canine Genetic Disease Information System,
1990-1994). Bei einer Pointer-Kolonie mit hohem In-
zuchtgrad kann aufgrund der Resultate von Steinberg et
al. (1994) von einem autosomal-rezessiven Erbgang aus-
gegangen werden.

Kongenitale, sensorineurale Taubheit scheint bei vielen
Rassen mit ihrer Fellfarbe in Zusammenhang zu stehen.
Zwei Pigmentationsgene des Hundes sind haufig mit die-
ser Form der Taubheit verbunden: Das Merle-Gen (z.B.
Collie, harlekinfarbene deutsche Dogge, Bobtail, Border
Collie, norwegischer Dunkerhund, merlefarbiger
Dackel) und das Piebald-Gen (sP) sowie das extreme Pie-
bald-Gen (s%) (Dalmatiner, English Setter, Bulldogge,
Beagle, Bull Terrier, Sealyham Terrier).

Das Merle-Gen (M) produziert ein typisches, gemischtes
Fleckenmuster mit hellen und dunklen Pigmenten. Das
von den Ziichtern gewtlinschte Muster erscheint in Mer-
le-heterozygoten Hunden (Mm-Genotyp);Tiere mit MM-
Genotyp haben demgegentber eine weisse Fellfarbe,
blaue Iris und sind oft blind, taub und steril. Auch Mm-Tie-
re konnen taub sein. Die Taubheit folgt in diesem Fall we-
der einem dominanten noch rezessiven Erbgang, son-

La sordita e la sua diagnosi nel cane
e nel gatto

La sordita ereditaria in diverse razze canine e feli-
ne sta diventando un problema di interesse sem-
pre maggiore sia per gli allevatori che per i pro-
prietari. Questo articolo presenta un aggiorna-
mento sulle attuali conoscenze in tema di preva-
lenza, eziologia e genetica della sordita
neurosensoriale e della sua differenziazione nei
confronti delle patologie acquisite uditivi.Viene
descritto una tecnica elettrofisiologica (Potenzia-
li Uditivi Evocati) allo scopo di ottenere una dia-
gnosi obiettiva dei disordini dell'udito.Viene di-
scussa l'utilita dei Potenziali Uditivi Evocati per
lo studio genetico della sordita ereditaria.
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dernist an dieWirkung des dominanten Gens gebunden,
das die Pigementierung unterbindet und sekundir zu
sensorineuraler Taubheit fiihrt (Strain, 1996).

Der Zusammenhang zwischen Fellfarbe und Taubheit
bei Hunden mit dem Piebald-Gen ist weniger klar. Dieses
Gen steuert Anteil und Verteilung pigmentloser, also
«weisser» Haare. Piebald-Gene werden rezessiv vererbt.
Kreuzungsexperimente beim Dalmatiner haben gezeigt,
dass taube und gesunde Eltern sowohl horenden als
auch tauben Nachwuchs haben kdnnen.Das Risiko, dass
taube Eltern taube Welpen gebiren, ist jedoch doppelt so
hoch (Strain et al., 1992). Der exakte Ubertragungsme-
chanismus konnte nicht ermittelt werden; es wird ent-
weder eine polygene Vererbung mit verschiedenen, au-
tosomal-rezessiven Taubheitsgenen oder eine autoso-
mal-rezessive Vererbung mit unvollstindiger Penetranz
vermutet. Beim Dalmatiner ist die Taubheit mit grosster
Wahrscheinlichkeit mit dem extremen Piebald-Gen (s%)
verbunden. Dalmatiner mit einem «Patch», einem bereits
bei der Geburt sichtbaren schwarzen Fleck, weisen ein
kleines Taubheitsrisiko auf, weil das Piebald-Gen nur
schwach ausgeprigt ist (Strain et al., 1992). Dalmatiner
mit blauen Augen (fehlender Irispigmentation) sind
demgegeniiber hiufiger mit Taubheit behaftet als solche
mit pigmentierter Iris.In Norwegen sank mit dem Zucht-
ausschluss blaudugiger Dalmatiner die Taubheitspriva-
lenz signifikant (Strain et al., 1992; Greibrokk, 1994).
Bei der Katze ist das weisse (W) Pigmentgen autosomal-
dominant.Im Unterschied zu Hunden mit dem Merle-Gen
(M) sind homozygote, weisse Katzen nicht zusatzlich mit
Defekten im Sehsinn und Reproduktionstrakt betroffen.
Sie sind aber pridestiniert fiir fehlende Irispigmentation
und neigen somit zu erhohtem Taubheitsrisiko (Delack,
1984). Weisse Katzen mit dem Siamesen-Gen (c®) haben
bemerkenswerterweise blaue Augen, ohne ein erhohtes
Taubheitsrisiko aufzuweisen. Auch bei der Katze findet
sich ein Piebald-Gen (S), das aber nicht mit sensorineura-
ler Taubheit einhergeht (Pedersen, 1991).

La surdité et son diagnostic chez le chien
et le chat

Chez différentes races de chiens et de chats, la
surdité congénitale représente un probléme au-
quel éleveurs et acheteurs accordent une atten-
tion croissante. Le présent article propose un
surveil des connaissances actuelles concernant
la prévalence, I'étiologie et la génétique de la sur-
dité congénitale neuro-sensorielle et la différen-
ciation par rapport a la surdité acquise. Une
méthode électrophysiologique permettant un
diagnostic objectif des problemes d’ouie y est
présenté et son utilisation dans le cadre d'un
examen génétique plus poussé de la surdité con-
génitale y est discuté.
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Aushlick

Der Einsatz von Auditorisch Evozierten Potentialen als
elektrophysiologische Marker zur Erfassung von einsei-
tig tauben Tieren und deren Ausschluss aus der Zucht
stellt die zuverldssigste Methode dar,um dasVorkommen
der vererbten, sensorineuralen Taubheit zu verringern.
In den USA, Grossbritannien und neu auch in Deutsch-
land und der Schweiz sind es die Dalmatinerclubs, die
hierin eine Pionierrolle einnehmen. Bereits liegen Re-
sultate aus den USA und Grossbritannien vor, die den
ziichterischen Erfolg dieser Massnahmen deutlich bele-
gen (Holliday et al., 1992;Wood und Lakhani, 1997). So-
lange der genaue Ubertragungsmechanismus der senso-
rineuralen Taubheit nicht bekannt ist, fehlt jedoch eine
rationale Basis fiir eine gezielte Elimination. Zukiinftige
Anstrengungen zielen deshalb eindeutig auf die Identifi-
kation des oder der verantwortlichen Erbfaktoren.In Zu-
kunft werden Testverfahren auf DNA-Basis erhailtlich
sein, die die exakte Bestimmung des Genotyps, eines ge-
netischen Markers und damit die Erkennung von gesun-
den Trigern dieser Erbfaktoren erlauben. Der Weg zur
Entwicklung dieser Nachweismethode fiihrt tiber
Stammbaumanalysen und genetische Blut- und Gewebe-
untersuchungen bei betroffenen Rassen. Eine zentrale
Rolle werden bei diesen Untersuchungen die Tierarzte,
die einzelnen Ziichter und ihre Verbinde einzunehmen
haben.
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