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1. Einleitung und Fragestellung

~Was ist eigentimlicher als (...) die Beziehung zwischen ganz weil3er Farbung und
blauen Augen einerseits und der Taubheit andererseits?*
(DARWIN, 1859)

DARWIN fuhrt diese Beobachtung bei Katzen bereits 1859 in ,Die Entstehung der
Arten“ an. Seitdem ist der Zusammenhang von Pigmentierungsanomalien und
Taubheit auch bei zahlreichen anderen Tierarten, etwa bei Mausen, Nerzen oder
diversen Hunderassen (DEOL, 1970a), Gegenstand genetischer, anatomischer und
histologischer Studien.

,Die Natur der korrelativen Verbindung,“ so DARWIN 1859, sei ,haufig ganz dunkel”,
und bis heute konzentrieren sich die Untersuchungen auf den meist noch
ungeklarten genetischen Hintergrund bzw. Vererbungsmodus dieses Phanomens.
Auch bei Neuweltkameliden, deren domestizierte Arten Lama (Lama glama) und
Alpaka (Lama pacos) in zunehmendem Mal3e inner- und aulR3erhalb Lateinamerikas
gezuchtet werden (GAULY et al., 1997a), wird immer wieder Uber das Auftreten von
Taubheit in Verbindung mit blauer Irispigmentierung und damit einhergehende
Verhaltensauffalligkeiten berichtet. Nach subjektiven Beobachtungen scheinen
jedoch nicht alle weil3en Tiere mit blauer Irispigmentierung stets taub zu sein,
ebensowenig blaudugige Tiere mit pigmentiertem Fell (FOWLER, 1998).

Eine objektive wissenschaftliche Untersuchung erfolgte bisher nicht (FOWLER,
1998). Hierfur bietet die Stammhirnaudiometrie, im englischen Sprachraum als
.Brainstem Auditory Evoked Response Audiometry“, kurz BAER oder BERA,
bezeichnet, eine sichere, auch unilaterale Diagnosemdglichkeit von Taubheit bzw.
Reduktion der Horfahigkeit (STRAIN, 1996; FOWLER, 1998).

Ziel der vorliegenden Arbeit ist zunéchst die Ermittlung des Horvermdgens bzw. der
Horschwelle bei Neuweltkameliden (Lama glama und Lama pacos) mit normaler
Irispigmentierung mittels des objektiven Testverfahrens der Stammhirnaudiometrie.
Im Vergleich dazu wird anschlieBend die Horfahigkeit von Neuweltkameliden mit
blauer Irispigmentierung untersucht, um die Frage der Kopplung dieses Merkmals mit

einer Reduzierung des Horvermogens bzw. volliger Taubheit zu klaren.
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Sich moglicherweise ergebende Hinweise auf den Vererbungsmodus dieses
Defektes sollen zur Erarbeitung von Anpaarungsempfehlungen eingesetzt werden,
die zur Vermeidung seines Auftretens innerhalb einer Population fihren.

Auch die Tierschutzrelevanz der kongenitalen Taubheit in Verbindung mit
Pigmentierungsanomalien im Sinne des 811b TierSchG soll in Anlehnung an die
Richtlinien etwa bei Katzen (SCHIWY, 2000) oder Hunden (WEGNER, 1997), die in
die Standards der internationalen Zuchtverbdnde Eingang gefunden haben (Kap.

2.1.5), fuir Neuweltkameliden bewertet werden.
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2. Literaturtbersicht

2.1 Anatomische und physiologische Grundlagen

2.1.1 Anatomie des Ohres und Physiologie des Horvorgangs

Im Ohr findet die Umwandlung (Abb.1) mechanischer Schallwellen in
Aktionspotentiale des Hornervs statt (MAURER, 1993).

Die als Schallauffangtrichter fungierende Ohrmuschel (Auricula) der Hausséugetiere
ist im Gegensatz zu der des Menschen beweglich und erméglicht es den Tieren, sich
ohne Wenden des Kopfes akustisch zu orientieren; die Ohrmuscheln kdnnen
unabhangig voneinander bewegt und somit gleichzeitig in verschiedene Richtungen
eingestellt werden (SEIFERLE, 1992).

Uber das duRere Ohr, bestehend aus Ohrmuschel und duBerem Gehoérgang (Meatus
acusticus externus), erreichen die Schallwellen mittels Luftleitung das Trommelfell.
Dieses wird durch Schalldruckschwankungen in Schwingung versetzt (MAURER,
1993).
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Abb.1: Schallaufnahme und —weiterleitung (nach SILBERNAGL u. DESPOPOULOS,
1991)

Trommelfell (Membrana tympani), Ohrtrompete (Tuba eustachii) und Paukenhdhle
(Cavum tympani) werden dem Mittelohr zugerechnet. Dort erfolgt die mechanische

Ubertragung des Schalls.
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Die Ohrtrompete stellt die Verbindung der Paukenhthle mit dem Nasenrachenraum
dar und dient dem Druckausgleich.

In der Paukenhdhle befinden sich die drei Gehérkndchelchen Hammer (Malleus),
Ambol3 (Incus) und Steigblgel (Stapes). Diese Ubertragen — wie aus Abb.2
ersichtlich - die Schwingungen des Trommelfells auf die Membran des ovalen
Fensters (SILBERNAGL und DESPOPOULOQOS, 1991).

Zweck der ossikularen Schalleitung Uber die Gehodrkndchelchen ist die méglichst
verlustarme Ubertragung des Schalls von einem Medium mit niedrigem (Luft im
aufleren Ohr und Mittelohr) zu einem Medium mit hohem (Flissigkeit im Innenohr)
Wellenwiderstand (Impedanz) (SILBERNAGL u. DESPOPOULOS, 1991). Ohne
diesen Mechanismus wirde ein Grof3teil der Schallenergie am ovalen Fenster
reflektiert; ein betrachtlicher Horverlust ware die Folge. Der Effekt beruht vor allem
auf der Tatsache, dall der Schall von einer verhaltnismaRig grofRen Flache
(Trommelfell) auf eine kleine (ovales Fenster) Uubertragen wird und die
Hebelkonstruktion der Gehdrkndchelchen die Kraft verstarkt.

Abb.2: Schema der fur die Schalleitung relevanten Strukturen des menschlichen
Ohres — vergroRerte Darstellung des in Abb.1 gekennzeichneten Ausschnitts (nach
SILBERNAGL u. DESPOPOULOQS, 1991)
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Durch diese beiden Umstande wird die Amplitude der Schallwirkung deutlich erhéht
und die Schallenergie beim Menschen 22fach verstarkt (TREPEL, 1995).

Die beiden Muskeln des Mittelohrs, der M. tensor tympani und der M. stapedius,
dienen dem Schutz des Innenohrs vor zu hoher Schallbelastung sowie der efferenten
Kontrolle der Schallaufnahme (FIRBAS, 1993).

Mit dem ovalen Fenster beginnt das im Felsenbein gelegene Innenohr, zu dem
weiterhin das Gleichgewichtsorgan mit seinen Bogengéngen und die Cochlea, ein
schneckenférmiger Gang, gezahlt werden. In der Cochlea befindet sich ein mit
sogenannter Endolymphe geflllter Schlauch (Scala media oder Ductus cochlearis),
der wiederum von zwei weiteren FllssigkeitsrAumen, der Vorhoftreppe (Scala
vestibuli) und der Paukentreppe (Scala tympani) gesaumt wird. Beide sind mit der
sogenannten Perilymphe geflllt und gehen an der Spitze der Schnecke, dem
Helicotrema, ineinander Uber. Durch die ungleiche Verteilung von Na® und K*
zwischen Endo- und Perilymphe entsteht das sogenannte endocochleéare Potential,
das eine wichtige Voraussetzung fur die primare Schalltransformation in den
Haarzellen des Cortischen Organs (s.u.) darstellt (BARTSCH, 1993).

Die Scala vestibuli beginnt am ovalen Fenster, die Scala tympani verlauft gegenlaufig
unterhalb der Scala vestibuli und endet ebenso wieder in der Wand der Paukenhdhle
an der Membran des runden Fensters.

Auf der zur Scala tympani gelegenen Membran der Scala media, der sogenannten
Basilarmembran, liegt das Cortische Organ.

Im Cortischen Organ befinden sich vor allem Sinneszellen, d.h. drei Reihen &ulRere
und eine Reihe innere Haarzellen. Aus diesen Haarzellen ragen Sinnesharchen —
Zilien — Uber die sich die Tektorial- bzw. Deckmembran stilpt, wie in Abb.3
schematisch dargestellt (SILBERNAGL u. DESPOPOULOQOS, 1991).
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Abb.3: Querschnitt durch die Cochlea mit Lage und stark vereinfachter Struktur des
Sinnesepithels (nach SILBERNAGL u. DESPOPOULOS, 1991)

Die auf der Membran des ovalen Fensters auftreffenden Schwingungen bewirken
eine Volumenverschiebung der Perilymphe, was schlielich eine Auslenkung der
Membran am runden Fenster nach sich zieht. Auch der Endolymphschlauch gibt den
wellenférmigen Bewegungen nach, wodurch wiederum die Basilarmembran mit dem
Cortischen Organ in schwingende Bewegungen versetzt wird. Die sich vom Beginn
der Scala vestibuli gegen die Schneckenspitze ausbreitenden Schwingungen, die
schlie3lich die Basilarmembran erreichen, bezeichnet man als Wanderwellen. Diese
besitzen  fir  verschiedene  Schwingungsfrequenzen eine  verschiedene
Wellengeschwindigkeit. Die héchsten Frequenzen laufen schneller, die niedrigsten
langsamer in die Ohrschnecke hinein (KEIDEL, 1975). Entsprechend der Ortstheorie
von v. BEKESY (1960) werden hohe Frequenzen dabei in der N&he des ovalen
Fensters, tiefe Frequenzen in der Nahe der Schneckenspitze abgebildet.

Bei einer Einwartsbewegung der SteigbugelfuBplatte (Druck) weicht die
Basilarmembran nach wunten in Richtung der Scala tympani, bei einer
Auswartsbewegung (Sog) nach oben in Richtung der Scala vestibuli. Der fur die
Schwingungsfahigkeit des Systems erforderliche Druckausgleich erfolgt Gber das
runde Fenster (v.BEKESY, 1960).

Da das gesamte Cortische Organ in Schwingung versetzt wird, kommt es zu einer
Verschiebung der Tektorialmembran gegeniber der Basilarmembran. Diese
Relativbewegung der beiden Membranen gegeneinander fihrt zu einer Scherung der

Zilien der Haarzellen, was den adaquaten Reiz fir deren Erregung darstellt. Im
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Innern der Sinneszellen werden Stoffwechselvorgdnge ausgeldst, die eine
lonenverschiebung bewirken. Durch die Scherung der Zilien werden die K™ - Kanale
geoffnet, K™ stromt ein, und die Zelle wird depolarisiert. Das dabei entstehende
Rezeptorpotential bewirkt die Freisetzung eines Transmitters. Dieser schlie3lich 16st
in den zugehorigen afferenten Fasern des Hornervs Aktionspotentiale aus
(MAURER, 1993).

2.1.2 Verlauf der Horbahn

Der distale Anteil des Hornervs steht mit den Haarzellen des Cortischen Organs in
Verbindung und wird von den peripheren Fortsatzen der bipolaren Ganglienzellen
des Ganglion spirale der Cochlea gebildet. Die Fasern vereinigen sich im inneren
Gehorgang zum Hornerv (Pars cochlearis des N. vestibulocochlearis, des VIII.
Gehirnnerven), der in Hohe der dorsolateralen Medulla in den Hirnstamm - zu dem
das Nachhirn, das Mittelhirn und das Zwischenhirn gezahlt werden (LINDER, 1989) -
eintritt. In den Kerngebieten des Nucleus cochlearis dorsalis und ventralis erfolgt die
Umschaltung auf zentrale Neurone (MAURER, 1993). Wie aus Abb.4 ersichtlich,
erfolgt nach Durchlaufen des Olivenkomplexes und des Trapezkorpers die
Umschaltung auf den Lemniscus lateralis und dessen Nucleus lemniscus lateralis
sowie die Vierhlgelplatte. Hier kreuzen die Fasern jeweils auf die andere Seite
(KEIDEL, 1975) und erreichen die Colliculi inferiores im Bereich des Mittelhirns.

Es bestehen komplexe Verschaltungen, die sowohl eine sequentielle als auch eine
parallele, afferente Informationsleitung ermdglichen (BUETTNER, 1996).

Uber das Corpus geniculatum mediale verlauft die Hoérbahn zur jeweils gleichseitigen
priméren und sekundaren Hérrinde (Radiatio acustica) im Schléafenlappenbereich.

Mit der Horrinde schlie3lich ist die Ebene der Transformation der nervésen Impulse
in audiometrische Empfindung erreicht (WITTKE, 1987).

Unterschiede im Verlauf der Hérbahn bei den einzelnen Saugetierspezies konnten
bisher nicht ermittelt werden (WITTKE, 1987; SEIFERLE, 1992; PIERAU, 2000).
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Primare Horrinde

Corpus geniculatum mediale

Colliculus inferior

Mucleus lemnlscl lateralls

BAY

Oillva
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Abb.4: Vereinfachtes Schema des Verlaufs der Hérbahn des Menschen (nach
BUETTNER, 1996)

2.1.3 Klassifikation und Atiologie der Taubheit

2.1.3.1 Klassifikation der Taubheit

Taubheit (otologische Bedeutung), zitiert nach PSCHYREMBEL (1998):

.Kophosis, Surditas, Anakusis: ein- oder beidseitig fehlendes Horvermégen, als
absolute Taubheit fur alle Schallreize oder praktische Taubheit mit noch erhaltener

Wahrnehmung einzelner Tone oder Gerausche; angeboren z.B. als autosomal-

dominant oder -rezessiv erbliche Form...; erworben (u. akut auftretend) z.B. bei
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Horsturz,..., Innenohrverletzung u. Labyrinthitis,...,ferner...bei Otosklerose und bei
Altersschwerhdrigkeit auftretend oder durch toxische Schadigung des Gehoérorgans

verursacht.”

Es kann in Abhangigkeit von der Lokalisation der Lasion zwischen peripherer und
zentraler Taubheit unterschieden werden (STRAIN, 1996).

Taubheit bedingt durch Anomalien auf3erhalb des zentralen Nervensystems wird als
periphere Taubheit oder ,Horverlust® (STRAIN, 1996) bezeichnet. Diese kann
sowohl angeboren als auch erworben, kongenital (d.h. zum Zeitpunkt der Geburt
vorhanden) oder ,later-onset” (d.h. spater im Leben auftretend), sensorineural (d.h.
den Nervus cochlearis und die Cochlea betreffend) oder konduktiv (d.h. das aul3ere
oder das Mittelohr betreffend) sein (STRAIN, 1991 und 1996). Die am haufigsten
vorkommenden Formen beim Menschen und auch bei Saugetieren sind hierbei die
kongenitale sensorineurale Taubheit, die erworbene sensorineurale Taubheit, etwa
hervorgerufen durch ototoxische Substanzen, Otitis interna, Traumata oder bei
Presbyacusis, und die erworbene konduktive Taubheit, beispielsweise infolge
chronischer Otitis externa oder media.

Zentrale Taubheit hingegen kommt bei Mensch und Tier selten vor, ist die Folge
retrocochledrer Lasionen und &ufRert sich - bedingt durch das Uberkreuzen der
Fasern im Verlauf der Horbahn - zumeist Dbilateral, begleitet von weiterer
zentralnervoser Symptomatik, hervorgerufen durch Beeintrachtigung beispielsweise
des Stammhirns oder Mittelhirns (STRAIN, 1996).

AulRerdem kann syndromische, d.h. mit weiteren Anomalien assoziierte Taubheit von
nicht-syndromischer Taubheit, d.h. ausschlieBlichem Verlust des Horvermdgens,
differenziert werden (KUBISCH et al.,1999).
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2.1.3.2 Atiologie der Taubheit in Beispielen

a) kongenitale sensorineurale Taubheit

Die fur den in der vorliegenden Arbeit untersuchten Fall relevante Form der Taubheit
resultiert vermutlich aus einem degenerativen Prozel3 (FOWLER, 1998) unbekannten
Ursprungs (STRAIN, 1996), bedingt durch eine initiale Degeneration der Stria
vascularis in der lateralen Wand der Cochlea. Es folgt der Kollaps der Reissnerschen
Membran und des Ductus cochlearis, die Degeneration der Haarzellen des
Cortischen Organs und der Kollaps des Sacculus. In spateren Stadien wird auch die
Degeneration von Zellen des Ganglion spirale beobachtet (MAIR, 1973).

Die angefiihrten relevanten Strukturen des Innenohrs bzw. der Cochlea sind in Abb.5

dargestellt.
/S:nlu vestibuli
I (Perilymphe)
i
."ll i Strio
Ill’ ¥ Seala media ’ %f’ vascularis
| &7 (Encolymohe) it
\
\ Innere auilere
\ Haarzellen
- ’ Lamina
L""Ihil-ll : "I reticularis
spiralis
Ganglion oy
Spirale Claudiussche
Scala tympani Zellen

(Perilymphe)

Abb.5: Querschnitt durch die Cochlea mit Strukturschema des Sinnesepithels (hach
WITTKE, 1987)
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STRAIN (1999) betrachtet eine Degeneration der cochledren Blutversorgung, die
maoglicherweise aus einer Suppression der Melanozyten - etwa durch das Gen W der
Katze bzw. das Piebald- oder Merle-Gen des Hundes - resultiert als Ursache fur die
angeborene kongenitale sensorineurale Taubheit.

Diese Form der Taubheit ist haufig mit Pigmentanomalien verbunden, wie sie
beispielsweise beim Waardenburgsyndrom des Menschen (WAARDENBURG,
1951), bei weil’en Katzen (MAIR, 1973), bei weil3en Nerzen (SAUNDERS, 1965)
oder diversen Mausmutanten (DEOL, 1970b) beobachtet werden kénnen, ebenso in
Zusammenhang mit dem Piebald- und dem Merle-Gen (s. Kapitel 2.1.4) des Hundes.
So findet sich bei zahlreichen tauben Tieren ein Melanozytenmangel in der Stria
vascularis des Innenohrs (STEEL u. BARKWAY, 1989) sowie in der Iris (FOWLER,
1998). Die Bedeutung dieser physiologischerweise in der Stria vascularis
vorhandenen Melanozyten fir die normale Funktion des Innenohrs ist unbekannt
(SCHROTT u. SPOENDLIN, 1987; STEEL u. BARKWAY, 1989), scheint jedoch fur
die Pathophysiologie der mit Pigmentanomalien verbundenen Form der Taubheit von
essentieller Bedeutung zu sein.

Melanin, das fir die Pigmentierung des Kdorpers verantwortlich ist, wird von aus der
Neuralleiste stammenden Melanozyten gebildet. Eine Ausnahme bilden die Retina
und der Ziliarkorper, deren Pigment von Epithelialzellen produziert wird (SCHROTT
u. SPOENDLIN, 1987).

Die Stria vascularis der Cochlea setzt sich vorwiegend aus drei verschiedenen
Zelltypen zusammen: den Marginalzellen epithelialen Ursprungs, die entlang des
Lumens des Ductus cochlearis liegen, den mesodermalen oder méglicherweise auch
der Neuralleiste entstammenden Basalzellen und den zwischen diesen beiden
Schichten liegenden Intermediarzellen, die von der Neuralleiste abstammen. Die
Intermediarzellen sind mit den Marginal- und Basalzellen Uber ausgepragte
interdigitale Verbindungen vernetzt.

HILDING und GINZBERG (2977) konnten alle Stadien des
Melaninbildungsprozesses in den Intermediarzellen nachweisen, was den
Ruckschlul3 zulaRt, dall es sich dabei um Melanozyten handelt. Die Autoren
vermuten, dall diese Melanozyten fur die Funktion der Stria vascularis von

Bedeutung sind.
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CREEL et al. (1980) schreiben den Melanozyten eine Beteiligung an der neuralen
Entwicklung des Ohres zu.

1989 untersuchen STEEL und BARKWAY die Bedeutung der Melanozyten fir die
Stria vascularis an der Mausmutante ,viable dominant spotting“ (W"). Die Ergebnisse
dieser Untersuchung lassen darauf schlie3en, dal3 die melanozytenartigen Zellen der
Intermediarschicht essentiell fir Entwicklung und Funktion der Stria vascularis sind.
Sie gewabhrleisten vermutlich die Vernetzung der Intermediérzellen mit den beiden
sie umgebenden Zellschichten zu einem bestimmten Zeitpunkt der Entwicklung;
mangelnde Vernetzung scheint ein Grund fir eine Stria - Dysfunktion zu sein.
Moglicherweise nehmen die Melanozyten auch Einflu3 auf die Produktion und
Aufrechterhaltung des endocochleéaren Potentials durch die Stria vascularis, das bei
den von STEEL und BARKWAY (1989) untersuchten Mutanten mit
Melanozytenmangel meist nahe null lag, normalerweise jedoch ca. 100mV betragt
(STEEL u. BROWN, 1994).

So laft sich folgern, dafl3 die primare Ursache fir die Dysfunktion der Stria vascularis
in dem Fehlen von Melanozyten zu suchen ist. Welche Eigenschaften der
Melanozyten daftir verantwortlich sind, ist unklar. Allerdings beruht deren Funktion im
Innenohr nicht auf der Fahigkeit, Melanin zu produzieren, da die Stria von Albinos,
die amelanotische Melanozyten enthélt, keine Anzeichen einer Dysfunktion zeigt
(STEEL u. BROWN, 1994).

Bei Untersuchungen an W'/W'- (Viable Dominant Spotting-) Mausen, bei denen der
Pigmentmangel der Haut auf eine Migrationsstérung der Melanozyten aus der
Neuralleiste zurtckgefuhrt wird, machen auch SCHROTT und SPOENDLIN (1987)
das Fehlen von Intermediarzellen in der Stria vascularis fur die Dysfunktion
verantwortlich.

Die aulRerordentliche Bedeutung cochleérer Strukturen fur die Gehdrfunktion, auch
unabhéngig von Pigmentanomalien, betont STEEL (2000) mit der Schilderung
zahlreicher bei Mensch und Maus identifizierter Gene, die beispielsweise an der
Aufrechterhaltung des endocochleéren Potentials oder interzellularer Verbindungen
beteiligt sind (siehe auch Kap. 2.1.4.1 und 2.1.4.6).
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b) erworbene sensorineurale Taubheit

Als Ursachen hierfur sind beispielsweise das Ubergreifen einer Meningoencephalitis
auf die Hornerven, ototoxische Substanzen, direkte Labyrinthschadigungen, wie sie
etwa beim Hund in der Folge von Schédelfrakturen auftreten oder indirekte
Labyrinthschadigungen nach heftiger Schlag-, Sto3- oder Schalleinwirkung
anzufihren (CHRISTOPH u. FREUDIGER, 1997).

Ototoxische Substanzen konnen durch Schadigung des N. vestibulocochlearis, des
Vestibularapparates oder durch direkte oder sekundare Schadigung der Haarzellen
der Cochlea einen Verlust des Horvermogens hervorrufen, der haufig irreversibel ist.
Zahlreiche Stoffgruppen zeigen ototoxische Wirkung. Als Beispiele waren
Aminoglykosid-Antibiotika, wie etwa Gentamycin und Streptomycin zu nennen, die
besonders den Vestibularapparat schadigen, oder Neomycin und Kanamycin, die
vorwiegend die Cochlea betreffen (GOVAERTS et al., 1990). Aber auch Tetrazycline
oder Chloramphenicol, Diuretika, antineoplastische Substanzen, Salizylsaure,
bestimmte Blei- und Quecksilberverbindungen, Bakterientoxine u.a. haben eine
Schadwirkung auf das Gehor von Mensch und Tier. Endogene Ototoxine kénnen bei
bestimmten Stoffwechselerkrankungen wie z.B. Diabetes mellitus gebildet werden
(STRAIN, 1996).

c) konduktive Taubheit

Ursache hierfur konnen bei Mensch und Tier Entwicklungsstorungen bzw.
MiRRbildungen sein, beispielsweise die Gehoérknéchelchen betreffend (Synostosen),
ein sich nach der Geburt nicht vollstandig 6ffnender Gehérgang, Otosklerose oder
auch Schadigungen infolge Otitis externa oder media (STRAIN, 1996), was eine
Weiterleitung der Schallwellen beeintrachtigt oder verhindert.

d) Presbyacusis

Durch altersbedingte degenerative Prozesse im Bereich der Stria vascularis, des

Cortischen  Organs oder cochledrer Neuronen oder auch  durch
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Stoffwechselerkrankungen, Durchblutungsstérungen oder Larm kommt es zu einer
meist beidseitigen Beeintrdchtigung des Horvermdgens, zunéchst bei hohen, im
weiteren Verlauf auch bei mittleren Frequenzen. Madoglicherweise spielen auch
genetische Faktoren eine Rolle. Ein larmbedingter Verlust des Horvermdgens kann
reversibel oder irreversibel sein und resultiert aus Schadigungen sowohl der Zilien
der Haarzellen als auch des Trommelfells oder der Gehdrkndchelchen (STRAIN,
1996).

2.1.4 Beispiele erblich bedingter Taubheit in Verbindung mit

Pigmentanomalien

1970 zeigt WESTON an Mausen, dal3 auch Melanozyten aus der Neuralleiste
stammen.

Nach DEOL (1967 u. 1970b) liegt die Ursache fir Schadigungen an neuronalen
Strukturen, besonders der Sinnesorgane, in Zusammenhang mit Pigmentanomalien
in deren gemeinsamem Ursprung aus der embryonalen Neuralleiste. Er postuliert ein
~SChadgen“, das zu einem bestimmten Zeitpunkt der Ontogenese auf die
Neuralleiste einwirkt und so zu einer Schadigung der zur selben Zeit am selben Ort
befindlichen Zellen fihrt, die spéter unterschiedliche Funktionen ausiiben sollen
(BAUER, 1990).

So ist auch die erblich bedingte Augenfarbe die Folge unterschiedlicher
Melanineinlagerungen in die Iris und blaue Irisfarbung (Heterochromia iridis) auf
einen Mangel an Pigment im Irisstroma zurickzufuhren (MARTIN, 1995;
ROBINSON, 1990) und das Ergebnis der Lichtbrechung durch die Iris (FOWLER,
1998).

Demzufolge kann als ,Bindeglied* zwischen Taubheit, weil3er Fellfarbe und blauer
Irispigmentierung der Mangel an Pigmentzellen aufgrund einer gestdrten
Pigmentzellmigration angenommen werden, denn je geringer die Anzahl und
Ausbreitung der Pigmentzellen, desto grof3er ist der Weil3anteil im Fell, desto grofier
ist die Wahrscheinlichkeit blauer Irispigmentierung und desto hoher das Risiko des
Fehlens von Melanozyten in der Stria vascularis des Innenohrs, was in Taubheit
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resultieren kann (CATTANACH, 1999). Diese These soll im folgenden anhand
einiger Beispiele unterstrichen werden.

Erblich bedingte Taubheit kann sowohl autosomal dominant als auch rezessiv
vererbt werden, X-Chromosom-gebunden sein oder auch polygen (STRAIN, 1996).
Unvollstdndige Penetranz kann dabei die Nachvollziehbarkeit des Vererbungsmodus’
erschweren, der meist noch unbekannt ist (STRAIN, 1999; JURASCHKO, 2000).

2.1.4.1 Maus

Nach Untersuchungen von MAYER (1965) nimmt das Piebald (s)- bzw. Piebald-
Lethal (s)-Allel der Maus EinfluB auf die Neuralleiste vor der Differenzierung in
Melanoblasten und Primordialganglia und erzeugt bei s/s-Mausen eine Weil3-
Sprenkelung, bei s'/s-Mausen eine komplette WeiRfarbung des Fells bei normaler
Irispigmentierung. Bei histologischen Untersuchungen an s'/s-Mausen (DEOL, 1967)
zeigen sich massive Schadigungen von Innenohrstrukturen, insbesondere des
Cortischen Organs, der Haarzellen und der Stria vascularis. Letztere weist in einigen
Fallen einen Mangel an Melanozyten auf.

Das Viable-Dominant-Spotting-Allel WY der Maus beeinfluRt die Fellfarbe, wobei
Heterozygote einen oder mehrere weiRe Flecken im ansonsten grauen Fell
aufweisen, Homozygote hingegen ganz wei3 sind (DEOL, 1970a). Die
Irispigmentierung ist nicht verandert. Auch bei den Tragern des Viable-Dominant-
Spotting-Allels zeigen sich in der histologischen Untersuchung Innenohranomalien,
vor allem an Strukturen der Cochlea und am Gleichgewichtsorgan. Bei allen in dieser
Studie untersuchten homozygoten W'/W'-Mausen ist die Pigmentierung der Stria
vascularis abnorm; bei einigen von ihnen sind beidseits keine Melanozyten im
Innenohr nachzuweisen, und selbst wenn bei den Ubrigen untersuchten WY/W"'-
Mausen andere Innenohrstrukturen eine mehr oder weniger ausgepragte
Pigmentierung aufweisen, so ist die Stria vascularis auch bei ihnen stets
unpigmentiert. SCHROTT und SPOENDLIN (1987) sowie STEEL und BARKWAY
(1989) machen bei Untersuchungen der gleichen Mausmutante ebenfalls den
Pigmentmangel der Stria vascularis fur die Dysfunktion des Innenohrs verantwortlich.
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Der Pigmentmangel wird entweder durch eine Migrationsstorung der Melanozyten
aus der Neuralleiste oder durch Zugrundegehen der Melanozyten nach Erreichen
des Zielorgans erklart.

Nach SCHROTT und SPOENDLIN (1987) erfolgt die Degeneration der betroffenen
Bestandteile der Cochlea in einer bestimmten zeitlichen Abfolge - Stria vascularis,
aulBere Haarzellen, innere Haarzellen, Spiralganglion — was nach Ansicht der
Autoren gegen die Neuralleisten-Theorie von DEOL (1970b) spricht. Die primare
Alteration in der Cochlea ist laut SCHROTT und SPOENDLIN (1987) der Mangel an
Melanozyten (Intermediarzellen, s. Kap.2.1.3.2), alle weiteren Veranderungen sind
maoglicherweise deren Folgeerscheinungen.

CARLISLE et al. (1990) messen den Wert des endocochlearen Potentials an der
Viable-Dominant-Spotting-Mausmutante in einem Bereich nahe null. Die Stria
vascularis der untersuchten Mutanten ist verglichen mit der der Kontrollgruppen-
Méause signifikant diinner und frei von Melanozyten. Die Vernetzungsdichte zwischen
den Marginal-, Intermediar- und Basalzellen ist bei den Mutanten geringer. Die
Autoren schreiben der interzellularen Kommunikation dieser Strukturen Bedeutung
fur eine Normalfunktion der Stria vascularis zu.

STEEL und BROWN (1994) halten den c-kit growth factor, kodiert von W', bzw.
seinen Liganden MGF, der von s codiert wird, fiir einen mdglichen
,Uberlebensfaktor fir Melanoblasten, die sich spater zu Melanozyten
ausdifferenzieren. Mutationen am c-kit growth factor koénnten fir die
Pigmentanomalien und die o0.g. cochleo-saccularen Defekte verantwortlich sein.
Ebenso werden das mi-Gen der mi- (Microphthalmie-) Mausmutante, das Trpl-
(Tyrosinase-Related Protein 1-) Gen der Blt- (Brown-Light-) Mausmutante sowie das
PAX3 -Gen (Paired Box Homeotic Gene 3) der Sp- (Splotch-) Mausmutante als
maogliche Verursacher kongenitaler cochleo-sacculéarer Taubheit durch EinfluBnahme
auf Migration bzw. Differenzierung der Melanozyten angesehen. Teilweise finden
sich Analogien zum Menschen. So bedingen etwa Mutationen des MITF
(Microphthalmia Transcription Factor) bei Mausen Entwicklungsstérungen der
Melanozyten, der epithelialen Pigmentzellen des Auges, der Mastzellen sowie der
Osteoklasten, beim Menschen verursachen sie das WAARDENBURG-Syndrom Typ

lla, welches u.a. durch Taubheit und Hypopigmentierung charakterisiert ist. MITF-
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Mause stellen somit ein Modell fur die Forschung am Menschen dar (HALLSON et
al., 2000). Auch das von Neuralleistenzellen exprimierte Gen SLUGH, das fur
Pigmentierungsanomalien bei Mausen verantwortlich ist, dient als Modell fir die
Analyse der Rolle des humanen Homologons SLUG, welches beim
WAARDENBURG-Syndrom Typ Il Stérungen der Gehorfunktion sowie der
Pigmentierung verursachen kann (SANCHEZ-MARTIN et al., 2002).

ZHENG und JOHNSON (2002) listen in stets aktualisierter Form samtliche bisher bei
der Maus identifizierten, das Ho6r- bzw. Gleichgewichtsorgan betreffenden
Genmutationen einschliel3lich ihrer chromosomalen Lokalisation auf der Homepage
des Jackson Laboratory, Bar Harbor, Maine, USA
(http://www.jax.org./research/hhim/documents/map.html) auf. Ebenso ist dort eine
Zusammenstellung der humanen syndromischen und nicht-syndromischen
Taubheitsgene sowie der korrespondierenden Gene der Maus, wie etwa fur die
verschiedenen Subtypen des WAARDENBURG-Syndroms des Menschen, zu finden
(http://www.jax.org/research/hhim/documents/models.html).

2.1.4.2 Hund

a) Allele des S-Locus

Die Allele des S- (Self-) Locus sind fur eine Reduzierung von Pigmentzellen und
somit fir eine weil3e Fellfarbe verantwortlich, unterliegen aber zugleich polygenen
Einflissen; inwieweit diese selbst weil3e Stellen im Fell verursachen oder ob durch
sie die Expression der Allele fur weil3 verandert wird, ist unklar (ROBINSON, 1990).
Das Piebald- (s?) und das Extreme-Piebald-Allel (s") wirken auf die Menge und
Verteilung von WeiRanteilen im Fell. sP weist in seiner Expression eine groRe
Variationsbreite auf und ist bei diversen Spaniel- oder Pointer-Rassen vorzufinden.
Der Dalmatiner mit dem Genotyp s"/s" wird zu den Extremschecken gerechnet
(JURASCHKO, 2000).

Hunderassen, die Trager der mutierten Allele sP und s" des S-Locus sind, weisen
haufig, jedoch nicht immer eine Taubheitspradisposition auf (STRAIN, 1996;
JURASCHKO, 2000). Auch das Vorkommen von blauer Irispigmentierung wird von
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einigen Autoren (GREIBROKK, 1994; CATTANACH, 1999) mit den genannten
Scheckungsallelen in Zusammenhang gebracht.

Studien von STRAIN (1992b) und GREIBROKK (1994 und 1996) beschaftigen sich
mit der Komplexizitat des Vererbungsmodus' von Pigmentanomalien in Verbindung
mit Taubheit beim Dalmatiner.

STRAIN (1992b) stellt die Hypothese einer Existenz zweier autosomal rezessiver
Taubheitsgene auf und vermutet ein polygenes Geschehen bzw. unvollstandige
Penetranz hinsichtlich der blauen Irispigmentierung. GREIBROKK (1994) postuliert
das Vorhandensein eines rezessiven, multifaktoriellen Gens mit unvollstandiger
Penetranz, wonach  Taubheit und Blaudugigkeit als unterschiedliche
Auspragungsformen einer multifaktoriellen Pigmentanomalie interpretiert werden
konnen.

1996 favorisiert GREIBROKK die Hypothese einer Kombination zweier Gene, des
autosomal-rezessiven Pigmentation-Fault-Gens (p) und des dominanten Hearing-
Related-Defect-Gens (H). Beide Autoren zeigen, dal} blaudugige Dalmatiner
signifikant haufiger taub sind als solche mit brauner Irispigmentierung.

Auch in der Arbeit von JURASCHKO (2000) wird am Dalmatiner ein signifikanter
Einflu3 der blauen Irispigmentierung auf die Taubheit festgestellt. Bei den in dieser
Studie untersuchten blaudugigen Dalmatinern war das Risiko, von ein- oder
beidseitiger Taubheit betroffen zu sein, gegeniber denen mit brauner
Irispigmentierung um den Faktor 2,7 erhoht.

Taubheit gilt beim Dalmatiner gemald FCI-Bestimmungen als zuchtausschlieRender
Fehler (RAK et al., 2001).

Dall beim Dalmatiner verschiedene genetische Mechanismen am Auftreten der
kongenitalen sensorineuralen Taubheit beteiligt sind, zeigen die
Segregationsanalysen von JURASCHKO (2000) anhand eines gemischt rezessiven
Modells mit der Kovariablen ,blaue Augenfarbe®. Hier werden ein rezessives
Hauptgen df (deafness gene) mit signifikanter Wirkung, ein mit der blauen
Irispigmentierung assoziiertes Gen und zusétzliche statistisch nicht naher
bestimmbare polygene Effekte auf das Merkmal postuliert. Aul3erdem ergibt diese
Studie eine signifikante Assoziation zwischen dem Auftreten blauer Irispigmentierung

und kongenitaler sensorineuraler Taubheit.
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Da das Allel s" beim Dalmatiner genetisch fixiert ist, kann es nach JURASCHKO
(2000) nicht fur die kongenitale sensorineurale Taubheit verantwortlich sein.
Basierend auf diesen Ergebnissen stellt JURASCHKO (2000) die Hypothese einer

Mutation des Allels s" zu ,s""

auf, die blaue Augenfarbe bei gleichzeitigem Bestehen
kongenitale sensorineuraler Taubheit zur Folge hat. Dabei waren Tiere vom Genotyp
s"P/s"* blauaugig und taub, diejenigen vom Genotyp s"/s"® blaugugig und nicht taub.
Eine zweite Hypothese der Autorin sieht ein mutiertes Allel s® fir Blaugugigkeit und
ein weiteres Allel s° fiir kongenitale sensorineurale Taubheit am S-Locus vor, wobei
s gegentiiber s® hypostatisch wirken soll.

Bei der histologischen Untersuchung tauber Dalmatiner ermittelt MAIR (1976)
degenerative Veranderungen im Innenohr, insbesondere des Cortischen Organs, der
Reissnerschen und der Tektorialmembran. Auch ein Verlust von Sinnes- und
Ganglienzellen ist zu erkennen.

Vergleichbare Innenohrdegenerationen sowie Defekte am Vestibularapparat, jedoch
keine Pigmentanomalien zeigt eine Studie von WILKES und PALMER (1992) am
kongenital tauben Dobermann. Der Erbgang wird hier als autosomal-rezessiv

beschrieben.
b) Merle-Gen

Bei zahlreichen Hunderassen wird durch das Merle-Gen (M), auch als Merlefaktor
bezeichnet, eine charakteristische blaugraue (frz. ,merle” = Amsel) Sprenkelung der
Fellfarbe erzeugt. Als Beispiele sind etwa Deutsche Doggen, Collies, Bobtails,
Norwegische Dunkerhunde oder Bergers des Pyrénées zu nennen. Durch den
Merlefaktor wird eine Farbverblassung der normalerweise dunkel pigmentierten
Fellbezirke erzielt, die bis hin zu volligem Farbverlust reichen kann (FIEDLER, 1986).
Dabei ist der Ubergang von pigmentierten zu unpigmentierten Bezirken nicht wie bei
der einfachen Scheckung scharf abgegrenzt, sondern allmahlich.

Nach WEGNER (1970) lait sich ein deutlicher Gendosiseffekt erkennen: bei
heterozygoten Tieren wird eine regionale Pigmentaufhellung hervorgerufen, bei
homozygoten Tieren hingegen wird ein fast vollstandiger Farbverlust erzielt.
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Aul3er auf die Fellfarbe wirkt sich der Merlefaktor auch auf die Sinnesorgane aus. Bei
Heterozygoten findet man einen Pigmentmangel der lIris, bei Homozygoten sogar
MiRbildungen des Augapfels oder voéllige Blindheit. Schwerhdrigkeit, Taubheit und
Schadigungen des Gleichgewichtsorgans treten ebenso auf, teilweise auch bei
heterozygoten Hunden (REETZ et al., 1977; BAUER, 1990). Bei letzteren geht mit
einer Zunahme der WeilRanteile im Fell eine steigende Tendenz zur Taubheit einher
(STRAIN, 1999). Ebenso kann die Fruchtbarkeit beeintrachtigt werden (STRAIN,
1996).

COULTER (1982) schildert den charakteristischen Fall eines vom Merlefaktor
betroffenen Englischen Schéaferhundes mit blau-grau-weild gesprenkeltem Fell,
einseitig weil3er Iris und beidseitiger Beeintrachtigung des Horvermdgens.

Beim Merlefaktor handelt es sich um eine unvollkommen dominante Erbanlage mit
unterschiedlicher Expressivitat und Penetranz (FIEDLER, 1986; BAUER, 1990).
Nach STRAIN (1996) ist die Taubheit der vom Merlefaktor betroffenen Hunde an ein
dominantes Gen gebunden, das negativ auf die Pigmentierung einwirkt und sekundér
Taubheit hervorruft.

Histologische Untersuchungen von BAUER (1990) zeigen, dal3 die Pigmentierung
der Stria vascularis bei homozygoten wie bei heterozygoten Merle-Hunden
vermindert ist bzw. ganz fehlen kann. Ebenso sind Defekte oder ein volliges Fehlen
des Cortischen Organs, der Reissnerschen Membran, der Haarzellen und des
Vestibularapparates, eine Hypopigmentation der Stria vascularis, eine Degeneration
der Spiralganglien sowie eine Hypo- bzw. Apigmentierung subepithelialer Strukturen
des Vestibularapparates zu finden.

Ophthalmologische  Untersuchungen ergeben zahlreiche Anomalien wie
beispielsweise Mikrophthalmus, Heterochromia iridis, Pigmentarmut der Retina oder
Irisatrophie bei homo- wie heterozygoten Merle-Hunden (BAUER, 1990).

In einer Studie zur Collie-Eye-Anomalie (CEA), die durch diverse Veranderungen des
Augenhintergrundes (Tortuitas vasorum, chorioretinale Hypoplasien und Kolombome
bis hin zu Ablatio retinae und intraokularen Hamorrhagien) charakterisiert ist und
autosomal rezessiv vererbt wird, betrachten BEUING und ERHARDT (2002) u.a. den
Einflul3 der Fellfarbe Blue-Merle bei Collies und Shelties auf die Haufigkeit der

Ausbildung dieser Anomalie. 25% der von den Autoren untersuchten Blue-Merle-
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Shelties und 19,5% der andersfarbigen Shelties zeigen CEA, jedoch erweist sich
dieser Unterschied als nicht signifikant. Bei den betrachteten Blue-Merle-Collies
stehen 32,1% CEA-Betroffene 23,2% andersfarbigen Probanden mit CEA
gegenuber, der Unterschied wird als signifikant eingestuft. Anhand weiterfihrender
Untersuchungen an Vollgeschwistern verschiedener Fellfarbe zeigt sich jedoch, daf3
das Merle-Gen nicht fur diese Unterschiede in der Haufigkeit des Auftretens von CEA
verantwortlich ist, da bei den betrachteten Nachkommen unterschiedlicher Fellfarbe
die Blue-Merle- wie die andersfarbigen Tiere nahezu die gleiche CEA-Frequenz

aufweisen.

2143 Katze

Uber einen mdglichen Zusammenhang zwischen Taubheit und Pigmentanomalien
bei blaudugigen weiRen Katzen stellt schon DARWIN (1859) die Hypothese einer
Entwicklungsstérung des Nervensystems mit Auswirkungen auf die Sinnesorgane
auf. Seither beschaftigen sich zahlreiche Studien mit diesem Phanomen, u.a. von
WOLFF (1942), die bei histologischen Untersuchungen am Innenohr tauber weil3er
Katzen ein Fehlen des Cortischen Organs und der Reissnerschen Membran sowie
Defekte der Tektorialmembran diagnostiziert.

Bei der Katze beschreiben BERGSMA und BROWN (1971) schlief3lich ein
autosomal-dominantes Gen W, das fur die weil3e Fellfarbe verantwortlich ist. Es
verursacht auf3erdem Taubheit, jedoch bei unvollstdndiger Penetranz, und blaue
Irispigmentierung bei unvollstandiger Dominanz. Nach Ansicht der Autoren wird die
blaue Irispigmentierung auch durch andere Gene gesteuert, sowohl durch Allele von
W als auch durch unabhangige Gene.

Zur Erklarung der Innenohrdefekte — Kollaps der Reissnerschen Membran, Atrophie
der Haarzellen, Deformation der Tektorialmembran, Degeneration des Cortischen
Organs, Hyalinisierung der Stria vascularis sowie Defekte am Gleichgewichtsorgan -
in Verbindung mit Pigmentanomalien wird ein Angreifen des Gens W auf die

Entwicklung von aus der Neuralleiste stammenden Strukturen angenommen.
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Die Untersuchungen von MAIR (1973) unterstreichen die o.g. Erkenntnisse von
BERGSMA und BROWN (1971): Innenohrdegenerationen wirden meist, keineswegs
jedoch in jedem Fall in Zusammenhang mit blauer Irispigmentierung beobachtet.
MAIR (1973) bzw. BERGSMA und BROWN (1971) ermitteln in ihrem jeweils
untersuchten Bestand weil3er Katzen eine Pravalenz der Taubheit (uni- und bilateral)
von 85% bzw. 64,9% bei Katzen mit beidseits blauer Irispigmentierung und von 40%
bzw. 39,1% bei Katzen mit einseitig blauer Irispigmentierung.

Bei Tieren mit einer normal- und einer blaupigmentierten Iris kénnen die
Innenohrdegenerationen sowohl bi- als auch unilateral auftreten, in letzterem Fall
befindet sich nach Untersuchungen von MAIR (1973) die Degeneration jedoch stets
auf der Seite des Auges mit blauer Irispigmentierung. In der Studie von BERGSMA
und BROWN (1971) hingegen ergeben sich im Widerspruch dazu keine Hinweise
darauf, dalR bei unilateral tauben weil3en Katzen mit unilateral Dblauer
Irispigmentierung die Innenohrdegenerationen stets auf der Seite der blauen Iris zu
finden sind.

MAIR (1973) sowie HEID et al. (1998) machen des weiteren die Beobachtung, dai3
bei Langhaarkatzen hé&aufiger Innenohrdegenerationen anzutreffen sind als bei
Kurzhaarkatzen.

Bei Kurzhaarkatzen trete einseitige Taubheit haufiger auf als bei Langhaarkatzen
(MAIR, 1973).

1980 beschreiben ELVERLAND und MAIR den Ganglienzellverlust des Ganglion
spirale, der bei kongenital tauben weil3en Katzen neben der Zerstérung des
Cortischen Organs anzutreffen ist. Vor dem Neuronenverlust verlieren die
Ganglienzellen ihre Myelinhille bei gleichzeitiger Entwicklung eines erhéhten Anteils
an Neurofilamenten. Auch HEID et al. (1998) stellen bei kongenital tauben weil3en
Katzen in den ersten Lebenswochen eine totale Degeneration des Cortischen
Organs fest, gefolgt von einem Verlust der Ganglienzellen.

In einem Fallbericht dokumentieren COULTER et al. (1980) Untersuchungen an
einer weil3en Katze mit einer blau- und einer normalpigmentierten Iris und ermitteln

unilaterale Taubheit auf der Seite des Auges mit blauer Irispigmentierung.
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Auch ROBINSON (1991) beschreibt bei Katzen ein dominantes Gen W, welches flr
weilles Fell, blaue Irispigmentierung und Taubheit verantwortlich ist. Dabei sei die
weil3e Fellfarbe stets ausgepragt, nicht hingegen Taubheit und blaue
Irispigmentierung. Letztere seien jedoch ausschliel3lich in Verbindung mit weilRer
Fellfarbe anzutreffen.

In seiner Studie an 240 weiRen Katzen ermittelt ROBINSON (1991) bei 39% der
blaudugigen Tiere das Vorliegen einer Taubheit, bei denen mit normaler
Irispigmentierung lediglich bei 7%.

Die Untersuchungen von HEID et al. (1998) belegen die Erkenntnisse von
BERGSMA und BROWN (1971) sowie MAIR (1973), dal3 die Wahrscheinlichkeit
einer Taubheit bei weillen Katzen im Falle einer beidseitigen blauen
Irispigmentierung hoher liegt als bei solchen mit normaler Irispigmentierung.

Nach KELLER (1997) ist das dominante Gen W pleiotrop und zeigt unvollstadndige
Penetranz beziglich blauer Augenfarbe und Taubheit.

2.1.4.4 Nerz

1965 untersucht SAUNDERS weil3e Nerze mit normaler Irispigmentierung, die
klinische Symptome kongenitaler Taubheit zeigten. Histologisch sind degenerative
Veranderungen der Cochlea in Form von bilateraler Degeneration des Cortischen
Organs und der Tektorialmembran sowie Verdnderungen und Kollaps der
Reissnerschen Membran, auf’erdem eine Obliteration des Ductus cochlearis
dokumentiert. Jedoch konnte an der Stria vascularis des untersuchten Tierbestandes
kein Unterschied zwischen tauben und normalhérenden Nerzen festgestellt werden.

Den Zusammenhang zwischen weilRer Fellfarbe und Taubheit beim Hedlund-
Nerzstamm sieht der Autor als erwiesen an, der Erbgang wird als rezessiv

angenommen.
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2.1.45 Lamaund Alpaka

FOWLER (1998) schildert bei Lamas und Alpakas das Auftreten von Taubheit in
Verbindung mit blauer Irispigmentierung und weiRem Fell.

Jedoch scheinen nach subjektiven Beobachtungen, beispielsweise durch Testen der
Reaktion auf Gerausche auf3erhalb des Gesichtsfeldes der Probanden, nicht alle
weil3en Tiere mit blauer Irispigmentierung stets taub zu sein, ebensowenig
blaudugige Tiere mit pigmentiertem Fell. Die Tiere kompensieren das Fehlen des
Gehdrsinns durch erhohte visuelle und taktile Wahrnehmung sowie Reaktion auf die
Herdendynamik (FOWLER, 1998).

Eine objektive Prifung des Horvermogens erfolgte bisher nicht (FOWLER, 1998).

2.1.46 Mensch

Nach Fallbeschreibungen u.a. von KLEIN (1947 u. 1950) bezeichnet
WAARDENBURG (1951) als erster eine hereditare Erkrankung als Syndrom -
WAARDENBURG-Syndrom - das folgende Anomalien umfal3t, die jedoch nicht

synchron auftreten mussen:

1. Lateralverlagerung der inneren Augenwinkel ohne Veranderung der auf3eren mit

Blepharophimosis und Dystopie der Tranenpunkte (bei 99% der Geschadigten)

2. Fehlen des naso-frontalen Winkels und Verbreiterung der Nasenwurzel
(bei 78%)

3. Hyperplasie der Augenbrauen mit medianer Verbindung (bei 45%)

4. weil3e Haarstrahne an der Stirn (bei 17%)

5. teilweise oder totale Heterochromie der Iris (bei 25%)

6. Taubstummheit oder einseitig angeborene Taubheit (bei 20%)
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und einige weitere Anomalien, die nur teilweise auftreten.

Nach WAARDENBURG (1951) handelt es sich um einen dominant autosomal mit
unterschiedlicher Penetranz vererbten Krankheitskomplex.

FISCH beschreibt 1959 die Ergebnisse einer histologischen Untersuchung des
Innenohrs von Patienten mit dem WAARDENBURG-Syndrom und postuliert als
Erklarung fur die Verschiedenartigkeit der Anomalien einen genetischen Defekt, der
auf die Neuralleiste als gemeinsamem Ursprung von Neuronal- und
Pigmentzellvorlaufern wirke. Auch beim WAARDENBURG-Syndrom des Menschen
liegt ein Melanozytenmangel in der Stria vascularis vor, der als mdgliche Erklarung
fur das Symptom Taubheit herangezogen wird. 1971 berichten PARTSCH und
SCHLEYER Uuber Chromosomenaberrationen an zwei nicht-verwandten Patienten
und nennen azentrische Fragmente, dizentrische Chromosomen, Gaps, Uberlange
Chromosomen und Chromatidbrtiche.

Man unterscheidet mittlerweile nach zusatzlich zu den oben angefiihrten Anomalien
auftretenden Symptomen vier klinische Subtypen des WAARDENBURG-Syndroms:
Typ I ist zusatzlich zu den Symptomen des klassischen Typs | mit myoskeletalen
Stérungen verbunden (HOTH et al., 1993). Bei Typ Il findet man im Gegensatz zu
Typ | keine Dystopia canthorum. Typ IV wiederum ahnelt Typ II, wobei zusatzlich ein
Megakolon auftreten kann (SPRITZ, 1997).

Typ | und der klinisch ahnliche Typ Il weisen Mutationen des auf Chromosom 2
lokalisierten Gens PAX3 (Paired Box Homeotic Gene 3) auf (FOY et al., 1990). Typ II
ist durch das defekte Gen MITF (Microphthalmia Transcription Factor) auf
Chromosom 3 charakterisiert (TASSABEHIJ et al., 1994); es ergeben sich Analogien
zur Maus (STEEL und BROWN, 1994; HALLSON et al.,, 2000; ZHENG und
JOHNSON, 2002). MITF ist zusatzlich zu PAX3 und SOX10 essentiell fur die
Entwicklung der Melanozyten (SPRITZ, 1997).

Typ IV wird mit den Genen EDN3 (Endothelin 3), SOX10 (Sex Determining Region Y
Box 10), und EDNRB (Endothelin Receptor B) in Verbindung gebracht. Bei EDNRB-
Mausmutanten ist eine weil3e Sprenkelung des Fells beschrieben (EDERY et al.,
1996). EDNRB wurde auch beim Hund auf Chromosom (CFA) 22 kartiert (LINGAAS
et al., 2001).
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Die einzelnen Subtypen des WAARDENBURG-Syndroms sind in Tabelle 1

zusammengestellt.

Tab.1: Klinische Subtypen des WAARDENBURG-Syndroms und Lokalisation der
korrespondierenden Genmutationen (zitiert nach: Hereditary Hearing Loss
Homepage, van CAMP u. SMITH, 2002)

Typ Lokalisation Gen Referenz
I 2935 PAX 3 Tassabehij et al., 1992
Il 3p14.1-p12.3 MITF Tassabehij et al., 1994
I SLUG Sanchez-Matrtin et al., 2002
1] 2035 PAX 3 Hoth et al., 1993
\Y 13922 EDNRB Attie et al., 1995
\Y 20913.2-g13.3| EDN 3 Edery et al., 1996
\Y 22013 SOX 10 Pingault et al., 1998

KUBISCH et al. (1999) berichten Uber die Existenz zahlreicher bisher identifizierter
Loci fur kongenitale nicht-syndromische Taubheit beim Menschen: 19 Loci (DFNAL
bis DFNA19) fir autosomal-dominant vererbte Taubheit, 22 (DFNB1 bis DFNB22) fur
autosomal-rezessiv  vererbte Taubheit. AufRerdem kommen X-Chromosom-
gekoppelte Erbgange (DFN) vor. Von Mutationen kénnen dabei die sensorischen
Haarzellen oder die Endolymph-Homéostase im Innenohr betroffen sein (STEEL,
2000). Nach WANG et al. (1998) wird die DFNB3-Taubheit des Menschen durch eine
Mutation am MYO15-Gen hervorgerufen, wo ein Myosin kodiert wird, welches fur die
Actinfilamente der Haarzellen von entscheidender Bedeutung zu sein scheint.
DFNA15-Taubheit kann durch eine Mutation am POU4F3-Gen verursacht werden,
da der von diesem kodierte POU4F3-Transkriptionsfaktor fir das Reifen und
Uberleben der Haarzellen (VAHAVA et al., 1998) und mdglicherweise auch fiir die
Aufrechterhaltung des endocochlearen Potentials mit verantwortlich ist (STEEL,
2000).

Besondere Bedeutung fur die Funktion des Innenohrs wird von KUBISCH et al.
(1999) der hohen Konzentration von Kaliumionen in der Endolymphe zugeschrieben.
Neben den beiden bisher bekannten, auch bei der Maus zu findenden (ZHENG und
JOHNSON, 2002) Genen KCNQ1(Potassium Voltage Gated Channel, Subfamily Q,
Member 1) und KCNE1 (Potassium Voltage Gated Channel, Isk-related Subfamily,
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Member 1), die fur bestimmte Untereinheiten der Kaliumkanale kodieren und bei
syndromischer kongenitaler Taubheit des Menschen mutiert sind, beschreiben die
Autoren ein weiteres Gen KCNQ4 (Potassium Voltage Gated Channel, KQT-like
Subfamily, Member 4), welches von den aul3eren Haarzellen der Cochlea exprimiert
wird und mit dem DFNA2-Locus assoziiert ist. In Verbindung mit nicht-syndromischer
autosomal-dominant vererbter Taubheit weist dieses Gen eine Mutation auf und ist
so an einer Dysfunktion des Innenohrs beteiligt. Die genaue Funktion von KCNQ4 in
den aulReren Haarzellen ist noch unbekannt (KUBISCH et al., 1999).

Auch Mutationen am Slcl2a2-Locus der Maus, verantwortlich fir den Na-K-Cl-
Cotransporter einer Na-K-ATPase, die Kalium in die Marginalzellen der Stria
vascularis befordert, sorgen fir einen Zusammenbruch des endocochlearen
Potentials und in der Folge der Reissnerschen Membran (STEEL, 2000).

2.1.5 Tierschutzrelevanz der kongenitalen Taubheit

Der fur diese Problematik relevante Abschnitt des Tierschutzgesetzes ist 811b, der
im folgenden nach LORZ und METZGER (1999) zitiert wird.

TierSchG § 11b  Qualzichtung und &hnliche Mal3hahmen

(1) Es ist verboten, Wirbeltiere zu zichten oder durch bio- oder gentechnische
MalRnahmen zu verandern, wenn damit gerechnet werden muf3, daf bei der
Nachzucht, den bio- oder gentechnisch veranderten Tieren selbst oder deren
Nachkommen erblich bedingt Korperteile oder Organe fur den artgemalien
Gebrauch fehlen oder untauglich oder umgestaltet sind und hierdurch

Schmerzen, Leiden oder Schaden auftreten.

(2) Es ist verboten, Wirbeltiere zu zichten oder durch bio- oder gentechnische
Mal3hahmen zu veréndern, wenn damit gerechnet werden muf3, dal3 bei den
Nachkommen
a) mit Leiden verbundene erblich bedingte Verhaltensstérungen oder mit Leiden

verbundene erblich bedingte Aggressionssteigerungen auftreten oder
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b) jeder artgeméfRe Kontakt mit Artgenossen bei ihnen selbst oder einem
Artgenossen zu Schmerzen oder vermeidbaren Leiden oder Schaden fuhrt
oder

c) deren Haltung nur unter Bedingungen mdglich ist, die bei ihnen zu

Schmerzen oder vermeidbaren Leiden oder Schaden fiihren.

(3) Die zustandige Behorde kann das Unfruchtbarmachen von Wirbeltieren
anordnen, wenn damit gerechnet werden muf3, dall deren Nachkommen

Stérungen oder Veranderungen im Sinne des Absatzes 1 oder 2 zeigen.

(4) Die Absatze 1, 2 und 3 gelten nicht fir durch Zichtung oder bio- oder
gentechnische MalRnahmen veranderte Wirbeltiere, die flr wissenschaftliche

Zwecke notwendig sind.

(5) Das Bundesministerium wird ermachtigt, durch Rechtsverordnung mit
Zustimmung des Bundesrates, soweit es zum Schutz der Tiere erforderlich ist,
die erblich bedingten Veranderungen, Verhaltensstérungen und
Aggressionssteigerungen nach den Absatzen 1 und 2 naher zu bestimmen und
dabei insbesondere bestimmte Zuchtformen und Rassemerkmale zu verbieten

oder zu beschranken.

Die in Kapitel 2.1.4 angefiihrten Beispiele kongenitaler Taubheit in Verbindung mit
Pigmentanomalien fallen demzufolge unter den in 811b (1) beschriebenen
Sachverhalt des erblich bedingten Fehlens, der Untauglichkeit oder der
Umgestaltung von Korperteilen oder Organen fir den artgeméafiien Gebrauch:

Im Kommentar zum Tierschutzgesetz erwdhnt SCHIWY (2000) ein rechtskraftiges
Urteil des AG Kassel (NstE Nr.1 zu 811b TierSchG) vom 5.11.1993 (Az.626 Js
11179.8/93 99 Owi), nach dem gegen das Gesetz der Qualzucht versto3t, wer weilde
Perserkatzen in Kenntnis des Umstands paart, dafd Taubheit des Nachwuchses
eintreten kann. Das Gehor der Katze ist gemald dieses Gerichtsbeschlusses ein

Organ fur den artgerechten Gebrauch.
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Ebenso wird in SCHIWYs Kommentar zum TierSchG (2000) in diesem
Zusammenhang auf weiRe Nerze mit zu Taubheit und Deformierung der
Geschlechtsorgane fihrenden Mutationen verwiesen.

Das Zuwiderhandeln gegen 811b des TierSchG ist eine Ordnungswidrigkeit im Sinne
von 818 Abs.1 Nr.22 TierSchG (SCHIWY, 2000).

In der Folge des Kasseler Beschlusses schreibt der 1. Deutsche
Edelkatzenzlchterverband e.V. in seinen Zuchtrichtlinien vom Juni 1995 fur weil3e
Zuchtkatzen eine Messung akustisch evozierter Potentiale zum Ausschlul3 des
Vorliegens einer Taubheit vor; wird Taubheit diagnostiziert, erfolgt Zuchtausschlufl3
fur das betroffene Tier. Aul3erdem durfen zwei weil3e Tiere nicht miteinander
verpaart werden. Auch der Weltverband der Katzenzichter, die Fédération Féline
Internationale, untersagt seit dem 1.1.1996 tauben weif3en Katzen die Zulassung zu
Zucht und Ausstellungen. Fur weil3e Katzen ist durch ein tierérztliches Zertifikat
nachzuweisen, dal3 die Tiere nicht taub sind (zitiert nach KELLER, 1997).

Jedoch hat der Kasseler Beschluld nach Einschatzung von KNIERIM (1997) lediglich
appellierende Wirkung, bleiben doch derartige Aspekte etwa bei Hunden, die Trager
des Merle-Gens sind, bisher vor Gericht unbericksichtigt.

WEGNER (1997) beispielsweise empfiehlt fir Hunde mit homozygotem Merle-Gen
ein generelles Zuchtverbot, fir Heterozygote wird zumindest der Verzicht auf die
Zucht nahegelegt.

Auch far den Dalmatiner wird im FCI-Standard Nr. 153 vom 14.4.1999
(http://www.dalmatiner.de/fci_dal.htm) die Empfehlung herausgegeben, beidseitig
oder einseitig taube sowie blauaugige Dalmatiner von der Zucht auszuschliel3en, um
die Haufigkeit der Taubheit bei den Nachkommen herabzusetzen.

Die aufgefuhrten Appelle und Empfehlungen kénnen zu einer Sensibilisierung auch
der Zuchter weiterer Tierarten, bei denen derartige oder andere Erbfehler auftreten,
hinsichtlich der Problematik der Qualzucht beitragen und lassen weiteren

Handlungsbedarf erkennen.
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2.2 Stammhirnaudiometrie

2.2.1 Anwendung der Stammhirnaudiometrie in Human- und Veterinarmedizin

Die im Ohr stattfindende Umwandlung mechanischer Schallwellen in
Aktionspotentiale sowie deren Weiterleitung ber das komplexe Nervenzell- und
-fasersystem der Horbahn lassen sich mittels akustisch evozierter Potentiale (AEP)
isoliert darstellen. Die AEPs entsprechen also der elektrischen Aktivitat neuronaler
Strukturen des zentralen Nervensystems (HOPF, 1993), der Stammhirnneuronen
(REETZ et al., 1977), und ermdglichen eine objektive Prufung der Gehorfunktion
(TEMPEST u. BRYAN, 1966; STRAIN, 1992a), das Erkennen unilateraler Defizite
sowie gegebenenfalls deren genaue Lokalisation im Verlauf der Horbahn (HOPF,
1993).

Nach akustischer Stimulation a3t sich eine bestimmte Anzahl von Wellen ableiten,
die entsprechend ihrer Latenz in frihe, mittlere und spéte akustisch evozierte
Potentiale (FAEP, MAEP und SAEP) eingeteilt werden (MAURER, 1993). Die frihen
akustisch evozierten Potentiale werden im englischen Sprachraum als ,brainstem
auditory evoked potentials® (BAEP) bezeichnet (BUETTNER, 1996), die
Mel3methode als ,brainstem auditory evoked response audiometry” (BAER oder
BERA), zu deutsch Stammbhirnaudiometrie, da sie die fur den Horvorgang
entscheidenden Areale des Stammhirns erfal3t (s. Kap. 2.1.2). So kann eine
objektive Funktionsprifung des Gehérs vorgenommen und die Horschwelle, d.h. die
durch Audiometrie bestimmbare Begrenzung des Wahrnehmungsbereiches fiur die
Schallintensitat (PSCHYREMBEL, 1998) ermittelt werden.

Von klinischer Relevanz vor allem fur die Humanmedizin sind die akustisch
evozierten Potentiale etwa bei der Diagnostik von Stérungen des schalleitenden
Apparates, des Innenohrs, bei Hirnstammtumoren, Multipler Sklerose und weiteren
demyelinisierenden Erkrankungen (MAURER, 1988). Der Abbau der Myelinscheide
der Axone fuhrt zu einer Verlangsamung der Erregungsleitung, die wiederum eine
Verlangerung der Latenzen der Potentialkomponenten nach sich zieht (BIRBAUMER
u. SCHMIDT, 1995).
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Als Beispiel fur eine diagnostische Einbeziehung der akustisch evozierten Potentiale
bei veterinarmedizinischer Fragestellung finden STRAIN et al. (1986) bei an Scrapie
erkrankten Schafen u.a. eine deutliche Verkleinerung der Amplituden der akustisch
evozierten Potentialkomponenten.

Nach ROLF et al. (1987) kann die Stammhirnaudiometrie auch beim Pferd zur
Diagnose von Mittel- und Innenohrinfektionen sowie der Osteomyelitis des
Stylohyoids herangezogen werden.

Grundsatzlich konnen die akustisch evozierten Potentiale laut STRAIN (1992a) in der
veterinarmedizinischen Diagnostik von Erkrankungen des zentralen Nervensystems
etabliert werden und beispielsweise zur Erkennung von spongiformen
Encephalopathien, Encephalitis, Staupe, Tollwut, FIP, Gehirntumoren etc. beitragen.
Auch zur Darstellung der Entwicklung des Horvermoégens von Neonaten wird die
Stammhirnaudiometrie bei Mensch (MAURER, 1988) und Tier (JEWETT und
ROMANO, 1972; PETTIGREW und MOREY, 1987; MOREY und CARLISLE, 1990)
angewandt. So ist beispielsweise beim Frettchen am 27. Tag post partum eine
reproduzierbare Ableitung akustisch evozierter Potentiale moglich, das Wellenmuster
eines Adulten zeigt sich jedoch erst am 40. Tag post partum (MOREY und
CARLISLE, 1990), wobei ein Zusammenhang mit Korpergréfe und -gewicht zu
bestehen scheint: Je kleiner die Probanden, so die Autoren, desto spéater post
partum zeige sich eine Reizantwort. Eine ahnliche Beobachtung machen
PETTIGREW und MOREY (1987) beim Kaninchen: Ab dem 9. Tag post partum sind
Reizantworten abzuleiten, bei Tieren mit geringerem Korpergewicht hingegen
verschiebt sich der Zeitpunkt nach hinten. Im ersten Lebensmonat wird die Amplitude
von Welle Il gré3er, die zuvor zu einem Komplex verschmolzenen Wellen IV und V
erscheinen nun getrennt.

Bei Hunde- und Katzenwelpen sind nach STRAIN (1999) am 40. Tag post partum
Ableitungen wie beim adulten Tier zu generieren.

Laut KELLER (1997) ist die Horbahn der Katze im Alter von 8 Wochen nahezu
ausgereift; bereits ab dem 7. Tag post partum koénnen bei Katzenwelpen FAEPs
abgeleitet werden, die jedoch durch verlangerte Latenzen und niedrigere Amplituden
als beim adulten Tier charakterisiert sind.
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Beim Menschen lassen sich nach MAURER (1988) die Wellen I, 11l und V der frihen
akustisch evozierten Potentiale gleich nach der Geburt nachweisen, die Latenzen
und Amplituden erreichen im allgemeinen ab dem dritten Lebensjahr
Erwachsenenwerte, wobei Welle | bereits am Ende des ersten Lebensjahres ihren
endgiltigen Wert annimmt, was dafur spricht, dal3 der Reifeprozel3 der ponto-

mesencephalen Strukturen langer andauert als der der cochlearen.

2.2.2 Methodik

2.2.2.1 Ableitetechnik

Die AEP (akustisch evozierte Potentiale)-Untersuchung wird in der Regel in
maoglichst gerdauscharmer Umgebung und am liegenden Probanden duchgefihrt, da
so das Auftreten von Storpotentialen etwa durch Muskelaktivitat gering gehalten
werden kann. Beim Menschen nicht unbedingt erforderlich (MAURER, 1993),
empfiehlt sich beim Tier zur weiteren Minimierung der Muskelpotentiale eine
Sedierung oder Kurznarkose. Nach Angaben von BUETTNER (1996) und STRAIN
(1996) finden sich weder im natirlichen noch im medikamenteninduzierten Schiaf
Latenzen- oder Amplitudenverdnderungen. Eine in der Veterinarmedizin héufig
applizierte Anasthesie mit Xylazin in Kombination mit Ketamin, Pentobarbital oder
Atropin hat nach einer Untersuchung von TOKURIKI et al. (1990) am Hund keinen
signifikanten Einfluld auf die absoluten Latenzen und Interpeaklatenzen.

Die akustische Stimulation sowie die Ableitung der Reizantwort erfolgt in der
neurologischen und audiologischen Anwendung meist monoaural (MAURER, 1993).
Vor der Durchfihrung der Ableitung sollte eine otoskopische Inspektion des Ohres
zum Ausschluf3 von Cerumen obturans vorgenommen werden.

Der Potentialabgriff erfolgt bipolar Gber Oberflachenelektroden oder Nadelelektroden.
Letztere sind am Tier leichter zu applizieren und daher vorzuziehen.

Hinsichtlich der Elektrodenpositionierung wird in der Literatur (MAURER, 1988
u.1993; BUETTNER, 1996) das zur Reizapplikation ipsilaterale Mastoid fir die
differente, der Vertex fur die indifferente bzw. Referenzelektrode und die Stirn bzw.

alternativ auch das kontralaterale Mastoid fur die Erdelektrode als optimal
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empfohlen. Dabei wird das Signal der indifferenten Referenzelektrode von dem der
differenten Elektrode abgezogen. Die Erdung dient primér der Sicherheit des
Probanden, aber auch der Verminderung von Artefakten aus dem Umfeld, vor allem
der Einstreuung des 50-Hz-Wechselstromartefakts (HOPF, 1993).

Durch den Averaging-Vorgang erfolgt eine automatische Artefaktunterdriickung zur
Ausschaltung hochamplitudiger Storsignale. Diese nicht reizabhéangigen Signale,
beispielsweise Rauschen, Muskelaktionspotentiale und
Elektroencephalogrammwerte, sollen dabei gegen null streben (BUETTNER, 1996).
Die gemittelte Kurve mit ihrem charakteristischen Wellenmuster wird anschliel3end
beurteilt und bezlglich Latenzen und Amplituden ausgemessen, in der Regel mittels

eines Markers auf dem Monitor.

2.2.2.2 Wahl des akustischen Reizes

Im allgemeinen werden fur die Stammbhirnaudiometrie zur Auslésung der friihen
akustisch evozierten Potentiale (FAEP) Kurzzeitreize in Form von sogenannten
Clicks angewendet, welche durch einen Rechteckreiz generiert werden und die
hdchsten Frequenzanteile unmittelbar zu Beginn aufweisen. Hierdurch wird die
gesamte Basilarmembran, besonders jedoch deren proximaler Anteil, ausgelenkt und
so ein hoher Grad der Synchronisation afferenter Fasern erreicht (BUETTNER,
1996).

Clicks sind breitbandige Reize  mit einer Frequenzverteilung  von
1000-7000 Hz (MAURER, 1988) und eignen sich somit nur fir eine
frequenzunabhangige Hoérschwellenbestimmung. Zudem sind sie leicht herstellbar
und haben einen definierten Reizbeginn (MAURER, 1993).

Die empfohlene Reizdauer fur FAEPs liegt bei 100us (MAURER, 1988).

Der Reiz kann alternierend, d.h. Sog- und Druckreiz im Wechsel, oder
phasengetrennt appliziert werden (BUETTNER, 1996).

Die Reizfrequenz stellt stets einen Kompromifd zwischen zumutbarer Dauer der
Ableitung und der Beeinflussung der Wellen durch den Faktor der Refraktarzeit dar
(MAURER, 1993).
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Die Intensitat des Reizes wird in Dezibel (dB) angegeben. Das Dezibel ist definiert
als der 20fache Logarithmus eines Verhaltnisses zweier Lautstarken (p; und p»)
zueinander. Die Mal3bezeichnung dB wird wie eine Einheit verwendet. Sie ist eine
dimensionslose Zahl, da sie das Verhéltnis zweier GréRen widerspiegelt (SEIBT,
1992).

Dabei gibt es unterschiedliche Bezugspunkte fir p,: FiUr die physikalische oder
absolute Hoérschwellenbestimmung ist dies die menschliche Hoérschwelle bei einer
Frequenz von 1000 Hz. Die Lautstarke, die von hérgesunden Jugendlichen gerade
noch wahrgenommen wird, betragt dabei 2x10* pbar (MAURER, 1993). Wird also
die gesuchte Lautstarke (bzw. der gesuchte Schalldruck) p; auf diesen Wert
bezogen, erfolgt die Angabe in dB (SPL), wobei SPL fir ,sound pressure level” steht.
Des weiteren gibt es die relative Horschwellenbestimmung, die sich fur die Praxis
empfiehlt. Hierfur verwendet man die Bezeichnung dB(HL). HL bedeutet ,hearing
loss* oder ,hearing level“. Nach DURRANT (1983) wie nach MAURER (1993) erfolgt
eine Kalibrierung des MelRgerates auf der Basis akustischer
Vergleichsuntersuchungen: Man bestimmt anhand von zehn normalhérenden
Probanden im Alter von 20 bis 30 Jahren die Schwelle des jeweiligen Click-Reizes
und definiert das eben subjektiv Wahrnehmbare als 0 dB(HL).

Auch fir Messungen am Tier ist diese humanmedizinische Kalibrierung des
Mel3gerates anwendbar (STRAIN et al., 1989).

Wird die Angabe der Lautstarke auf die individuelle Horschwelle eines Probanden
bezogen, so spricht man von dB(SL), wobei SL ,sensation level* abklrzt. Bei
Normalhodrenden gilt: HL=SL.



Literaturtibersicht 35

2.2.2.3 Bewertungskriterien

2.2.2.3.1 Topologische Zuordnung der AEP

Die bei der Ableitung der friihen akustisch evozierten Potentiale (FAEP) in den
ersten 10 ms nach Stimulusprasentation entstehenden charakteristischen Wellen
lassen sich, wie Abb.6 zeigt, bestimmten Abschnitten der Hérbahn zuordnen und

werden in der Reihenfolge ihres Auftretens mit romischen Ziffern benannt.
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|

Abb.6: Topographische Zuordnung der Komponenten der FAEP zu Strukturen der
Horbahn des Menschen (nach MAURER, 1988)

Welle | wird mit grol3er Sicherheit dem Anfangsteil (Pars cochlearis) des N.
vestibulocochlearis bzw. acusticus zugeschrieben (MAURER, 1988 u. 1993;
STRAIN, 1996; BUETTNER, 1996).

Welle Il wird von den meisten Autoren als erste zentrale Welle angesehen
(STOCKARD u. ROSSITER, 1977, MAURER, 1988 u. 1993), generiert im Bereich
des Nucleus cochlearis ventralis bzw. dorsalis, BUETTNER (1996) rechnet sie noch

dem N.cochlearis zu, vermutlich im Bereich von dessen Austritt aus dem Porus
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acusticus internus. Fur die Wellen Ill und IV wird das obere Brickenareal als
Entstehungsort angenommen, von BUETTNER (1996) der Nucleus cochlearis
ventralis fur Welle Ill, der obere Olivenkomplex fur Welle IV. MAURER (1993)
hingegen nennt als Entstehungsort fir Welle 1ll den oberen Olivenkomplex, fur Welle
IV den Lemniscus lateralis. Welle V wird von MAURER (1993) dem Mittelhirn
zugeordnet, wie BUETTNER (1996) lokalisiert er fur diese einen Entstehungsort im
Bereich des Colliculus inferior. Beim Menschen findet man zudem die Komponenten
VI und VII, deren Entstehungsort noch weitgehend ungeklart ist (BUETTNER, 1996).
Nach MAURER (1993) wird Welle VI moglicherweise im Corpus geniculatum mediale
des Thalamus generiert, Welle VII im Bereich der Radiatio acustica.

Die Bezeichnung und Zuordnung der Wellen fur die Veterindrmedizin wird aus der
Humanmedizin tGbernommen (STRAIN, 1992a u. 1996; KELLER, 1997; KRAUS,
1997).

Vor allem die Wellen | bis V werden bei klinischen Anwendungen evaluiert (STRAIN
et al., 1989; KRAUS, 1997).

2.2.2.3.2 MelBparameter

Voraussetzung fur die Bewertung der MeRparameter ist ihre verlaRliche
Reproduzierbarkeit.

Der wesentliche MelRparameter ist die Latenz der einzelnen Potentialkomponenten.
Nach MAURER (1993) wird als Latenz die Zeitspanne vom Setzen des Reizes bis
zur Spitze der zu beurteilenden Welle angegeben.

Als Interpeaklatenz  (IPL) wird die Differenz der Latenzen zweier
aufeinanderfolgender positiver Potentialspitzen bezeichnet; sie ist vor allem
diagnostisch von Bedeutung (MAURER, 1993; BUETTNER, 1996). Insbesondere die
I-Ill-, die I-V- und die lllI-V-Differenz sind hierbei von Interesse: Die IPL I-llI
reprasentiert die periphere, IPL Ill-V die zentrale und IPL I-V die
cochleomesencephale Uberleitungszeit (KRAUS, 1997).

Auch die Amplitude hat diagnostische Relevanz, unterliegt aber einer grol3en
Schwankungsbreite und gilt somit als weniger zuverlassig als die Latenz (MAURER,

1993). Sie wird als Spitze-zu-Spitze-Differenz angegeben, d.h. vom Gipfel der zu
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betrachtenden Welle, markiert mit der entsprechenden réomischen Ziffer | — V, bis
zum darauffolgenden tiefsten Punkt im Wellental derselben Welle, gekennzeichnet
als la — Va.

Phanomenologisch ist bei der Auswertung der Mel3parameter darauf zu achten, ob
alle zu erwartenden Potentialkomponenten vorhanden bzw. reproduzierbar sind,
einzelne oder alle Komponenten fehlen, die Amplituden einzelner oder aller Wellen
vermindert sind oder Verzdgerungen der Latenzen bzw. Verlangerungen der
Interpeaklatenzen  auftreten.  Ausfallerscheinungen lassen  gegebenenfalls
Ruckschlisse auf Art und Ort wie auch auf die Genese der Lasion im Verlauf der
Hoérbahn zu (MAURER, 1993).

Frihe akustisch evozierte Potentiale konnen also sowohl topodiagnostisch als auch
zur objektiven Hoérschwellenbestimmung herangezogen werden.

Falsch positive Reizantworten - d.h. trotz vorhandener Taubheit kénnen akustisch
evozierte Potentiale abgeleitet werden - sind moglich beim Vorliegen einer kortikalen
Taubheit; falsch negative Reizantworten - d.h. es kdnnen keine akustisch evozierten
Potentiale generiert werden, obwohl der Proband Uber ein normales Horvermdgen
verfigt — kommen nicht vor (MARSHALL, 1986).

2.2.2.3.3 Melreihe zur Ermittlung der Horschwelle

Fur die Lautstarke, bei der die Mel3reihe zur Bestimmung der Horschwelle beginnen
soll, gibt es keinen Standardwert (STRAIN, 1996). Zahlreiche Autoren verwenden flr
veterindrmedizinische Zwecke je nach Tierart 80 bis 100 dB(HL) als Anfangswert
(MARSHALL, 1986; ROLF et al., 1987; STRAIN et al., 1989; STRAIN, 1996; MUNRO
u. COX, 1997). Bei in dB(HL)-Zehnerschritten abnehmender Lautstarke nahert man
sich dem Hoérschwellenbereich, der in der Literatur meist als der Lautstarkepegel
definiert wird, bei dem gerade keine Potentiale mehr generiert werden kdnnen
(STRAIN et al., 1989; MUNRO u. COX, 1997; KRAUS, 1997). Welle V bleibt im
Verlauf der Mel3reihe von allen Potentialkomponenten der FAEPs in der Regel am
langsten erhalten und ist daher die entscheidende Komponente, die fur die
Horschwellenbestimmung herangezogen wird. Kann auch sie nicht mehr eindeutig

generiert werden, ist die Hérschwelle erreicht.
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KAY et al. (1984) sowie WILKES u. PALMER (1992) hingegen definieren den
Horschwellenwert als den Lautstarkepegel, bei dem zumindest noch eine
Potentialkomponente zu generieren ist.

Mit abnehmender Lautstarke kommt es physiologischerweise zu einer schrittweisen
Vergrolierung der Latenzen bei gleichzeitiger Abnahme der Amplituden (STRAIN et
al., 1989; MAURER, 1993).

Bei verschiedenen Studien am Hund lassen sich vier bis funf Peaks reproduzieren
(KAY et al.,, 1984; MARSHALL, 1986; KNOWLES et al., 1988; MUNRO u. COX,
1997), die Horschwelle geben MUNRO und COX (1997) bei den in ihrer Studie
untersuchten Cavalier King Charles Spaniels zwischen 10 und 20 dB(HL) an.

KAY et al. (1984) untersuchen eine Gruppe von Hunden verschiedener Rassen und
grenzen deren Horschwellenbereich zwischen 5 und 25 dB(HL) ein.

Die Ermittlung akustisch evozierter Potentiale beim Kaninchen (ROMANI et al., 1991)
hat vier bis funf reproduzierbare Peaks zum Ergebnis, die beim Frettchen vier
(MOREY u. CARLISLE, 1990).

Eine Untersuchung von STRAIN et al. (1989) am Rind ergibt ebenfalls vier bis funf
reproduzierbare Peaks sowie einen Horschwellenwert von 65 bis 75 dB(HL).

ROLF et al. (1987) finden bei einer Studie am Pferd funf Peaks, die Horschwelle liegt
hier in einem Bereich von 30 bis 40 dB(HL); eine weitere Untersuchung am Pferd
durch MARSHALL (1985) lokalisiert die Horschwelle zwischen 40 und 50 dB(HL).

Die Ableitung friher akustisch evozierter Potentiale bei der Katze ergibt in einer
Studie von KELLER (1997) funf, in der von KRAUS (1997) bis zu sechs Peaks, die
Horschwelle wird in einem Bereich von durchschnittlich 27 dB(SPL) angesiedelt.
Beim Menschen sind mittels FAEP 7 Peaks zu generieren; die Horschwelle wird
frequenzabhangig bestimmt (MAURER, 1988 u. 1993; BUETTNER, 1996).
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3. Eigene Untersuchungen

3.1 Material und Methoden

3.1.1 Tiere und deren Haltung

Zur Untersuchung standen die in Tabelle 2 zusammengestellten Tiere zur Verfigung
(n=63).

Tab. 2: Anzahl und Herkunft der untersuchten Tiere

Bestand Lama Alpaka
m w m w
Lehr- und Forschungsstation Oberer Hardthof, 6 1
Giel3en
"Pichincha Llamas", Kaufbeuren 7 11 2
"Coolaroo Alpaca Stud”, Mittagong, Australien 16 20

Vor der Untersuchung wurden Art, Alter, Geschlecht sowie Pigmentierung und
Augenfarbe der Tiere erfat. Diese Daten sind der Anhangstabelle Al zu

entnehmen.

Die untersuchten Tiere wurden unter vergleichbaren praxisiiblichen Bedingungen in
Gruppen unterschiedlicher GroéRe gehalten und waren zum Zeitpunkt der
Untersuchung zwischen 1 und 13 Jahre alt.

Ein Lama und 12 Alpakas zeigten beidseitig blaue, ein Alpaka einseitig blaue

Irispigmentierung.
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3.1.2 Melgerat

Zur Durchfihrung der Untersuchungen stand das Gerat ,EPOSYS 4“ der Firma
SEMANTIK GmbH, Germering zur Verfigung (Abb.7). Es handelt sich hierbei um ein
portables Mel3system zur Ermittlung akustisch evozierter Potentiale.

Die relevanten technischen Daten des Mel3gerdtes sind in Tabelle 3

zusammengestellt.

Tab. 3: Technische Daten des Mel3gerates

Time Base 10 ms

Verstarkerempfindlichkeit | 5 pVv

obere Grenzfrequenz 3000 Hz

untere Grenzfrequenz 300 Hz

Die Angabe der Lautstarke erfolgt bei dem verwendeten Mel3system in dB(HL).

Das Gerat ist mit einem Luftleitungskopfhérer zur Reizzufihrung und
Nadelelektroden zur Reizableitung ausgestattet.

AulRerdem verfugt das Melsystem Uuber ein Laufwerk fiur 51/4“-Disketten, auf
welchen das anhand des ,EPOSYS 4“ ermittelte Datenmaterial sowie die
Abbildungen der Ableitungen gespeichert und mittels des zum Gerat gehérigen

Matrixdruckers ausgedruckt werden kénnen.
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MeRsystem EPOSYS 4 mit
Monitor, Tastatur und Disketten-
laufwerk
Verstarker
— Kopfhorer
Position
der "
Referenz- Ciforenter
elektrode Elektrode
Position der
Erdelektrode

Abb.7: MeRanordnung mit EPOSYS 4, Verstarker sowie Positionierung von

Elektroden und Kopfhoérer
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3.1.3 Durchfihrung der Messung

Um mit dem hochempfindlichen Mel3gerat ein mdglichst optimales Mel3ergebnis zu
erzielen, wurde darauf geachtet, da® die zur Verfligung stehende Stromquelle eine
konstante Spannung von 220 V bei 50 Hz Wechselstrom liefert.

Bei der Wahl des Raumes ist Nebengerauscharmut essentiell; die Anwesenheit
weiterer technischer Gerate im Raum kann zur Entstehung von Storpotentialen
seitens des Mel3gerates beitragen.

Um eine Artefaktbildung durch Muskelaktionspotentiale des zu untersuchenden
Tieres zu vermeiden, war eine Kurznarkose erforderlich; es wurde die Kombination
von 0,4 mg/kg Korpergewicht Xylazin und 4,0 mg/kg Koérpergewicht Ketamin
intramuskular (HAMMER, 1999) appliziert, um die Narkosebelastung fur das Tier so
gering wie mdglich zu halten. Die Narkosedauer von ca. 10 - 20 Minuten war in der
Regel ausreichend fur eine monoaurale Durchfuhrung der Mel3reihe, im vorliegenden
Fall stets am linken Ohr.

Mit Beginn der Aufwachphase wurde der Einflu3 durch Stérpotentiale zu grof3, und
der Mel3vorgang mul3te abgebrochen werden.

Nach erfolgreicher Narkotisierung wurde das Tier in rechte Seitenlage gebracht, der
Kopfhorer so weit wie moglich in den zuvor manuell mittels eines Wattestabchens
gereinigten aulReren Gehdrgang eingefuhrt und die subkutane Applikation der
Nadelelektroden gemalR der aus der Humanmedizin abgeleiteten Kriterien - wie in
Kapitel 2.2.2.1 beschrieben — zur ipsilateralen Ableitung der Reizantworten
vorgenommen: Die differente Elektrode wurde in Ho6he des Mastoids des zu
untersuchenden Ohres positioniert, die Referenzelektrode in der Medianen im
Bereich des Vertex und die Erdelektrode ebenfalls in der Medianen, einige
Zentimeter distal der Referenzelektrode.

Abb. 8 zeigt die MefRanordnung sowie die Positionierung der Elektroden und des

Kopfhorers am Probanden.
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Position der Position der
Erdelektrode Referenzelektrode

auleren
Gehorgang

differenten
Elektrode

Abb.8: Position der Elektroden und des Kopfhorers am Probanden

Die Reizapplikation in Form von Clicks erfolgte alternierend, d.h. Sog- und Druckreiz
im Wechsel.

Die Reizfrequenz betrug 10 Clicks pro Sekunde bei einer Reizbreite von 0,1 ms.

Auf dem Monitor konnte am Ende eines jeden Mel3vorgangs die Kurve abgelesen
werden, die den Durchschnittswert aus 1000 MelR3durchgangen bzw. Reizantworten
in den ersten 10 ms nach Setzen des Click-Reizes (=FAEP) reprasentiert.

In der vorliegenden Untersuchung wurden die Clicks fur die MefRreihe zur
Bestimmung der Hoérschwelle — wie in Kap. 2.2.2.3.3 definiert - in abnehmender
Intensitat appliziert, in der Regel in folgenden Mel3schritten: 90dB(HL) > 60dB(HL) >
40dB(HL) > 30dB(HL) > 20dB(HL) > 10 dB(HL), bis keine Welle V mehr generiert
werden konnte.

Kopfhorer im

Position der
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Als taub gilt ein untersuchtes Tier - in Anlehnung an STRAIN (1992b, 1996, 1999) - ,
wenn bei der starksten vom verwendeten Mel3gerat applizierbaren Reizintensitat von
90dB(HL) keine Reizantworten ableitbar sind.

3.1.4 Beurteilung der Ableitungen

Gemall den in Kap. 2.2.2.3 angefuhrten, aus der Humanmedizin Gbernommenen
Kriterien wurde jede Ableitung zunéchst auf Vorhandensein und Auspragung der
einzelnen Potentialkomponenten gepruft.

Bei der Auswertung der FAEPs werden vor allem die Latenzen und Amplituden der
Wellen | und V erfal3t, da sie mit gro3er RegelmaRigkeit auftreten und die weiteren
vorkommenden Wellen oft Komplexe bilden (STEFFEN und JAGGY, 1998).

Die in Millisekunden (ms) skalierte x-Achse markiert die Latenz, die Amplitude wird
auf der y-Achse in sogenannten ,Divisions” gemessen, wobei eine Division 0,6pV
entspricht.

In der vorliegenden Untersuchung wurden die Latenzen und Amplituden der hier
reproduzierbaren Wellen I, [l und V sowie deren Interpeaklatenzen I-ll, I-V und IlI-
V mit Hilfe der Funktion CONTROL L des verwendeten Mel3gerates bestimmit.
Bezuglich der Latenzen ist zu beachten, daf’ die vom Geréat angegebenen Werte, wie
sie auch im Ergebnisteil und im Anhang zu finden sind, die Leitzeit des Reizes durch

den Luftleitungskopfhérer von ca.1 ms mit einschliel3en.

Die Horschwelle wird, wie auch in den Arbeiten von STRAIN et al. (1989), KELLER
(1997) und MUNRO u. COX (1997), bei der Lautstarke in dB(HL) festgelegt, bei der
keine der Wellen | bis V mehr generiert werden kann.

Dasselbe Kriterium wird fir die Lautstdrke von 90dB(HL) zur Feststellung des
Vorliegens einer Taubheit - unter besonderer Bertcksichtigung der Probanden mit
blauer Irispigmentierung - herangezogen: Wenn bei 90dB(HL) keine Reizantworten

abzuleiten sind, gilt das Tier als taub.
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3.1.5 Statistische Auswertung

Die statistische Auswertung der Daten erfolgte mit Hilfe der Programme SPSS
(Statistical Package for Social Sciences) Version 9.0 sowie SAS mit der Anwendung
GLM Procedure gemalR SAS User’'s Guide, Version 6, Fourth Edition 1996, Cary,
NC, USA am Institut fur Tierzucht und Haustiergenetik der Justus-Liebig-Universitat
Giel3en.

Die fur die statistischen Berechnungen herangezogene Anzahl der Mel3schritte bei
den untersuchten Tieren sowie die betrachteten Merkmale Art, Geschlecht und
Altersgruppe fassen die Tabellen 4 - 6 zusammen.

Da das Alter von 9 Tieren nicht bekannt war, finden diese bei den entsprechenden

Auswertungen keine Berucksichtigung.

Tab. 4: Anzahl der fur die Auswertung der Latenzen und Amplituden verwendeten
Tiere bzw. Mel3schritte nach Art und Geschlecht

Art Geschlecht
m w
Tiere Meschritte Tiere Melschritte
Lama 13 36 12 53
Alpaka 18 49 20 40

Tab. 5: Anzahl der fur die Auswertung der Latenzen und Amplituden verwendeten

Tiere bzw. Mel3schritte nach Art und Altersgruppe

Art Altersgruppe

<=1 Jahr 2 Jahre 3-5 Jahre >5 Jahre

Tiere | Mel3schritte | Tiere | Mel3schritte | Tiere | Me3schritte | Tiere | MelRRschritte

Lama 8 38 6 24 1 4 2 8

Alpaka | 9 21 10 27 6 9 13 30
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Tab. 6: Anzahl der fur die Auswertung der Latenzen und Amplituden verwendeten
Tiere bzw. Mel3schritte nach Geschlecht und Altersgruppe
Ge- Altersgruppe
schlecht
<=1 Jahr 2 Jahre 3-5 Jahre > 5 Jahre
Tiere | Mel3schritte | Tiere | MeR3schritte | Tiere | Mel3schritte | Tiere | Mel3schritte
m 7 20 9 23 1 4 9 23
w 10 39 7 39 6 9 6 15

Die statistische Auswertung der fir die Latenzen ermittelten Daten halt sich an

folgendes Modell:

Yik=H+ Art; + Geschlechtj + Altery + Eijki

wobei

Yiiki
U
Art;

= Beobachtungswert

= Populationsmittel

= fixer Effekt der Art (Lama, Alpaka)

Geschlecht; = fixer Effekt des Geschlechts (m, w)
= fixer Effekt der Altersgruppe (<=1J., 2J., 3-5J., >5J.)
= zufalliger Restfehler

Altery

Cijki

In einem zusatzlichen Rechendurchgang wurde die Pigmentierung des Fells mit der

Gruppeneinteilung ,weil3* (14 Tiere) und ,pigmentiert* (35 Tiere) als weiterer fixer

Effekt in die Auswertung der Latenzen einbezogen.

Der statistischen Auswertung der Daten zur Ermittlung der Hoérschwelle liegt

dasselbe Modell zugrunde, jedoch wurde - begrindet durch die veranderte

Zusammensetzung des Tiermaterials - die Einteilung der Altersgruppen, wie in

Tabelle 7 beschrieben, variiert.
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Da die Anzahl der Lamas (3), bei denen die Horschwelle gemessen werden konnte,
fur eine statistische Bewertung zu gering war, wurden hierfur nur die bei Alpakas (20)

ermittelten Werte herangezogen und in Tabelle 7 aufgefihrt.

Tab. 7: Anzahl der fur die Auswertung der Horschwellenwerte verwendeten Alpakas

nach Geschlecht und Altersgruppe

Geschlecht Altersgruppe

< 2 Jahre |>= 4 Jahre
9 3

w 3 5

3
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4. Ergebnisse

4.1 Beurteilung der Ableitungen

4.1.1 Identifizierung der Ableitungsparameter

Fur die Uberprufung der Ableitungen auf Vorhandensein, Auspragung und
Reproduzierbarkeit der einzelnen Potentialkomponenten wurde die Ableitung bei
90dB(HL) herangezogen, also der Anfangswert einer jeden hier durchgefihrten
Melreihe, da bei diesem bei normalhérenden Probanden alle Potentialkomponenten
am deutlichsten ausgepragt sind.

Bei den in der vorliegenden Arbeit untersuchten Neuweltkameliden waren
grundsatzlich vier bis finf Peaks identifizierbar (Abb.9), die im Abstand von jeweils
ca. 1 ms aufeinander folgten.
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Abb.9: Typisches Wellenmuster der 90dB(HL)-Ableitung bei Neuweltkameliden

Die Wellen I, Ill und V waren reproduzierbar, wahrend Welle 1l inkonstant auftrat und

demzufolge in der statistischen Auswertung sowohl der Latenzen als auch der
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Amplituden keine Berticksichtigung fand. Welle IV kann fehlen, war aber meist, wie
auch bei anderen Spezies bekannt (STRAIN et al.,, 1989; BUETTNER, 1996), mit

Welle V zu einem Komplex verschmolzen.

4.1.2 Beurteilung der Latenzen

Der wichtigste Mel3parameter ist die Latenz der Potentialkomponenten, die vom
Setzen des Reizes bis zur Spitze der zu betrachtenden Welle angegeben wird und
die Reaktionszeit des Probanden von der Applikation bis zur Verarbeitung des Click-
Reizes zu mel3baren Aktionspotentialen darstellt.

Eine Verringerung der Intensitat der Clicks in der jeweiligen MefRreihe flihrte in der
vorliegenden Studie wie erwartet zu einer Zunahme der Latenzen bei gleichzeitiger
Verkleinerung der Amplituden bis hin zu deren vélligem Verschwinden bei geringen
Click-Intensitaten, d.h. Reaktionszeit und —intensitdt waren bei geringerwerdenden
Reizlautstarken vermindert.

Tabelle 8 fal3t die Mittelwerte bzw. Standardabweichungen der Latenzen fir die
Wellen I, Ill und V der untersuchten Lamas und Alpakas zusammen.

Die geringen Tierzahlen bei 30 und 20 dB(HL) sind mit der Anndherung an den
Bereich der Horschwelle zu begriinden; Welle I, in der Folge auch Welle IIl und

zuletzt Welle V sind hier immer seltener ableitbar.
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Tab. 8: Anzahl der untersuchten Tiere, Mittelwerte sowie Standardabweichungen fur

die Latenzen (in ms) der Wellen I, Ill und V bei den einzelnen Reizintensitatsstufen
(in dB(HL))
Welle dB (HL) Art n Mittelwert | Standardabweichung

I 90 Lama 24 2,13 0,073
Alpaka 30 2,06 0,058

11 90 Lama 24 3,89 0,124
Alpaka 31 3,76 0,229

\% 90 Lama 24 4,80 0,156
Alpaka 31 4,62 0,147

I 60 Lama 14 2,36 0,089
Alpaka 16 2,34 0,098

11 60 Lama 14 4,21 0,328
Alpaka 17 4,10 0,206

\ 60 Lama 17 5,25 0,328
Alpaka 23 4,96 0,242

I 40 Lama 4 2,98 0,423
Alpaka 1 3,25

11 40 Lama 9 4,28 0,305
Alpaka 3 4,49 0,491

\ 40 Lama 15 5,64 0,229
Alpaka 7 5,47 0,183

I 30 Lama 3 2,99 0,562
Alpaka 4 2,85 0,084

Il 30 Lama 5 4,34 0,449
Alpaka 4 4,38 0,409

\Y 30 Lama 6 5,77 0,368
Alpaka 18 5,64 0,303

I 20 Lama 0
Alpaka 1 2,15

Il 20 Lama 0
Alpaka 1 4,45

V 20 Lama 5 6,07 0,117
Alpaka 11 5,88 0,089
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Abb.10 illustriert das Verhalten der Latenzen in Abhangigkeit von der Reizintensitat

unter Verwendung der in Tabelle 8 aufgefiihrten Mittelwerte.
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= 5 1 %\-\. —m— Welle | Alpaka
% 4 A———— ‘7\* —— Welle Il Lama
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1 —eo— Welle V Alpaka
0 \ T \ \
0 20 40 60 80 100
Reizintensitat (dB(HL))

Abb.10: Latenzen in Abh&angigkeit von der Reizintensitét

Des weiteren wurden Uber die Methode der kleinsten Quadrate die LSQ-Mittelwerte
und Standardfehler fur die jeweils untersuchten Merkmale bei den entsprechenden
Reizintensitatsstufen der Melreihe bestimmt. Diese sind in den Tabellen 9-11
zusammengestellt.

Auf der Basis dieser Daten erfolgte die Berechnung der Signifikanzen der
entsprechenden Einflul3faktoren Art, Geschlecht und Alter auf die betrachteten

Merkmale, die Wellen I, Ill und V, deren Ergebnisse in Tabelle 12 aufgeftihrt sind.
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Tab. 9: LSQ-Mittelwerte und Standardfehler (in Klammern) der Latenzen der Wellen
[, Il und V fur die Art

dB(HL) | Merkmal
Lama Alpaka

90 Welle | 2,18 (0,017) 2,08 (0,011)
90 Welle 111 3,90 (0,053) 3,77 (0,034)
90 Welle V 4,79 (0,059) 4,62 (0,038)
60 Welle | 2,43 (0,040) 2,40 (0,028)
60 Welle 111 4,24 (0,079) 4,07 (0,064)
60 Welle V 5,25 (0,081) 4,94 (0,058)
40 Welle |

40 Welle 111 4,17 (0,111) 4,97 (0,258)
40 Welle V 5,69 (0,073) 5,29 (0,156)
30 Welle | 3,04 (0,022) 2,61 (0,177)
30 Welle 111 4,15 (0,296) 4,38 (0,180)
30 Welle V 5,71 (0,143) 5,69 (0,087)

Tab. 10: LSQ-Mittelwerte und Standardfehler (in Klammern) der Latenzen der Wellen
[, Ilund V fur das Geschlecht

dB(HL) | Merkmal Geschlecht
m w

90 Welle | 2,13 (0,015) 2,13 (0,013)
90 Welle 111 3,84 (0,047) 3,82 (0,038)
90 Welle V 4,71 (0,052) 4,70 (0,042)
60 Welle | 2,44 (0,040) 2,38 (0,026)
60 Welle 111 4,15 (0,079) 4,16 (0,060)
60 Welle V 5,11 (0,077) 5,08 (0,060)
40 Welle |

40 Welle 11l 4,55 (0,094) 4,59 (0,207)
40 Welle V 5,60 (0,075) 5,38 (0,154)
30 Welle | 2,75 (0,017) 2,90 (0,017)
30 Welle 111 4,34 (0,158) 4,20 (0,324)
30 WelleV 5,67 (0,099) 5,74 (0,123)
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Tab. 11: LSQ-Mittelwerte und Standardfehler (in Klammern) der Latenzen der Wellen

[, Ilund V fir die Altersgruppen

dB(HL) | Merkmal Altersgruppe
1J. 2J. 3-5J. >5J.

90 Welle| | 2,07 (0,149) | 2,12 (0,017) | 2,17 (0,029) | 2,15 (0,018)
90 Welle Ill | 3,84 (0,046) | 3,85 (0,048) | 3,90 (0,088) | 3,73 (0,056)
90 WelleV | 4,66 (0,051) | 4,74 (0,053) | 4,67 (0,097) | 4,76 (0,062)
60 Welle |l | 2,32 (0,039) | 2,41 (0,038) | 2,54 (0,066) | 2,39 (0,042)
60 Welle Ill | 3,98 (0,097) | 4,30 (0,082) | 4,16 (0,123) | 4,19 (0,009)
60 WelleV | 5,06 (0,080) | 5,20 (0,082) | 4,94 (0,131) | 5,17 (0,092)
40 Welle| | 3,16 (0,057) | 3,25 (0,040)

40 Welle Ill | 4,47 (0,165) | 4,62 (0,117) | 5,34 (0,330) | 3,86 (0,184)
40 WelleV | 5,37 (0,102) | 5,62 (0,068) | 5,46 (0,260) | 5,51 (0,119)
30 Welle | | 3,09 (0,017) | 2,21 (0,030) | 2,94 (0,030) | 3,05 (0,024)
30 Welle Ill | 4,47 (0,200) | 3,89 (0,316) | 4,84 (0,255) | 3,89 (0,485)
30 WelleV | 5,77 (0,097) | 5,71 (0,167) | 5,86 (0,220) | 5,48 (0,142)

Bei der Bewertung der Signifikanzen der Einflul3faktoren Art, Geschlecht und
Altersgruppe auf die betrachteten Merkmale Welle I, Welle 1ll und Welle V ergaben
sich folgende Zusammenhange fur die einzelnen Reizintensitatsstufen:

Bei der Anfangslautstarke von 90dB(HL) konnte fur die Latenz des Merkmals Welle |
ein hdchstsignifikanter Unterschied (p<0,1%) zwischen den Arten Lama und Alpaka
ermittelt werden. Hochsignifikante Unterschiede (p<1%) waren ebenso zwischen den
entsprechenden Altersgruppen festzustellen.

Fur Welle 11l fand sich bei 90dB(HL) ein signifikanter Unterschied (p<5%) zwischen
den Spezies, gleiches galt fur Welle V.

Bei der darauffolgenden Reizintensitatsstufe von 60dB(HL) ergaben sich fur Welle |
signifikante Unterschiede (p<5%) zwischen den Altersgruppen, fir Welle V
hochsignifikante (p<1%) Unterschiede zwischen den Spezies.

Bei 40dB(HL) bestanden fir Welle 1l jeweils signifikante Unterschiede (p<5%)
zwischen den Spezies sowie den Altersgruppen, bei Welle V nur zwischen den
Spezies.

Bei 30dB(HL) waren fiur Welle | signifikante Unterschiede (p<5%) zwischen den

Spezies wie zwischen den Altersgruppen zu finden.
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Aufgrund der physiologischerweise bei 20dB(HL) zu geringen Zahl der noch zu
generierenden Ableitungen konnte keine Bewertung der Signifikanzen der o.g.
EinfluRfaktoren vorgenommen werden.

Die geschilderten Ergebnisse sind in Tabelle 12 zusammengefalit.

Tab. 12: Signifikanzen der EinfluRfaktoren Art, Geschlecht und Altersgruppe fir die

Latenzen der Wellen |, Il und V
Merkmal | dB(HL) n EinfluR3faktor
Art Geschlecht | Altersgruppe
Welle | 90 49 rxk ns *k
Welle | 60 30 ns ns *
Welle | 40 4 ns
Welle | 30 7 * *
Welle 1l 90 51 * ns ns
Welle Il 60 32 ns ns ns
Welle 1l 40 11 * ns *
Welle 1l 30 9 ns ns ns
Welle V 90 51 * ns ns
Welle V 60 40 *x ns ns
Welle V 40 20 * ns ns
Welle V 30 25 ns ns ns
ns = nicht signifikant * = p<5% = p<0,1%
keine Angabe = n fir Auswertung zu klein ¥ = p<l%

Hinsichtlich des EinfluRRfaktors Fellpigmentierung auf die Latenzen der Wellen 1, Ili
und V konnten keine signifikanten Unterschiede zwischen Probanden mit weiRem

und solchen mit pigmentiertem Fell festgestellt werden.

4.1.3 Beurteilung der Amplituden

Da die Amplituden der einzelnen Potentialkomponenten intra- wie interindividuell
stark schwanken, findet ihre Auswertung im klinisch-diagnostischen Bereich kaum
Anwendung (BUETTNER, 1996).

Bei den hier untersuchten Neuweltkameliden wurden lediglich die Amplituden der

Wellen | und V mit in die Bewertung einbezogen, da sie in ihrer Auspragung bei allen
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Lautstarkestufen recht konstant waren und vor allem Welle V fir die Ermittlung der
Horschwelle grundsétzlich von entscheidender Bedeutung ist.

Wie erwartet wurden die Amplituden mit Absenken der Reizintensitat kleiner, was
Tabelle 13 deutlich macht.

Die geringen Tierzahlen bei 30 dB(HL) und vor allem bei 20 dB(HL) erklaren sich aus
dem Erreichen des Horschwellenwertes im Bereich dieser Reizintensitaten, in dem
Welle | nicht mehr zu generieren und auch Welle V immer seltener ableitbar war.
Damit sind auch die hier auftretenden geringen Abweichungen von der zu
erwartenden Verkleinerung der Amplituden bei abnehmender Reizintensitat zu
begrinden.

Die Entwicklung der Amplitude von Welle V fand besondere Beachtung bei der
Festlegung der Hoérschwelle. Wie Abb.12 verdeutlicht, wurde bei abnehmender
Reizintensitat der Amplitudenwert immer geringer; bei 10 dB(HL) war bei keinem der

hier untersuchten Probanden mehr ein Potential zu generieren.

Tab. 13: Anzahl der Tiere, Mittelwerte sowie Standardabweichungen fir die
Amplituden (in pV) der Wellen | und V bei den einzelnen Reizintensitatsstufen (in
dB(HL))

Welle dB (HL) Art n Mittelwert | Standardabweichung
I 90 Lama 30 1,09 0,486
Alpaka 24 1,14 0,581
V 90 Lama 30 0,83 0,358
Alpaka 25 1,02 0,642
I 60 Lama 14 0,23 0,202
Alpaka 16 0,36 0,163
V 60 Lama 17 0,42 0,182
Alpaka 23 0,63 0,350
I 40 Lama 4 0,08 0,025
Alpaka 1 0,30
V 40 Lama 15 0,45 0,056
Alpaka 7 0,33 0,068
I 30 Lama 3 0,10 0,100
Alpaka 4 0,03 0,050
V 30 Lama 6 0,33 0,082
Alpaka 18 0,32 0,169
| 20 Lama 0
Alpaka 1 0,10
V 20 Lama 5 0,18 0,045
Alpaka 11 0,25 0,129
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Abb.11 verdeutlicht das Verhalten der Amplitude von Welle V in Abh&ngigkeit von

der Reizintensitat. Spatestens bei 10 dB(HL) war bei jedem der untersuchten Tiere

die Horschwelle erreicht (s.Kap.4.2).
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Abb.11: Entwicklung der Amplituden von Welle V in Abhangigkeit von der

Reizintensitat

4.1.4 Beurteilung der Interpeaklatenzen

Tabelle 14 falRt die Mittelwerte der Interpeaklatenzen I-lll, I-V und IlI-V der in der

vorliegenden Arbeit untersuchten Neuweltkameliden zusammen.
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Tab. 14: Anzahl der Tiere, Minimum-, Maximum- und Mittelwerte sowie
Standardabweichungen der Interpeaklatenzen der Wellen I-lll, 1-V und [lI-V (in ms)

bei den einzelnen Reizintensitatsstufen (in dB(HL))

Interpeaklatenz| dB(HL) n | Mittelwert IMinimum| Maximum | Standardabweichung
-1 90 59 2,10 1,95 2,27 0,073
I-V 90 59 2,58 2,15 2,95 0,175
-V 90 60 0,86 0,35 1,50 0,193
I-111 60 30 1,77 1,10 2,45 0,243
I-V 60 33 2,68 2,00 3,32 0,309
-V 60 34 0,91 0,52 1,52 0,234
-1 40 5 1,35 0,90 2,17 0,574
I-V 40 5 2,65 2,25 3,57 0,536
-V 40 12 1,25 0,62 1,72 0,316
-1 30 5 1,41 0,82 1,92 0,485
I-V 30 7 2,80 2,52 3,10 0,217
-V 30 9 1,37 0,82 1,77 0,338

Die Interpeaklatenzen der Wellen I-lll zeigten bei abnehmender Reizstarke eine

leichte Verkirzung; die Abweichung von dieser Tendenz bei 40 und 30 dB(HL)
beruht auf der kleineren Anzahl von Probanden bei diesen Reizintensitaten.
Hingegen bewegten sich die Interpeaklatenzen der Wellen I-V in einem relativ
konstanten Bereich. Die Interpeaklatenzen der Wellen 1lI-V vergréRerten sich mit

Ansteigen der Reizstarke.

4.2 Ermittlung der Horschwelle

Die Abb.12a-e zeigen das Beispiel einer Mel3reihe zur Ermittlung der Horschwelle
eines adulten normalhérenden Lamas in den Mel3schritten 90 > 60 > 40 > 30 > 20
dB(HL).

Als normalhdrend gilt ein Tier, dessen Potentialkomponenten den in Tab.8 bzw. 13
angefuhrten Normwerten fur die Latenzen bzw. Amplituden der einzelnen

Reizintensitatsstufen entsprechen.
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Abb.12a: Ableitung bei 90dB(HL)

M. =184 Q3@ B3~0 o QT +HAME : CEMILLD #RGE:  *SEF: #DODE: — =%
2TIM.  RATERREEDS CLICK ALTERMHATE MOHAUR. SH i ‘

hl . ,..—\,’ —— .".._,"‘*x-\_\
[y SN T, ‘t,&.‘ - s _“-l.\‘ 'F."".
-"I. il *
'."'._“___..-"-'
2.B080ms 4. 88m & . B8ms 2. 88ms 16, 98ms=
FRESET : 18@8+0; CIUNT 1aaa+«CAL . 9. l:-LIU o |
: . 1~ =LAT. . @.88m= AMP. —~ 8. 80

Abb.12b: Ableitung bei 60dB(HL)
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Abb.12e: Ableitung bei 20dB(HL)

den in Tabelle 15 zusammengefassten Probanden konnte die Hoérschwelle
ermittelt werden. Definitionsgemalf? ist diese bei der Reizlautstarke erreicht, bei der
keine Peaks mehr zu identifizieren sind.
Bei den in dieser Tabelle nicht aufgefihrten 33 der insgesamt 56 untersuchten
normalhdrenden Tiere konnte die Melreihe aufgrund technischer Probleme seitens
des Mel3gerates bzw. der im Feldversuch zur Verfliigung stehenden Stromquelle oder
aber durch ein zu frGhes Ende der schwer zu tberwachenden Narkosetiefe nicht

vollstandig bis in den Horschwellenbereich hinein ausgefihrt werden.
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Tab. 15: Horschwellenwerte der untersuchten Neuweltkameliden in dB(HL)

Proband | Spezies Horschwelle in dB(HL)
23 Lama 12
24 Lama 10
26 Lama 10
25 Alpaka 10
29 Alpaka 10
31 Alpaka 20
32 Alpaka 20
34 Alpaka 20
36 Alpaka 10
37 Alpaka 10
38 Alpaka 10
40 Alpaka 10
41 Alpaka 10
42 Alpaka 10
44 Alpaka 10
46 Alpaka 20
47 Alpaka 20
49 Alpaka 20
28 Alpaka 10
50 Alpaka 10
51 Alpaka 10
52 Alpaka 20
54 Alpaka 10

Die genaue Identifizierung der Probanden anhand ihrer Numerierung ist der
Anhangstabelle A1 zu entnehmen.

Somit kann fur adulte Lamas und Alpakas eine Horschwelle im Bereich von 10-20
dB(HL) als normal angenommen werden.

Es ergaben sich keine signifikanten Unterschiede der Horschwellenwerte beziglich
Geschlecht und Altersgruppe. Die Unterschiede zwischen den Arten Lama und
Alpaka konnten aufgrund der geringen Zahl der auf die Ermittlung der Horschwelle
hin untersuchten Lamas nicht berechnet werden.

Unter den Probanden mit normaler Irispigmentierung wurde kein schwerhoriges oder

taubes Tier gefunden.
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4.3 MelRergebnisse bei Neuweltkameliden mit blauer Irispigmentierung

Fur die Untersuchung wurden Lamas und Alpakas nach dem Merkmal ,blaue
Irispigmentierung” zufallig aus den zur Verfigung stehenden Herden ausgewahlt.
Von den Besitzern aufgrund von Verhaltensauffalligkeiten im Hinblick auf Taubheit
vorselektierte Tiere wurden nicht in die Studie einbezogen.

Das Narkoserisiko rechtfertigte nach Besitzermeinung nicht die Gefahrdung
wertvoller Zuchttiere. Dadurch wurde die Zahl der fir die Untersuchungen
verfigbaren Tiere, vor allem der Vatertiere, stark eingeschrankt. Insbesondere die ftr
die angestrebte Ermittlung des Erbgangs wichtigen Familienstrukturen innerhalb der
Herden muf3ten so weitgehend unbertcksichtigt bleiben.

Insgesamt standen 13 blaudugige Tiere, davon 1 Lama und 12 Alpakas, zur
Messung des Horvermoégens fur die vorliegende Arbeit zur Verfigung. Ein Alpaka
wies einseitig blaue Irispigmentierung auf. Bei diesen Tieren wurde die Horfahigkeit
sowohl des rechten als auch des linken Ohres Uberpriift.

Abb.13 zeigt beispielhaft das Ergebnis der Messung an einem Probanden mit weil3er
Fellfarbe und blauer Irispigmentierung. Bereits bei 90 dB(HL), dem ersten Schritt

einer jeden Mel3reihe, waren hier keine Reizantworten mehr zu generieren.



Ergebnisse 64

H«. EEEE—19«Y : 88—M : @30 @6=HGME : AGUIREE EE =[iGE HSE R
STIN.  PATERIGEDS L ICK ALTERMATE MONALUR.SH :

'1 HBiAms & . B0ms 5. O8ms 8. 08m= 184, =
PRESET : 100@+COUNT ;1808 #CAL. . 8. Gl 1) :
LIRS GRS - MARKER 1 - TRF 1 -LAT. : B.08m= AMP. @, @l

Abb.13: Melergebnis eines tauben Probanden mit blauer Irispigmentierung bei
90dB(HL)

Zwei der untersuchten Alpakas zeigten braune bzw. braun-weil3 gesprenkelte
Fellfarbe mit jeweils hohem WeiRanteil im Bereich des Kopfes bei blauer
Irispigmentierung. Das HoOrvermdgen dieser beiden Probanden entsprach dem
normalhdrender Tiere.

Ein Alpaka mit weiBem Fell und einer blau- sowie einer normalpigmentierten lIris
zeigte ebenfalls beidseitig normales Horvermdgen.

Des weiteren konnte ein Lama mit weil3er Fell- und beidseitig blauer
Irispigmentierung untersucht werden. Dieses Tier wies vdllige Taubheit auf dem
rechten Ohr bei normalem Horvermdgen des linken auf.

Von den 10 untersuchten Alpakas mit weil3er Fell- und blauer Irispigmentierung
waren 7 beiderseits taub, 3 beiderseits normalhérend.

Tabelle 16 fal3t die beschriebenen Befunde zusammen.
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Tab. 16: Horvermdgen der untersuchten Tiere in Abh&ngigkeit von Fellfarbe und

Irispigmentierung

Horvermoégen taub normalhoérend einseitig taub
Fellfarbe weild [pigmentiert| weild | pigmentiert| weil3 |[pigmentiert
blaue 7 3 2 1
Irispigmentierung

normale 14 35

Irispigmentierung

1 blaue u. 1 1

normalpigmentierte

Iris

Das in Abb. 14 zu betrachtende Alpaka-Fohlen der Forschungsstation Quinsachata,
Puno, Perd, konnte zwar aus technischen Grinden nicht mittels objektiver
Stammhirnaudiometrie auf sein Hérvermogen hin untersucht werden, jedoch legt die
fehlende Ausrichtung der Ohrmuschel in Richtung Schallquelle auf der Seite des
Auges mit blauer Irispigmentierung den Schlul3 nahe, dal3 auf dieser die Horfahigkeit

zumindest eingeschrankt ist.
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Abb.14: Alpaka-Fohlen mit einer blau und einer normal pigmentierten Iris

(Forschungsstation Quinsachata, Puno, Peru)

Tabelle 17 zeigt den Versuch der Rekonstruktion von Familienstrukturen der Tiere
des Coolaroo Alpaca Stud, Mittagong, Australien, die zur Untersuchung des
Horvermoégens zur Verfigung gestellt wurden. Da die Ermittlung der AEPs aufgrund
des Narkoserisikos nur in begrenztem Mal3e méglich war, konnen so zumindest Fell-
bzw. Irispigmentierung der Elterntiere wie der Nachkommen — soweit hachvollziehbar
- in die Bewertung eingebracht und Vermutungen hinsichtlich des
Vererbungsmodus dieser Merkmale angestellt werden.

Fettgedruckt wurden in Tabelle 17 die Tiere hervorgehoben, bei denen die Messung

des Horvermogens moglich war.
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Hinsichtlich des Merkmals der blauen Irispigmentierung ist festzustellen, dal3 aus der
Paarung zweier blauéugiger Elterntiere (M48/776) ein blauaugiger Nachkomme
(R17) hervorging.

Zeigte ein Elterntier normale, das andere blaue Irispigmentierung, so waren die
entsprechenden Nachkommen in zwei Fallen blaudaugig (R7; R12), in drei Fallen
(U39; 24019; U54) wiesen sie dunkle Irispigmentierung auf.

Aus 11 Paarungen von Elterntieren mit jeweils dunkler Irispigmentierung resultierten
Nachkommen mit ebenfalls dunkler Irispigmentierung.

Die vier Elternpaare mit jeweils normaler Irispigmentierung (170/63YT; P288/G179;
L221/89WT,; Menzies/78YT), deren Nachkommen blauéaugig waren (R65; T2; 22874,
T77), missen zumindest Anlagetrager dieses Merkmals sein.

Bezlglich der Fellfarbe ist anzumerken, dal3 bei den in Tabelle 17 aufgeflhrten
Tieren aus der Paarung zweier pigmentierter Elterntiere in zwei Fallen weil3e
Nachkommen (24013; R40), in funf Fallen pigmentierte Nachkommen hervorgingen.
Wurden jeweils ein Elterntier mit pigmentiertem und eines mit weiRem Fell gepaart,
so waren zwei der daraus entstehenden Nachkommen pigmentiert, neun weil3.
Waren beide Elterntiere weil3, resultierte in vier Fallen ein weiler, in zwei Féllen ein
pigmentierter Nachkomme.

Bei 11 der in Tabelle 17 aufgelisteten Tiere war wei3es Fell in Kombination mit
blauer, bei 16 Tieren mit dunkler Irispigmentierung zu finden.

Der Horstatus der Vatertiere konnte nicht Gberprift werden.

Von den vier Muttertieren, bei denen das Horvermdgen untersucht werden konnte,
zeigte eines blaue Irispigmentierung bei weiliem Fell (Q43); bei diesem Tier konnte
Taubheit diagnostiziert werden. Der aus der Paarung mit einem Hengst mit normaler
dunkler Irispigmentierung, weilRem Fell und unbekanntem Horstatus (ElI Jefe)
entstandene Nachkomme (U39) war ebenfalls weil3 bei normaler Irispigmentierung
und normalem H6rvermogen.

Ein weiteres blaudugiges Muttertier mit pigmentiertem Fell bei geringen Weil3anteilen
(776) zeigte normales HoOrvermdgen. Aus der Paarung mit einem weil3en,
blaudugigen Vater mit unbekanntem Horstatus (M48) ergab sich ein weil3er,
blauaugiger und tauber Nachkomme (R17).
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Ein normalhdrendes Muttertier mit pigmentiertem Fell und normaler dunkler Iris (P29)
produzierte in der Paarung mit einem weil3en, blaudugigen Vater (M48) einen
weil3en, normalhérenden Nachkommen mit blauer Irispigmentierung (R12).

Der aus der Paarung eines Muttertieres mit pigmentiertem Fell und dunkler Iris
(G179) und eines Hengstes mit pigmentiertem Fell und dunkler Iris (P285)
hervorgegangene Nachkomme (T2) war blauaugig, pigmentiert und normalhérend.
Die Kombination der Merkmale ,blaudugig” und ,taub® trat bei den in Tabelle 17
aufgefuhrten Tieren in funf Fallen auf, die Kombination ,blaudugig” und ,hérend in
vier.

Die Merkmalskopplung ,weil3“ und ,taub“ war bei funf Tieren, die Kombination ,weif3*
und ,hdrend” bei neun Tieren zu beobachten.

Ein gleichzeitiges Auftreten der drei Merkmale ,weil3", ,blaudugig” und ,taub“ war in
funf Fallen festzustellen, und dreimal war die Kombination ,weil3", ,blaudugig“ und

Lhorend” vorzufinden.
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5. Diskussion

Die vorliegende Arbeit hatte zum Ziel, das Hérvermégen von Lamas und Alpakas
normaler Iris-und Fellpigmentierung mittels akustisch evozierter Potentiale (AEP) zu
untersuchen und die Hoérschwelle zu ermitteln. AnschlieBend sollte speziell das
Horvermogen von Neuweltkameliden mit blauer Irispigmentierung betrachtet werden,
um das bei anderen Tierarten bereits beschriebene Phanomen der Korrelation von
blauer Irispigmentierung, weilRer Fellfarbe und Taubheit nun bei Neuweltkameliden —
gegebenenfalls einschlie3lich des zugrundeliegenden Erbgangs — abzukléaren, auch
im Hinblick auf seine Tierschutzrelevanz.

Aufgrund der stark eingeschréankten Zahl der zur Untersuchung zur Verfiigung
stehenden Tiere konnte insbesondere die (gezielte Untersuchung von
Familienstrukturen sowie Probanden mit blauer Irispigmentierung nur in reduziertem
Mal3e durchgefihrt werden.

Im folgenden werden die ermittelten Ergebnisse besprochen.

5.1 Ableitungsparameter

5.1.1 Wellenmuster

Die vier bis fluinf Peaks, die bei den domestizierten Neuweltkameliden Lama (Lama
glama) und Alpaka (Lama pacos) bei der Ermittlung friher akustisch evozierter
Potentiale (FAEP) abgeleitet werden kdnnen, sind so oder ahnlich auch beim
Menschen (MAURER, 1993; BUETTNER, 1996), beim Hund (KAY et al., 1984,
MARSHALL, 1986; KNOWLES et al., 1988; MUNRO und COX, 1997), bei der Katze
(COULTER et al., 1980; KELLER, 1997; KRAUS, 1997), beim Rind (STRAIN et al.,
1989), beim Pferd (ROLF et al., 1987), beim Kaninchen (ROMANI et al., 1991) und
weiteren Spezies zu generieren.

Beim Menschen als typische Normvariante beschrieben (BUETTNER, 1996), ebenso
beim Rind beobachtet (STRAIN et al., 1989), findet man die Verschmelzung von
Welle IV und V zu einem Komplex auch bei den hier untersuchten
Neuweltkameliden. Eine deutliche Trennung in Welle IV und V war bei keiner der

durchgefiihrten Ableitungen zu erkennen.
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Dieses Phanomen kdnnte durch die etwa gleiche Leitungszeit der Reizantworten aus
den Welle IV bzw. V zugeschriebenen Horbahnabschnitten im Bereich des
Lemniscus lateralis bzw. Colliculus inferior zu erklaren sein.

Welle V ist bei allen genannten Spezies die letzte sichtbare Reizantwort bei
kontinuierlich sinkender applizierter Reizintensitat; Welle | (bzw. Welle Il bei der
Katze (KRAUS, 1997)) ist in der Regel als erste nicht mehr zu generieren, gefolgt
von Welle Ill, was einen Analogieschluld auf die annahernde Gleichheit des Verlaufes
der Horbahn bei diesen Tieren zulaft.

Auch in der veterinarmedizinischen Fachliteratur (WITTKE, 1987; SEIFERLE, 1992;
PIERAU, 2000) wird der Verlauf der Horbahn so beschrieben wie in der
humanmedizinischen (MAURER, 1993; BUETTNER, 1996) und nicht auf tierartliche
Unterschiede verwiesen, so dal3 sich die aus der Humanmedizin Ubernommene
Nomenklatur und Interpretation der Ableitungen auf die Ahnlichkeit von Wellenmuster
sowie Latenzen und Amplituden stitzt.

Diese kann aufgrund der Ahnlichkeit der Ableitungen auch auf Neuweltkameliden

angewendet werden.

5.1.2 Latenzen, Amplituden und Interpeaklatenzen

Die bei den untersuchten Neuweltkameliden erfal3ten Latenzen und Amplituden der
Reizantworten verhielten sich wie physiologisch zu erwarten: Eine Verringerung der
Intensitat der Clicks fuhrte zu einer Zunahme der Latenzen bei gleichzeitiger
Verkleinerung der Amplituden, d.h. die Reaktionszeit nahm zu, die Auspragung der
Reaktion verringerte sich, denn eine geringere Schallintensitat fuhrt zu einer
abnehmenden Haufigkeit von Aktionspotentialen in der leitenden Nervenfaser, einer
selteneren Rekrutierung von benachbarten Nervenfasern und damit zu einer
Verlangsamung der Informationsweiterleitung (SILBERNAGL u. DESPOPOULOS,
1991).

Genauer betrachtet wurden die Latenzen der einzelnen Potentialkomponenten.
Beziiglich der Signifikanzen der Einflul3faktoren Art, Geschlecht und Altersgruppe auf
die Merkmale Welle I, Welle 11l und Welle V ergab sich ein recht inhomogenes Bild,
was u.U. in der unterschiedlichen und teilweise zu geringen Anzahl an Tieren bzw.

an verwertbaren Melschritten begrindet liegen mag, einerseits physiologisch
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bedingt durch das naherungsweise Erreichen des Horschwellenbereiches,
andererseits durch technische oder durch Muskelbewegungen in der Aufwachphase
hervorgerufene Storpotentiale zu erklaren.

Ein signifikanter EinfluR des Geschlechts auf das Horvermdgen - bewertet anhand
der Latenzen - liel3 sich fur die untersuchten Lamas und Alpakas weitgehend
ausschliel3en. Dies deckt sich mit den Erkenntnissen von MAURER (1993) am
Menschen und von GREIBROKK (1994) am Dalmatiner. STOCKARD et al. (1979)
hingegen fanden bei Frauen eine gegentber Mannern verkirzte Latenz von Welle I,
was durch die durchschnittlich kleineren Schadeldimensionen der Frau erklart wird.
Eine zu erwartende mit fortgeschrittenem Alter zunehmende Reduktion des
Horvermogens wie sie aus der Humanmedizin bekannt ist (Presbyacusis) und die
sich in einer Zunahme der Latenzen gegenuber Normalhdrenden zeigt (BUETTNER,
1996), lafkt sich aus den vorliegenden bei Neuweltkameliden gewonnenen Daten
nicht ableiten (Kap. 4.1.2, Tab. 9). Moglicherweise ist das Hochstalter der
untersuchten Tiere, 13 Jahre, sowie die Tierzahl in den entsprechenden
Altersgruppen nicht ausreichend, um die im Alterungsprozel3 zu erwartenden Defizite
der Horfahigkeit offenzulegen. Eine insbesondere im Vergleich zum Menschen
geringere Larmexposition der Tiere konnte sich positiv auf das Ho6rvermdgen
ausgewirkt haben.

Nach MAURER (1993) hingegen sind im Falle eines normalen Hoérvermégens nach
Erreichen der Ableitungswerte eines Erwachsenen auch im hdheren Alter keine
signifikanten Veranderungen im Bild der AEPs zu erwarten. Lediglich wahrend des
Maturationsprozesses bei Neugeborenen und im Kindesalter seien signifikante
Veranderungen festzustellen.

Der jungste der Probanden war zum Zeitpunkt der Messung drei Monate alt. Dessen
Mel3ergebnis wies im Vergleich zu dem alterer Tiere keine Unterschiede bezuglich
Wellenmuster, Latenzen- und Amplitudenwerten auf, woraus zu folgern ist, dal3 der
Entwicklungsprozel3 der Hororgane spatestens zu diesem Zeitpunkt abgeschlossen
sein muf3. Nach STRAIN (1999) sind bei Hunde- und Katzenwelpen vergleichsweise
bereits im Alter von 40 Tagen akustisch evozierte Potentiale wie beim adulten Tier zu

generieren.
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In einer weiterflhrenden Untersuchung koénnte durch gezielte Messungen an
Neonaten und Jungtieren verschiedener Altersstufen der zeitliche Ablauf des
Maturationsprozesses der Horbahn bei Neuweltkameliden bestimmt werden.

Die bezuglich der Arten Lama und Alpaka sich ergebenden Unterschiede sind bei
90dB(HL), der Reizintensitat, bei der die Zahl der verwertbaren Messungen am
groldten war, stets signifikant. Das unklare Bild, das sich bei den anderen
Reizintensitatsstufen zeigt, ist moglicherweise wiederum auf die bei diesen aus
bereits genannten Griinden geringeren Tierzahlen zurickzufuhren.

Grundsétzlich ist aber anhand der Latenzen ein geringflgig besseres Horvermogen
der Alpakas gegenuber Lamas festzustellen.

Maoglicherweise hatte der unterschiedliche Verwendungszweck der beiden Spezies
Einflul3 auf den Grad ihrer Domestikation: So wurde nach GAULY et al. (1997b) beim
Lama aufgrund seiner Funktion als Transporttier und Fleischlieferant vornehmlich auf
Umganglichkeit selektiert, beim Alpaka als Wollieferanten hingegen sei die Bindung
an den Menschen wesentlich geringer. Eventuell hat sich dadurch bei letzterem ein
besseres Horvermdgen als Vorteil bei Feindvermeidung bzw. Fluchtverhalten im
Laufe des Domestikationsprozesses erhalten. Auf3erdem ist bei Alpakas nach
FOWLER (1998) die innerartliche Kommunikation durch Laute, die besonders bei der
Haltung auf weitraumigem Geléande, wie sie im siUdamerikanischen Altiplano
praktiziert wird, von groRer Bedeutung ist, ausgepragter als bei Lamas, vor allem in
Herdenverbanden mit hohem Sozialisierungsgrad.

Fur die Differenzen im Horvermdgen der beiden Spezies spielt vielleicht auch die
unterschiedliche Abstammung von Guanako (Lama) bzw. Vikunja (Alpaka) eine Rolle
(HIENDLEDER u. KESSLER, 1997).

Die Interpeaklatenzen (IPL) werden - neben den absoluten Latenzwerten — vor allem
fur die Diagnostik von Krankheitsbildern herangezogen. Bei Lasionen im rezeptiven
Bereich bzw. Hirnstamm kann neben einer absoluten Latenzzunahme auch eine
Verlangerung der Leitzeit korrespondierender Wellen beobachtet werden (MAURER,
1993). In der Humanmedizin wird bei abnehmender Reizintensitat aul3er der
Verschiebung samtlicher Wellen in Richtung hoherer Latenzen auch eine leichte
Verkirzung der Interpeaklatenz I-V und eine starkere Verkirzung der Interpeaklatenz
I-111 als normal beschrieben (BUETTNER, 1996), bei MAURER (1993) sind die Werte
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der IPL I-V relativ konstant, die IPL I-lll ist ebenfalls leicht verkurzt, die IPL IlI-V nach
Angaben von BUETTNER (1996) vergrof3ert. In einer Untersuchung an Katzen
hingegen stellt KRAUS (1997) keinerlei Verdnderung der Interpeaklatenzen bei
abnehmender Reizintensitéat fest.

Die IPL I-lll der hier untersuchten Neuweltkameliden zeigte ann&hernd die von
BUETTNER (1996) beschriebene Verkirzung bei abnehmender Reizstarke. Die
geringe Abweichung von dieser Tendenz bei 40 und 30 dB(HL) ist durch die
geringeren Tierzahlen in diesem hdrschwellennahen Bereich zu erklaren.

Beziglich der IPL I-V verhielten sich die Werte in der vorliegenden Arbeit wie nach
den Angaben von MAURER (1993). Daraus ergab sich automatisch die
VergréRerung der IPL 111-V.

Somit kann anhand der Bewertung der Latenzen und Interpeaklatenzen
angenommen werden, dald die in der vorliegenden Studie untersuchten

Neuweltkameliden zum Zeitpunkt der Messung hdrgesund waren.

Es konnten in der vorliegenden Arbeit Normwerte fir die Latenzen,
Interpeaklatenzen und Amplituden der FAEPs bei Lama und Alpaka ermittelt werden,
so dalR auf deren Basis Veranderungen einzelner Potentialkomponenten, wie etwa
Latenzverzogerungen, zur Kklinischen Nutzung herangezogen werden koénnen,
beispielsweise zur Lokalisation oder Diagnose audiologischer Defekte im Verlauf der
Horbahn.

Grundsatzlich erweisen sich die aus der Humanmedizin Ubernommenen akustisch
evozierten Potentiale als probates Mittel zur objektiven Prufung des Horvermdgens
beim Tier; jedoch muf3 die Tauglichkeit der portablen Mel3systeme unter
suboptimalen Bedingungen im Feldversuch noch perfektioniert und ihre Anfalligkeit
gegenuber Storfaktoren - wie etwa instabile Spannungsverhéltnisse oder Stérungen
bedingt durch weitere im Untersuchungsraum betriebene elektrische Geréate -

reduziert werden.
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5.2 Horschwelle

Die Entwicklung der Amplitude von Welle V wurde fur die Bestimmung der
Horschwelle herangezogen: Die Reizintensitat, bei der auch Welle V nicht mehr
abzuleiten war, markierte das Erreichen der Horschwelle, die bei Lamas und Alpakas
in einem Bereich von 10-20dB(HL) angesiedelt werden konnte.

Im Vergleich zu den ebenfalls in dB(HL) angegebenen Horschwellenwerten anderer
Spezies, wie sie in Kapitel 2.2.2.3.3 aufgeflhrt sind, zeugt dies von einem besonders
gut ausgebildeten Horvermégen der domestizierten Neuweltkamelidenarten. In
einem vergleichbaren Bereich liegt das Horvermogen des Hundes (KAY et al., 1984,
MUNRO und COX, 1997).

Maoglicherweise spielt das Horvermogen in freier Wildbahn zur Wahrnehmung von
Feinden oder zur innerartichen Kommunikation eine noch bedeutendere Rolle als
bei anderen Tierarten, eine Féahigkeit, die sich im Laufe der Domestikation bewéhrt
und erhalten haben kénnte, besonders durch die Haltung in groRen Bestdnden auf
weitraumigem Geléande, wie etwa im stiidamerikanischen Andenhochland.

Durch die geringere Bindung an den Menschen kénnte der Grad der Domestikation
bei Neuweltkameliden insgesamt weniger fortgeschritten sein als beispielsweise die
des Pferdes, das deutlich hohere Hoérschwellenwerte aufweist (MARSHALL, 1985;
ROLF et al., 1987).

Das Resultat der Neuweltkameliden bei der Horschwellenuntersuchung wird
eventuell auch durch die Tatsache unterstitzt, dal3 das Frequenzspektrum des
Mel3gerates (300-3000 Hz) das der Lamas und Alpakas besonders gut abdeckt.

5.3 Blauaugige Tiere

Die untersuchten Tiere mit Fell- und Irispigmentierung wiesen alle normale
Horschwellenwerte auf, es konnten unter diesen weder taube (Horschwelle
>90dB(HL)) noch schwerhdorige Tiere gefunden werden.

Hingegen waren bei den 11 Probanden mit blauer Irispigmentierung und weil3em Fell
7 Tiere beidseitig, eines einseitig taub. Dies stltzt die Hypothese einer Korrelation
von Pigmentierungsanomalien und Taubheit, wie sie bei zahlreichen Spezies

bekannt ist (Kap. 2.1.4). Auch der Grad der Depigmentierung scheint fur den
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Auspragungsgrad der Defizite im HOoOrvermoégen eine Rolle zu spielen: Alle
untersuchten Tiere mit weiBem Fell und normaler Irispigmentierung zeigten keine
Beeintrachtigung des Horvermogens, ebensowenig wie die beiden Probanden mit
blauer Irispigmentierung bei pigmentiertem Fell mit geringen Weil3anteilen.
Vermutlich ist auch bei Neuweltkameliden die Assoziation von Taubheit und
Pigmentierungsanomalien auf einen Melanozytenmangel zurlickzufiihren, der wie bei
anderen Spezies eine fehlerhafte Entwicklung und Funktion des Innenohres zur
Folge zu haben scheint. Die Hypothese von DEOL (1967/1970b) zugrunde gelegt,
nach der Melanozyten wie neuronale Strukturen aus der Neuralleiste stammen und
zu einem bestimmten Zeitpunkt der Embryonalentwicklung durch ein oder mehrere
~Schadgene” beeintrachtigt werden, kann fir Neuweltkameliden ein dem anderer
Tierarten analoger Verlauf der Embryonalentwicklung angenommen werden.

In einer weiterfihrenden Studie sollte das Innenohr von Neuweltkameliden mit und
ohne Pigmentierungsanomalien vergleichend histologisch auf Melanozytengehalt
sowie Ausprdgung und Grad mdglicher Degenerationen von Innenohrstrukturen,
insbesondere der Stria vascularis, Uberprift werden. Derartige Untersuchungen
waren im Rahmen der vorliegenden Arbeit nicht méglich.

Beziiglich des Vererbungsmodus* der Pigmentierungsanomalien und der damit meist
einhergehenden Taubheit bei Lamas und Alpakas lassen sich anhand des hier
untersuchten Tiermaterials nur Hypothesen aufstellen.

Es konnten keine Vatertiere und wenige miteinander verwandte Tiere auf ihr
Horvermogen gepruft werden.

Da somit die gezielte Untersuchung gréRRerer Familienstrukturen nicht méglich war,
kann auf der Grundlage der in Tabelle 17 zusammengestellten Daten von Tieren des
Coolaroo Alpaca Stud, Mittagong, Australien, lediglich der Versuch unternommen
werden, einen Vererbungsmodus der blauen Irispigmentierung bzw. der weil3en
Fellfarbe zu rekonstruieren.

Maglicherweise liegt dem Merkmal ,blaue Irispigmentierung” ein rezessiver Erbgang
gemal den Mendelschen Gesetzen zugrunde: Bei den in Tabelle 17 aufgefihrten
Elterntieren und Nachkommen resultierte aus der Paarung zweier blauaugiger
Elterntiere (Merkmalstrager) ein blaudugiger Nachkomme (Merkmalstrager).

Die 3 Elternpaare mit jeweils normaler Irispigmentierung, deren Nachkommen

blaudugig waren, missen zumindest Anlagetrager sein.
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Zeigte ein Elterntier normale, das andere blaue Irispigmentierung, so wiesen alle hier
betrachteten Nachkommen dunkle Irispigmentierung auf. Dabei kann allerdings nicht
ausgeschlossen werden, dal3 das Elterntier mit dunkler Irispigmentierung wie auch
ein Teil der Nachkommen immerhin Anlagetrager der blauen Irispigmentierung sind.

Somit widerspricht aus dem vorhandenen Datenmaterial keine Paarung der
Hypothese eines rezessiven Vererbungsmodus der blauen Irispigmentierung. Die
Theorie eines dominanten Erbgangs flr die blaue Irispigmentierung ist nicht haltbar.

Um die Rein- oder Mischerbigkeit eines Individuums bezuglich der blauen
Irispigmentierung  festzustellen, ist eine Testkreuzung erforderlich. So sind
beispielsweise die zu prifenden potentiell heterozygoten Nachkommen (F;) mit
dunkler Irispigmentierung mit dem homozygot rezessiven, also blauaugigen Elter (P)
rickzukreuzen; ergeben sich daraus dunkel- und blaudugige Nachkommen im

Verhaltnis 1:1, sind die gepruften Tiere tatsachlich heterozygot.

Bezlglich der Fellpigmentierung bei Lama und Alpaka ist bekannt, daf? Einfarbigkeit
tber Scheckung und komplettes Weil3 Uber Farben dominiert (GERKEN, 1997). Die
in Kapitel 4.3 und Tabelle 17 beschriebenen Befunde unterstreichen diese Theorie.
Innerhalb der in Tabelle 17 aufgefihrten Population wiesen von insgesamt n = 54
Tieren 27 das Merkmal ,weil3e Fellfarbe* auf. Steht nun W fiir dominantes ,Weif3"
und p fir ,pigmentiert* (rezessiv), so waren den 27 weil3en Tieren die Genotypen
WW oder Wp zuzuordnen, die phanotypisch nicht zu differenzieren sind; die tbrigen
27 Tiere mit pigmentiertem Fell wiesen dann den Genotyp pp auf. Befindet sich die
genannte Population im Gleichgewicht, kann anhand der Hardy-Weinberg-Regel die
erwartete Frequenz q des rezessiven Allels p ermittelt werden: Da np, = g°>*n,istq=
Vnpp: N . Im vorliegenden Fall ist also g = 0,7.

Fur die erwartete Anzahl von Tieren der Genotypen WW und Wp gilt:

Nww und wp = (p® + 2pq) * n, wobei p = 1-q. Demnach ist p = 0,3.

Fur die Gleichgewichtsstruktur der Genotypen WW, Wp und pp gilt:

WW : Wp : pp = p?: 2pq : §°

Fur die Neuweltkamelidenpopulation aus Tabelle 17 ware somit beziglich der
Fellfarbe folgende Genotypfrequenzverteilung zu erwarten:

WW :Wp:pp= 0,09:0,42:0,49 =9% :42% : 49%
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Beziglich des Vererbungsmodus’ der Taubheit lassen sich keine Hypothesen
aufstellen, da der Horstatus der hier zu betrachtenden Vatertiere stets unbekannt ist.
Anhand der in Kap. 4.3 dokumentierten Daten kann jedoch die These von FOWLER
(1998) bestéatigt werden, wonach nicht alle wei3en Tiere mit blauer Irispigmentierung
stets taub sind, ebensowenig wie blaudugige Tiere mit pigmentiertem Fell.

Die auller der australischen Population (Tab. 17) untersuchten Tiere
hinzugenommen (Tab. 16), &3t sich des weiteren feststellen, daf3 bei 7 von 11
blaudugigen weilien Probanden beidseitige Taubheit (d.h mit einer Pravalenz von
63,6%), bei einem einseitige Taubheit vorlag und lediglich 3 blaudugige weil3e Tiere
beidseitig normalhérend waren. Diese Pravalenz entspricht in etwa der von 64,9%
bei blauaugigen weilen Katzen (BERGSMA u. BROWN, 1971); MAIR (1973)
hingegen ermittelt an den von ihm untersuchten blaudugigen wei3en Katzen eine
Pravalenz der Taubheit von 83%, ROBINSON (1991) in einer weiteren Studie jedoch
lediglich von 39%.

AulRerdem war Taubheit bei den in der vorliegenden Arbeit untersuchten
Neuweltkameliden als Haplotyp ausschlief3lich in Kombination mit weil3em Fell und
blauer Irispigmentierung zu finden, wie dies auch von ROBINSON (1991) und HEID
et al. (1998) bei der Katze beschrieben wird. Dies unterstreicht die Hypothese einer
Kopplung von Pigmentierungsanomalien und kongenitaler Taubheit auch bei
Neuweltkameliden.

Es liel3e sich nun in Anlehnung an die Theorie von BERGSMA und BROWN (1971)
und auch ROBINSON (1991) fiur die Katze, nach der ein autosomal dominantes Gen
W vollstandige Penetranz in der Produktion weil3er Fellfarbe und unvollstandige
Penetranz in der Verursachung von Taubheit und blauer Irispigmentierung zeigt, fur
Neuweltkameliden ein ahnlicher Vorgang vermuten, da auch bei diesen Taubheit an
das gleichzeitige Auftreten von weil3er Fellfarbe und blauer Irispigmentierung
gebunden zu sein scheint.

Ebenso liel3e sich die Hypothese von STRAIN (1992b) fur den Dalmatiner, wonach
zwei rezessive Taubheitsgene unvollstdndiger Penetranz oder ein polygenes
Geschehen fur Taubheit und Pigmentierungsanomalien verantwortlich sein kdnnten
(s. Kap. 2.1.4.2), auf Neuweltkameliden tGbertragen.

Die von GREIBROKK (1996) aufgestellte Vermutung Uber die Kombination eines

dominanten Hearing-Related-Defect-Gens mit einem rezessiven Pigmentation-Fault-
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Gen beim Dalmatiner erscheint fur Neuweltkameliden nicht plausibel, da nicht bei
allen Tieren mit Pigmentanomalien Taubheit auftritt.

Ahnlich wie in der Hypothese von JURASCHKO (2000) fur den Dalmatiner, kénnte
jedoch auch bei Lamas und Alpakas eine Mutation des fur die Fellpigmentierung
zustandigen Gens vorliegen, in deren Folge blaue Irispigmentierung und Taubheit
auftreten. Liegt keine Mutation vor, waren die betreffenden Tiere weil3 bei dunkler Iris
und normalem Horvermogen.

Da fur die vorliegende Arbeit jedoch nicht ausreichend Familienmaterial zur
Verfugung gestellt werden konnte, bleibt der Erbgang fur Taubheit in Verbindung mit
Pigmentierungsanomalien bei Neuweltkameliden offen.

In einer Folgestudie koénnten sich aus der Untersuchung des HOrvermdgens
entsprechender Nachkommengruppen von Merkmals-, Anlage und
Nichtanlagetragern der blauen Irispigmentierung und gezielter Ruckkreuzung dieser
Nachkommen Hinweise auf den Vererbungsmodus des Defektes ergeben.

Jedoch besteht auch bei den anderen beschriebenen Tierarten noch reichlich
Aufklarungsbedarf bezlglich des Erbgangs bzw. mdglicher Kandidatengene fiur die
mit Pigmentanomalien einhergehende Form der Taubheit. Die beschriebenen
Kenntnisse uber entsprechende Genloci bei Maus und Mensch (Kap. 2.1.4.1 und
2.1.4.6 ) zeugen von reger Forschungstatigkeit auf diesem Gebiet.

5.4 Tierschutzrelevanz des Defektes

Tierzuchterische MalRnahmen kénnen der Evolution und somit der Ausmerzung
genetischer Defekte innerhalb einer Population entgegenstehen; daraus folgt
wiederum die Notwendigkeit eines Einwirkens der Tierzucht im Sinne des
Tierschutzes, d.h. zur préaventiven Vermeidung oder rickwirkenden Eliminierung
solcher Defekte aus einer Zuchtpopulation.

Somit ergibt sich Handlungsbedarf auch fiir den in der vorliegenden Arbeit relevanten

Defekt der kongenitalen Taubheit in Verbindung mit Pigmentierungsanomalien.

Da zum gegenwartigen Stand der Untersuchungen zumindest angenommen werden
kann, daR die Paarung von Merkmals- oder Anlagetragern der blauen

Irispigmentierung insbesondere in Verbindung mit weiRer Fellfarbe mit deutlich
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erhohtem Risiko zur Entstehung tauber Nachkommen fuhren kann (Tab. 17), kommt
dem Defekt Tierschutzrelevanz nach dem in Kapitel 2.1.5 vollstandig zitierten 811b
des Tierschutzgesetzes zu, in Anlehnung an die diesbeziglich geschilderten
Beschlusse bei Hund und Katze, wonach das Gehor als Organ flir den artgeméafen
Gebrauch einzustufen ist.

Die Bedeutung des HOrvermdgens fur domestizierte Neuweltkameliden in
Gruppenhaltung in der Obhut des Menschen scheint zwar angesichts der im
Vergleich zum Leben in freier Wildbahn deutlich geringeren Bedrohung durch Feinde
reduziert; die innerartliche Kommunikation kann durch die Herdendynamik
ausgeglichen werden.

Folgeuntersuchungen tber den Einflul? des Horvermdgens auf Verhaltensparameter
solliten jedoch Kklaren, inwieweit das Wohlbefinden der domestizierten
Neuweltkameliden durch dessen Beeintrachtigung tatséachlich reduziert wird.

Bei den wildlebenden Kamelidenarten Vikunja und Guanako wirde der Defekt
Taubheit vermutlich durch naturliche Selektion ausgemerzt.

Die blaue Irispigmentierung ist allenfalls fir das Leben im sudamerikanischen
Andenhochland angesichts der hohen UV-Belastung von Nachteil, es wird Uber
Schneeblindheit und haufiger auftretende Karzinombildungen im Bereich des Auges
berichtet, jedoch fehlt eine wissenschatftliche Abklarung (FOWLER, 1998).

Dennoch deuten Urteile wie das in Kapitel 2.1.5 beschriebene per Beschlul3 des AG
Kassel erlassene Zuchtverbot weiRer Perserkatzen in Kenntnis des
Taubheitsdefektes (SCHIWY, 2000), Expertengutachten wie von WEGNER (1997),
die ein Zuchtverbot fur Trager des Merle-Gens nahelegen oder Richtlinien etwa der
FCl (Standard Nr. 153, 14.4.1999; http://www.dalmatiner.de/fci_dal.htm), die
Taubheit beim Dalmatiner zum zuchtausschlieBenden Faktor erklart, des 1.
Deutschen Edelkatzenziichterverbandes (1995) oder der Fédération Féline
Internationale (1996), die tauben weif3en Katzen die Zulassung zur Zucht untersagen
(zitiert nach KELLER, 1997) eine Orientierung der Rechtsprechung hin zum
Zuchtverbot an.

Auch fur Neuweltkameliden ist die Prufung des Horvermdgens anhand der friihen
akustisch evozierten Potentiale zumindest bei blaudugigen weil3en Tieren indiziert,
da die Wahrscheinlichkeit des Vorliegens von Taubheit bei dieser

Merkmalskombination deutlich erhéht und eine eindeutige Diagnose der
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Innenohrschaden allein  aufgrund des Phanotyps nicht maodglich ist. Ein
Zuchtausschluf3 der betroffenen Tiere ist nahezulegen.

Primares Ziel weiterfihrender Untersuchungen muf3 jedoch die Klarung des
Vererbungsmodus der kongenitalen Taubheit in Verbindung mit
Pigmentierungsanomalien sein, auf dessen Basis konkrete
Anpaarungsempfehlungen zur Vermeidung des Defektes innerhalb der Population

gegeben werden kdnnen.
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6. Zusammenfassung

In der vorliegenden Arbeit wurde das Horvermdgen von Neuweltkameliden (Lama
glama und Lama pacos) mittels der objektiven MelRmethode akustisch evozierter
Potentiale (AEP) untersucht und die Hoérschwelle bestimmt.

Besondere Beachtung fanden dabei Tiere mit blauer Irispigmentierung, um die
Hypothese einer Kopplung dieses Merkmals mit Taubheit und weiRer Fellfarbe, wie
sie bei anderen Spezies beschrieben wurde, zu Uberprifen.

Fur die Studie standen insgesamt 63 Tiere im Alter von 1-13 Jahren zur Verfiigung,
13 davon mit beidseitig, eines mit einseitig blauer Irispigmentierung. Die Tiere
wurden unter vergleichbaren praxisublichen Bedingungen gehalten.

Die Ausfuhrung der Messungen erfolgte mit Hilfe des portablen MeRsystems
,EPOSYS 4" der Firma SEMANTIK GmbH, Germering, geeicht auf dB(HL).

Um eine maoglichst artefaktfreie Ableitung der akustisch evozierten Potentiale zu
erzielen, war eine Kurznarkose mit 0,4mg/kg Korpergewicht Xylazin und 4,0mg/kg
Korpergewicht Ketamin intramuskular erforderlich.

Die Click-Reize wurden uber Luftleitungskopfhorer zugefiihrt, der Potentialabgriff
erfolgte mittels Nadelelektroden; dabei wurde die differente Elektrode in Hohe des
Mastoids des zu untersuchenden Ohres, die Referenzelektrode am Vertex und die

Erdelektrode median, einige Zentimeter distal der Referenzelektrode appliziert.

Die Latenzen, Amplituden und Interpeaklatenzen der Potentialkomponenten wurden
erfald3t und die Signifikanzen der EinfluRfaktoren Art, Geschlecht und Alter auf die

Latenzen ermittelt.

Bei Neuweltkameliden lie3en sich mittels akustisch evozierter Potentiale vier bis funf
positive Peaks ableiten, wobei die Wellen I, 1l und V reproduzierbar waren, Welle I
inkonstant auftrat und die Wellen IV und V meist zu einem Komplex verschmolzen

waren.

Mit sinkender Intensitat des applizierten Click-Reizes vergrofRerte sich die Latenz der

Potentialkomponenten, die Amplituden wurden kleiner.
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Anhand der Latenzen lieB sich ein fur die meisten betrachteten
Potentialkomponenten signifikant besseres Horvermogen der Alpakas gegenuber
dem der Lamas erkennen; ein signifikanter Einflu@ des Geschlechts auf die
Horfahigkeit bestand nicht.

Das vorhandene Tiermaterial war nicht ausreichend fur die Beurteilung des Effektes

des Alters auf das Horvermdgen.

Die Horschwelle, definiert als die Reizintensitat, bei der gerade keine Reizantworten
mehr generiert werden kdnnen, lag bei Lamas und Alpakas im Bereich von 10 bis 20
dB(HL).

Die MelRRergebnisse der Probanden mit Pigmentierung von Fell und Iris bewegten
sich alle im Bereich der normalen Horschwelle.
Ebenso liel3en alle getesteten Tiere mit weil3em Fell und pigmentierter Iris keinerlei

Abweichung von der normalen Hoérschwelle erkennen.

Sieben der zwolf untersuchten Neuweltkameliden mit blauer Irispigmentierung und
weillem Fell waren beidseitig taub, eines einseitig. Jedoch wurden drei weil3e
blaudugige Tiere mit normalem Horvermogen gefunden.

Zwei blauaugige Tiere mit pigmentiertem Fell zeigten normalen Horstatus.

Ein Alpaka mit einseitig blauer Irispigmentierung wies beidseitig normale Horfahigkeit
auf.

Die mit 63,6% hohe Frequenz an beidseitig tauben Tieren mit weil3em Fell und
blauer Irispigmentierung stutzt die Hypothese einer Assoziation von
Pigmentierungsanomalien mit erblicher Taubheit.

Fur eine Klarung des Vererbungsmodus’ stand kein geeignetes Tiermaterial zur
Verfligung.

Da jedoch auch ohne Kenntnis des genauen genetischen Hintergrunds angenommen
werden darf, dall die Paarung von Anlage- und Merkmalstrdgern mit hoher
Wahrscheinlichkeit zur Entstehung tauber Nachkommen flihren kann bzw. flhrt,
kommt dem Defekt Tierschutzrelevanz im Sinne des 811b TSG zu.
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7. Summary

Auditory function of South American camelids (Lama glama and Lama pacos) was
assessed objectively by means of brainstem auditory evoked response audiometry
(BAER) to test the hypothesis of a correlation between blue eyes, white coat and
deafness as described in many other species.

Hearing levels were also measured.

Sixty-three camelids from 1-13 years of age were available for the study. Thirteen
animals had blue irises, one animal had one blue and one normal iris.

Measurements were made using the portable BAER system ,EPOSYS 4°
(SEMANTIK GmbH, Germering, Germany).

To minimize BAER detection disturbances caused by muscle activities, each camelid
was given a general anaesthetic.

Click stimuli (dB(HL)) were delivered by an insert earphone.

Subcutaneous needle electrodes were placed ipsilaterally at the auricular cartilage
near to the auditory meatus and at the vertex; the ground electrode was located

rostral to the vertex on the midline.

Peak latencies, amplitudes and interpeak latencies were measured and the
significances of the influence factors species, sex and age on the latencies were
determined.

Four to five positive peaks with a high degree of similarity to the BAER of other
species could be detected in South American camelids; waves I, Il and V were
reproducible, wave Il appeared infrequently and waves IV and V generally formed a
complex.

Peak latencies decreased and peak amplitudes increased as stimulus intensity

increased.

Hearing level was defined as the point at which there was no more response to the
click stimulus.
A hearing level of 10 to 20 dB(HL) was regarded as normal in South American

camelids.
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None of the animals with pigmentation of coat and iris showed any degree of hearing
impairment.

Seven of the twelve blue-eyed white animals were bilaterally, one of them was
unilaterally deaf.

However, three blue-eyed white animals exhibited normal hearing ability.

Two blue-eyed animals with pigmented coat did not show any hearing impairment.

All white animals with normal iris pigmentation had normal auditory function; so did

one animal with one normal and one blue iris.

Alpacas generally displayed a better hearing ability than llamas.

Sex had no significant influence on hearing ability.

The number of animals available for the study was insufficient to determine the effect
of age on auditory function.

The high frequency (63,6%) of bilaterally deaf animals with white coat and blue iris
pigmentation supports the hypothesis of a correlation of pigmentation anomalies and
congenital deafness in llamas and alpacas.

The mechanism of inheritance was not elucidated, however, the mating of camelids
carrying the blue-eyed deafness trait, may result in deaf offspring and is therefore
relevant to § 11b of the German law for animal protection.
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Tab. A3: Amplituden der Wellen | und V (in pV)

Nummer |Name/Kennzeichnung dB(HL) I-la V -Va
1 Kleiner 90 1,0 0,3
2 Charly 90 0,5 0,5
3 Amigo 90 0,9 0,8
4 Seppel 90 0,8 0,5
5 Kaspar 90 0,6 1,2
6 Egmont 90 1,3 0,5
7 Wally 90 1,6 0,6
8 Fidel 90 1,2 0,5
9 Aguirre 20 0,8 0,7
10 Quinn 90 1,1 0,7
11 Schwarzenegger 90 0,9 0,4
12 Bella 90 11 0,9
13 Biscuit 90 1,0 0,5
14 Lisa 90 1,2 1,2
15 Silvio 90 14 0,6
16 Rosi 90 0,9 0,8
17 Kishna 90 1,0 11
18 Nora 90 0,8 0,4
19 Betty 90 1,0 0,4
20 Coca 90 1,2 1,0
21 Cocain 90 0,5 0,6
22 Mike 90 1,2 0,5
23 Ranunkula 90 0,6 0,5
24 Mirinda 90 0,8 14
25 Freddy 90 0,7 0,8
26 Camillo 90 0,9 0,4
27 179WT 90 1,8 1,2
28 24010 90 0,7 1,0
29 22891 90 0,4 0,7
30 2287 90 14 0,7
31 R40 90 0,6 15
32 31356 90 1,0 1,0
33 T002 90 1,0 0,6
33 TO02, re. 90 0,5 0,5
34 281 90 3,2 2,3
34 281, re. 90 3,6 3,0
34 281, re., Wdh. 90 3,6 3,0
36 31411 90 1,7 14
37 U39 90 1,2 0,9
38 P29 90 11 1,2
63 37TWT 90 0,7 1,0
39 R12 90 14 0,7
39 R12, re. 90 0,8 11
40 776 90 0,4 1,0
40 776, re. 90 0,5 1,3
41 G179 90 0,9 0,9
42 G201 90 0,3 2,2
43 31389 90 1,8 2,9
44 N506 90 2,3 0,6
45 24019 90 14 14




46 22874 90 1,5 1,1
46 22874, re. 90 1,4 1,6
47 216WTP 90 0,6 1,2
47 216WTP, re. 90 0,7 0,9
48 24017 90 2,4 1,5
49 276RT 90 1,1 0,8
50 236WT 90 0,7 0,7
51 31386 90 1,6 1,2
52 24013 90 1,2 0,5
53 31357 90 1,4 1,3
54 uUs4 90 1,3 0,6
1 Kleiner 60 0,8 0,4
2 Charly 60 0,2 0,2
8 Fidel 60 0,4 0,4
9 Aguirre 60 0,2 0,5
10 Quinn 60 0,5 0,5
11 Schwarzenegger 60 0,1 0,3
12 Bella 60 0,1 0,4
13 Biscuit 60 0,2 0,1
14 Lisa 60 0,3 0,4
15 Silvio 60 0,3 0,4
16 Rosi 60 0,3 0,7
17 Kishna 60 0,8
19 Betty 60 0,3
20 Coca 60 0,2 0,4
21 Cocain 60 0,0 0,2
23 Ranunkula 60 0,0 0,6
24 Mirinda 60 0,1 0,6
25 Freddy 60 0,6
26 Camillo 60 0,5
27 179WT 60 0,4
28 24010 60 0,2 0,7
29 22891 60 0,0 0,7
30 2287 60 0,4 0,5
31 R40 60 0,4
32 31356 60 0,4 0,5
33 T002 60 0,4 0,5
34 281 60 0,5 1,0
34 281, re. 60 0,2 0,9
36 31411 60 0,7 0,6
37 U39 60 0,5
38 P29 60 0,2 0,6
39 R12 60 0,2 0,8
40 776 60 0,3 0,5
40 776, re. 60 0,0 0,9
41 G179 60 0,5 0,6
42 G201 60 0,3 1,6
43 31389 60 0,4 1,2
44 N506 60 0,3
45 24019 60 0,4 1,3
46 22874 60 0,3 0,2
52 24013 60 0,3
8 Fidel 40 0,6




9 Aguirre 40 0,2
10 Quinn 40 0,2
12 Bella 40 0,1 0,4
13 Biscuit 40 0,2
14 Lisa 40 0,8
16 Rosi 40 0,1 0,5
17 Kishna 40 0,1 0,7
18 Nora 40 0,2
20 Coca 40 0,8
21 Cocain 40 0,3
22 Mike 40 0,2
23 Ranunkula 40 0,5
24 Mirinda 40 0,6
25 Freddy 40 0,6
26 Camillo 40 0,3
27 179WT 40 0,4
28 24010 40 0,3 0,3
29 22891 40 0,5
31 R40 40 0,2
32 31356 40 0,1
55 82 40 0,0 0,4
58 Marco 30 0,1 0,2
8 Fidel 30 0,3
12 Bella 30 0,0 0,4
15 Silvio 30 0,2 0,3
23 Ranunkula 30 0,4
25 Freddy 30 0,5
26 Camillo 30 0,4
27 179WT 30 0,0 0,2
29 22891 30 0,2
31 R40 30 0,1
34 281 30 0,3
34 281, re. 30 0,8
36 31411 30 0,2
37 U39 30 0,5
40 776 30 0,0 0,2
41 G179 30 0,1 0,2
42 G201 30 0,6
43 31389 30 0,0 0,2
44 N506 30 0,4
45 24019 30 0,7
46 22874 30 0,1
47 216WTP 30 0,3
48 24017 30 0,4
49 276RT 30 0,3
54 us4 30 0,3
58 Marco 20 0,2
8 Fidel 20 0,2
23 Ranunkula 20 0,2
24 Mirinda 20 0,2
25 Freddy 20 0,1
26 Camillo 20 0,1
36 31411 20 0,1




40 776 20 0,3
41 G179 20 0,3
42 G201 20 0,4
44 N506 20 0,2
50 236WT 20 0,1
51 31386 20 0,5
53 31357 20 0,1 0,3
54 us4 20 0,3
23 Ranunkula 18 0,2
26 Camillo 18 0,2
24 Mirinda 22 0,2
25 Freddy 22 0,4
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