Dédicna hluchota a BAER test

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

Co vlastneé je dédi¢na hluchota

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

PFi¢inou hluchoty je poSkozeni drobnych fasinek, které jsou ve vnitinim uchu uvnitf tzv.
hlemyZzdé rozkmitavany zvukem pfichazejicim pres zevni zvukovod a stfedousi. Jsou tak
vlastné nastrojem prevadeéjicim vinéni vzduchu (kterym je ve skutecnosti kazdy zvuk) na
elektrické impulsy. Ty jsou pak pfenaseny pomoci sluchového nervu do mozku. Poskozeni
fasinek vznika nasledkem degenerace cév, které je vyZivuji. Pro¢ k tomuto dochdzi, nebylo
dosud zcela jednoznacné objasnéno, je vsak stale zifejméjsi, Ze vyznamnou roli v celém
procesu hraji buriky cévnaté vrstvy hlemyzdé, které vznikaji ze stejného zakladu jako
melanocyty (bunky produkujici pigmenty zpUsobujici zbarveni kliZe a srsti). Logickym
vyvodem tedy je, Ze poskozeni téchto bunék vede jak ke ztraté sluchu, tak i schopnosti
produkovat pigment (bila barva kizZe a srsti je vlastné nasledkem Uplné absence pigmentu v
téchto tkanich). O spravnosti tohoto vyvodu svédci i fakt, Ze napriklad u dalmatinct se
hluchota ¢astéji vyskytuje u jedincl s modryma o¢ima (modra barva oci je podobné jakou u
bilé srsti nasledek Uplné ztraty pigmentu v duhovce) nez s o¢ima hnédyma. Definitivné vsak
tato myslenka dosud potvrzena nebyla.

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

Co neni dédicna hluchota

Ohluchnout m@ze zvite i z jinych divod( neZ diky genetické vadé. Castou pficinou jsou
zmény na zvukovodu a bubinku. U kocek se obcas vyskytuje i polyp sliznice stfedniho ucha
zcela ucpavajici stredni ucho a zvukovod, u psd s chronickym zanétem zvukovodu zase
zanéty stredniho a posléze i vnitfniho ucha. Zdaleka nejcastéjsi je vSak hluchota starecka
vznikajici stafeckymi zménami na sluchovém aparatu. Ta je ovSem typicka svym ndastupem az
v pozdnim véku zvitete. AC nelze dédicné priciny od téch ostatnich oddélit naprosto
stoprocentné, vétsinu nedédi¢nych pric¢in odhali vySetieni zvifete a zejména vék, ve kterém k
ohluchnuti doslo. MozZnost zamény je pri kvalitnim vySetteni zvifete a v€éasném testovani
sluchu prakticky vyloucena.



Jak se dédicna hluchota dédi

Navzdory pomérné intenzivnimu vyzkumu, a to zejména u lidi, mysi, ale z domacich zvirat
napriklad také u pst plemene dalmatin, se dosud nepodafilo jednoznacné identifikovat
geneticky model prfenosu hluchoty. Z toho vyplyvd, Ze dosud neni ani zcela jasné, které geny
jsou za dédicnou hluchotu odpovédné. Z mnoha vyzkuma vsak vyplyva, Zze model je
kombinovany a do hry vstupuje vice faktor(. Kromé prezentace bilé barvy tak
pravdépodobné vyznamnou roli hraje i distribuce skvrn. U dalmatinct bylo napriklad
prokazano, ze $ténata, ktera se narodila plastoveé bila, a skvrny se vyvinuly aZz v prvnich
tydnech véku, budou hlucha s vétsi pravdépodobnosti nez mladata, ktera se narodila uz se
skvrnami. Z chovatelského hlediska je vsak daleZité, Zze se mnohé studie shodly na tom, Ze
geneticky model je do zna¢né miry autosomalné recesivni a vykazuje tak prvky prosté
mendelovské genetiky. Co tato informace pro vas chovatele znamena, vysvétlim v
samostatném ¢lanku - Zaklady mendelovské genetiky u zvirat s vrozenou hluchotou. Ve
zkratce alespon naznacim, Ze v pfipadé odpovédného pristupu chovatell Ize u tohoto
dédi¢ného modelu vyskyt hluchoty eliminovat, nebo alespon radikalné snizit.

Jak se testuje

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

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

Prestoze je provedeni vySe uvedeného vysetreni velmi jednoduché (narocné je pouze
opatfeni pristroje), k jeho provedeni je nezbytné, aby se po dobu testovani (cca 10-20 min.)
zvite nehybalo, nevydavalo zvuky apod. Z toho divodu je nutné uvést pred vysetienim zvire



do anestezie, resp. hluboké sedace. PfestoZze BAER vysSetieni Ize provést i v bdélém stavu, na
nasem pracovisti toto provadime pouze jako orientac¢ni zkousku a v pripadé, Ze vydavame
certifikat, vyzadujeme (pro vylouceni mylného posouzeni zvifete) vysSetreni v sedaci Ci
anestezii.

Jak takové vysetreni probiha

Prezentovat budu, jak toto vysetreni probiha u nas, ale ze zkusenosti vim, Ze to na jinych
pracovistich neni pfilis rozdilné. K vysetreni je nezbytné se predem objednat, aby byl
dostatek ¢asu na jeho provedeni. Zvife musi byt pfipravené k anestezii, tedy alespon 16
hodin hladové (u malych sténat ¢i kotat postaci 10-12 hodin), asi 1-2 hodiny pred zakrokem
odebereme i vodu. Zvite klinicky vySetfime, v pfipadé nutnosti provedeme i dalsi pfistrojova
¢i laboratorni vysetreni tak, abychom minimalizovali nebezpedi anesteziologickych
komplikaci. Pak je zvife uvedeno do anestezie a proveden vlastni test. V dobé, kdy se zvite po
testu probira z anestezie, spolu vyplnime dokumentaci a je vdm vydan certifikat o tom, jak
test dopadl. Soucasti certifikatu jsou i kopie kfivek. Jedna kopie certifikatu a originaly kfivek
zGstavaji v archivu naseho pracovisté a v pripadé ztraty vam tak mizeme vytvorit duplikat.
Velmi dllezité je, aby zvite bylo jiz v dobé testovani jednoznacéné identifikovano cipem Ci
tetovanim. Pokud k tomu nejsou vazné davody, zvire je vydano do péce majitele asi 2 hodiny
po provedeni testu, tedy v dobé, kdy je jiz probuzené ze sedace.

Kde je budoucnost testovani

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

Ma testovani smysl?

Z hlediska zdravi jedince jednoznaéné ano. Pokud se zvire jevi jako hluché, méli bychom
védét pro¢, aby nedoslo k zanedbdani nékterych pficin, které by pfipadné bylo mozné lécit
(nejedna se o pripad dédicné hluchoty). Z hlediska preventivnich chovatelskych testd a
eradikace postizenych jedincd se uz dostavame do roviny etické.

Chov hluchych pst je totiz v mnoha ohledech komplikovanym, a tak se oboustranné hlucha
Sténata Casto utraceji. Ovladani posunky je feSenim jen ¢asteénym. Ve chvili, kdy pes
zareaguje na silny podnét a bézi smérem od majitele, se stava prakticky neovladatelnym a
Casto i nebezpecnym. MuZe Utocit na ¢lovéka Ci zvife nebo vbéhnout pod kola auta a kromé
vlastniho Zivota ohrozit i Zivot fidi¢e a dalSich ucastnik provozu. Nechat si hluchého psa je
tedy velmi zodpovédnym rozhodnutim a vyzaduje zkuseného chovatele. NejlepSim feSenim
je maximalné snizit vyskyt hluchych jedincd v populaci eliminaci nemocnych zvitat a
prenasecll z chovu a k tomu je nezbytné véasné testovani pomoci BAER.



Na rozdil od psli nepredstavuje hluchota u kocek az tak vyznamny hendikep a mnoho
hluchych kocek (zejména téch, které neopoustéji domacnost) Zije prakticky plnohodnotny
Zivot. Presto si myslim, Ze jednou ze zédkladnich moralnich povinnosti vSech chovatell je
produkovat zvifata zdrava. Z toho divodu povazuji testovani na hluchotu a snizeni jejiho
vyskytu v kocCic¢i populaci za velmi vyznamny ukol, ktery pred chovateli, ale i veterinafti stoji.

autor clanku.
MVDr. Hanus Velebny



Zaklady mendelovské genetiky u zvirat s
vrozenou hluchotou

Strucéné priblizeni zaklad mendelovské genetiky

V ¢lanku o dédic¢né hluchoté u zvirat jsem se zminil, Ze se tato dédi dle modelu tzv.
mendelovské genetiky. V tomto ¢lanku bych chtél objasnit alespon zakladni principy
genetiky, nebot je dle mého nazoru duilezité, aby chovatelé pochopili, jak viastné dédi¢nost
funguje. PomUze jim to ztotoznit se s mnohdy nepopularnimi kroky, které snahu o vymyceni
tohoto onemocnéni z populace psu ¢i kocek nezbytné provazeji. Zkusenosti z ordinace tento
m{j ndzor jen potvrzuji.

Co je mendelovska genetika

Mendelovska genetika je jeden ze zékladnich a jednoduchych model( dédi¢nosti, ktery v
druhé poloviné devatenactého stoleti objevil a ve tfech zakonech, které dodnes nesou jeho
jméno, formuloval mnich Gregor Johan Mendel. Ke svym naprosto prevratnym objeviim
dosel pti pokusech, které provadél na rostlinach (nejznaméjsi jsou jeho pokusy s hrachem) v
zahradach augustinianského klastera sv. Tomase v Brné, jehoz byl feholnikem a v zavéru
svého Zivota i opatem. Jen na okraj dodam, Ze tento vyznamny védec se narodil ve Slezku,
nedaleko Nového Ji¢ina, vétsinu svého Zivota pobyval na Gzemi dnesni Ceské republiky a je
tedy mozno jej prdvem povazovat za naseho roddka. Ceské a moravské $ovinisty viak asi
nepotési zprava, Ze se hlasil k némecké narodnosti a némcina byla i jeho rodnym jazykem.

Nez zacheme s vykladem

A zacina prituhovat. Pfed tim, nez se vratime k Mendelovi, se musime ponofit hloubéji do
nitra bunky a alespon nastinit véci, které byly objeveny mnohem pozdéji a které pomohly
vysvétlit nejen, jak mendelovskd genetika funguje, ale pfedevsim pro¢ tak funguje. Pfedem
bych chtél zdlraznit, Ze pohled na véc, ktery vam predlozim, je jen velmi vyznamnym
zjednodusenim skutecnosti, ale k pochopeni principt by mél postacit. Zadjemce o hlubsi
proniknuti do problému doporucuji dalsi literaturu, které je na trhu a v knihovnach
nepreberné mnozstvi.

Kde je uloZzena geneticka informace

Télo rostlin a zvirat se ve své podstaté sklada z cukrd, tukd, bilkovin a mineralnich latek.
Prestoze pro Zivot jsou duleZité vsechny, skutecnym motorem Zivota jsou bilkoviny. Jsou to
bilkoviny, které tvofi svaly a hybou télem, jsou to bilkovinné enzymy, které travi prijatou
potravu do formy, ze které pak jiné enzymy stavi tkdné, nebo vyrabéji energii. Jedny



bilkoviny tvori mozek, jiné ovladaji jeho c¢innost, a to bud’ pfimo jako prenasece na nervovych
spojenich, nebo i nepfimo jako hormony. A jsou to opét bilkoviny ve formé protilatek, které
brani organismus pfed poskozenim jinymi organismy a latkami, které jsou ve své podstaté
opét jen néjakou formou bilkoviny. Dokonce i priony, organismy jesté mensi, jednodussi a
primitivnéjsi nez viry, jsou shlukem bilkovin. Prosté, kde je Zivot, tam musi byt i bilkoviny, a
kde nejsou bilkoviny, je jen prach a kameni.

| pfes sloZitost a rozmanitost bilkovin je jejich stavba vlastné pomérné jednoducha. Jsou
tvoreny z jakychsi dilkd - aminokyselin. Je prekvapivé, jak omezena skupina téchto latek (pro
tvorbu veskerych bilkovin je jich vyuzivano pouze dvacet!), dokaze vytvofit tak rozmanitou
skupinu latek, jakou jsou pravé bilkoviny. Systém je prosty — strukturu a funkci bilkoviny
ovliviiuje nejen to, z jakych aminokyselin je sloZena, ale predevsim, v jakém poradi jsou tyto
do bilkoviny vloZeny. Jedna jedind chyba dokdZe strukturu a tedy i funkci takové bilkoviny
zcela zménit. K tomu, co to znamena pro Zivot, potazmo genetiku, se dostaneme vzapéti.

Z predchoziho odstavce je zifejmé, Ze poradi aminokyselin v bilkoviné je nezbytnou
podminkou jeji funkce. Aby nevznikal v Zivém organismu chaos, ba naopak vznikaly ty
spravné bilkoviny na téch spravnych mistech, musi byt tvorba (tzv. syntéza) bilkovin néjak
fizena. A zde pravé vstupuje do hry dédi¢nost. Geneticka informace je uloZzena v bunécném
jadre v latce, ktera se jmenuje hroznym ndzvem deoxyribonukleova kyselina (budeme ji jako
vétsina lidi na svéte rikat DNA). Ve skutecnosti se jedna o velmi sloZitou molekulu, ktera se
ovsem sklada jen ze ¢tyr (!) stavebnich kamend. Jsou to tzv. nukleotidy — adenin (A), guanin
(G), thymin (T) a cytosin (C). Je UZasné k jak fantastickému zjednoduseni zde pfiroda (kdo
chce tedy Blih) sahla. Veskery Zivot je dan jen poradim, v jakém jsou v DNA stocené v jadre
kazdé bunky ulozeny tyto pouhé ctyfi slouceniny. Genialita principu spociva v tom, Ze DNA je
ve skutecnosti vlaknem, ve kterém jsou uloZeny tyto nukleotidy jako koralky na sndrce, tedy
presnéji, jako pismenka v knize o jedné nekonecné radce. Vzdycky trojice (tzv. triplet) pismen
koduje jednu aminokyselinu. Kdyz si zkusite vytvorit vSechny mozné trojice z vySe uvedenych
ctyr sloucenin (nukleotid), zjistite, Ze pocet kombinaci s rezervou postacuje ke kédovani
vSech dvaceti aminokyselin tvofricich bilkoviny. Dovolte, abych na tomto misté citoval ze
svého genetického kddu: acgtggtcattttac... Vypada to zmatenég, ale bunka dokaze tuto
informaci Cist jako acg —aminokyselina valin, tgg — aminokyselina serin, tca — aminokyselina
isoleucin, a tak dale.

K tvorbé bilkovin dochazi tak, Ze se ¢ast genetické informace uloZzené v jadre prenese do
bunécné struktury zvané ribosom, ktera ji dokaze Cist a dle pfesného potadi trojic pismen na
jeji fadce skladat za sebou jednotlivé aminokyseliny tak dlouho, az vznikne kyZzena bilkovina.
Slozeni bilkoviny (a tedy i jeji funkce) neni ndhodné, ale predem urcené. Uréené genetickou
informaci.

A jak je to s témi geny

Jak uz jsem zminil vySe, DNA je uloZena v bunééném jadre. Celd molekula sto¢end do oné
svétoznamé dvousroubovice se ddle staci a staci, az vytvori strukturu, kterou jiz mizeme
pozorovat mikroskopem — tzv. chromozom. Genetickou informaci zpravidla tvofi vice
chromozomd, v pripadé ¢lovéka 46, kocka jich ma 38 a pes 78. Vétsinu z nich tvori autosomy,
které vzdy tvofi pary, dva jsou heterochromozomy (nékdy také sexchromozomy, nebot uréuji
pohlavi organismu), které parové nejsou. Genom cClovéka tak tvori 22 pari autosomu a 2
heterochromozomy, u kocky je to 2x18+2, u psa 2x38+2. K dopadu parovani chromozom( na
mendelovskou genetiku se jeSté dostaneme.

Pojem gen je vlastné uméle vytvorenym terminem, ktery definoval uz Gregor Mendel. V jeho



predstavach slo skutecné o néjaké misto, které urcuje néjakou vlastnost. Skutecnost je
bohuZzel mnohem slozZitéjsi. Jak uz jsem zminil, Zivot je ve své podstaté dan funkci bilkovin.
Kdyz néjakd z nich nefunguje, zméni se i vlastnost, na které se podili. KdyZ se na véc
podivame hodné zjednodusenym pohledem, mizeme si napfiklad predstavit bilkovinu, ktera
tvori o¢ni pigment. V urcité ¢asti DNA je zakddovano jeji slozeni. Bunky duhovky oka si pak
prectou, jak ma bilkovina vypadat, a podle tohoto kddu ji vytvofi. Vysledkem jsou oci
zbarvené, tedy hnédé. Pokud se ale ¢ast kédu poskodi, vznikne bilkovina nefunkéni a
vysledkem jsou oci nezbarvené, tedy modré. Toto je Cisté mendelovské chdpdani genetiky a
takovyto gen se nazyva silny gen, neboli majorgen.

Pokud situaci malinko zkomplikuji, pfedstavte si, Ze by barvu oci tvofila ne jedna, ale tfeba
pét bilkovin, naruseni jedné z nich by mohlo mit jen ¢astecny vliv a barva by se mohla ménit
podle toho kolik, pfipadné které konkrétni bilkoviny jsou poSkozeny. Jedna vlastnost je
kddovéna vice geny (mUze jich byt i skute¢né mnoho) a témto slabym gendm se tika
minorgeny. Je logické, Ze chovani vlastnosti kddovanych majorgeny je vyrazné jiné, nez
vlastnosti kédovanych minorgeny, ale to uz skutecné prfesahujeme rdmec tohoto sdéleni. Pro
nas je podstatné, Ze dosavadni vyzkumy ukazuji, Ze dédi¢nda hluchota spojena s bilym
zbarvenim srsti je pravdépodobné kddovana predevsim majorgenem a do urcité miry se na
jejim chovani podili i urcity pocet minorgenu. Zkusim si zafantazirovat a nadnesu hrisSnou
myslenku, ktera sice je logicka, vyzkumy vSak dosud potvrzena nebyla. Je mozné, Ze bild
barva a hluchota jsou kddovany majorgenem a skvrnitost kédovana minorgeny. Na vyskytu
hluchoty se tak nepodili jen to, zda je Ci neni jedinec bily, ale i to zda je ucho soucasti
pomysiné skvrny ¢i ne. Pak je mozné, aby bylo zvife na jedno ucho hluché a na druhé slysici,
nebo aby bylo pIné slysici i zvife, které by dle genu pro hluchotu slySet nemélo. Ale jak fikam,
jde jen o spekulaci a skutecnost asi bude mnohem komplikovanéjsi.

Pro dalsi vyklad si predstavme, Ze hluchota je kédovéana jednim majorgenem. Chapani
problému bude jednodussi a nase odchyleni od pravdy nebude dle vseho nijak zasadni.

Co jsou alely a alelové pary

Jak uz jsem se zminil vyse, nejpocetnéjsi chromozomy — autosomy - jsou parové. Ve
skutecnosti to znamena3, Ze geneticka informace je tak vlastné zdvojena. Jednu sadu
ziskdvame od otce a jednu od matky (vzdy % autosom( + 1 sexchromozom). Vysledkem
zdvojeni je, Ze kazda vlastnost, kazdy gen, je v genomu obsaZen dvakrat. Této dvojici se Fika
alelovy par a jedné vlastnosti pak alela. Pokud je informace na obou aleldch stejnd, vidy se
projevi. Pokud je ale jina, prosadi se ta silnéjsi, tzv. dominantni alela. Vratime-li se k ptikladu
s barvou oci, gen pro modrou barvu oci je vlastné genem poskozenym. Pokud se tedy v
genetickém kédu vyskytuje jedna zdrava alela pro tmavé oci a jedna poskozena alela pro
modré odi, bilkovina tvofrici barvu oéi se bude tvofit a obé oci tak budou hnédé. Modré oci se
vyskytnou pouze v pfipadé, Ze se u jednoho jedince sejdou obé dvé alely s poSkozenym
genem pro barvu odi.

A jsme konecné opét u Mendela

Vyse popsané chovani nékterych vlastnosti popsal uz Mendel. Nejznaméjsi jsou jeho pokusy
s hrachem, ktery mél bud’ kvéty bilé nebo ¢ervené. Mendel zjistil, Ze ¢ervena barva je
dominantni. Pokud méla rostlina hrachu ve své genetické informaci alespon jednu alelu
kddujici Cervenou barvu kvétu, kvéty byly cervené. Mendel ale zjistil i jinou velmi zajimavou



vlastnost, kdyzZ spolu zkfizil rostlinu s bilymi a rostlinu s ¢ervenymi kvéty, vsichni jejich
potomci méli kvéty cervené. KdyZz mezi sebou kfizil tyto potomky, 75% z nich mélo kvéty
Cervené a 25% bilé. Pro¢ tomu tak je, si osvétlime v dalsi kapitole. Protoze vim, Ze moji
Ctenafi nejsou zadni zahradkafri, uvedeme si priklady hluchych a slysicich pst. Konec konct
jsme si fekli, Ze dédi¢nost této nemoci se klasickému mendelismu velmi pfiblizuje.

Statistika nuda je...

Pfed tim, neZ zacnete pocitat Sténata, je jesté nezbytné fici, Ze nize popsané vysledky plati
jen v ramci velkych &isel. Budeme-li sledovat celou populaci, asi se k nim dobereme. Budete-
li statistickou pravdépodobnost vyskytu choroby aplikovat jen na vas chov, mize vam dilo
nahody hodné zamotat hlavu. Proto prosté vérte, Ze v rdmci velkych Cisel nize popsané plati
a Ze tu byli lidé, ktefi to mnohokrate ovérili.

A jesté malinko z reprodukce

Pohlavnimi burikami jsou vajicka a spermie. Tyto buriky jsou specifické tim, Ze maiji jen
polovi¢ku chromozomu. KdyzZ se daji v téle matky dohromady, vznika z nich jedna burika tzv.
embryo, kterd ma plny pocet chromozomd, jak uz jsem zminil vySe - jednu od otce a druhou
od matky. Pokud jsou obé alely jednoho z rodic shodné, je to jednoduché, v kazdé jeho
pohlavni burice je obsaZzena stejna informace. PotizZ je, kdyz alely shodné nejsou, pak v kazdé
pohlavni burice miZe byt jedna ¢i druha informace. Padesat procent ma jeden typ a druhych
padesat druhy typ.

Parime slySici matku s neslySicim otcem

Pro dodrzeni konvenci budeme zdravou dominantni alelu kédujici normalni sluch oznadovat
velkym pismenem, v nasem pfipadé ,A“, a poSkozenou tzv. recesivni alelu kédujici hluchotu
oznacovat malym pismenem, v nasem pfipadé ,,a“. Mdme tedy slySici matku, kterd ma obé
alely dominantni (berme to jako predpoklad, pozdéji se dozvime, Ze je velmi slozité zjistit,
zda ma skutecné obé alely dominantni) a neslysiciho otce, ktery ma obé alely recesivni (za
chvili zjistime, Ze v tomto pfipadé mame jistotu). Matka ,,AA” tedy svym potomkim predava
v kazdé pohlavni burice vidy dominantni alelu ,,A“. Otec ,aa“ zase vidy recesivni alelu ,a“. U
vsech potomkd se tak sejde jedna dominantni alela a jedna recesivni alela, jejich alelovy par
musi byt ,Aa“. Dobrou zpravou je, Ze budou vsichni slySici. Kazdému z nich staci jedna
dominantni alela od matky k tomu, aby byl jeho sluch zdravy. Spatnou a z chovatelského
hlediska zasadni zpravou ale je, Ze vSichni potomci budou skrytymi nositeli, ktefi budou
predavat hluchotu 50% svych potomkd. Té poloving, ktera bude mit smulu a do své
genetické informace obdrzi vadnou alelu ,a“.

A A




Co kdyz zkfizime tyto potomky mezi sebou

Pokud sparime mezi sebou dva jedince s jednou dominantni alelou ,A“ a jednou recesivni
alelou ,,a“, napfriklad potomky z pfedchoziho pareni, bude uz mezi nimi 25% mladat hluchych
a co hlre, mezi slysicimi bude stale jesté 50% skrytych nosicu.

A a
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Co uzitecného pro praxi nam z toho plyne?

Jednou zasadni informaci je, Ze ne kazdy slysici jedinec je geneticky zdravy. Teoreticky by
bylo velmi snadné zjistit, ktery z jedincl je ,,AA“ a ktery ,Aa”. Pokud spolu spafime tohoto
zahadného tvora se zvifetem neslysicim, které musi byt ,,aa“, pak budou vsichni jejich
potomci slySet v pripadé, Ze je testovany jedinec ,AA“. To jsme si ukazali uz v prvnim
pripadé. Nebo bude 50% potomk( hluchych, to v pripadé, Ze je tento jedinec ,Aa“.

A a
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Takovyto pokus by byl sice zajimavy a pfinosny, v praxi je viak nepouzitelny, nebot bychom
cilené produkovali nemocna zvirata, coz je, jak jisté uznate, neetické. Proto se musime
spolehnout na statistickou analyzu vyskytu nemocnych jedinctd v rodinnych liniich toho
kterého zvifete, cozZ je metoda sice o mnoho pracnéjsi, ale také Uspésna.

Druhd informace, kterd z vySe zminéného vyplyva, je zasadni zejména z chovatelského
hlediska. Pokud se objevi mezi potomky byt jen jediny hluchy jedinec, je jisté, Ze oba jeho
rodice jsou nosici hluchoty, a to i v pripadé, Ze jsou prokazatelné slysici. Oba musi byt ,Aa“,
jinak by se v jejich potomstvu nemohl vyskytnout jedinec ,aa“. Nezapomernme, Ze vZdy jedna
alela je od otce a jedna od matky. V tom pripadé by méli byt oba vyrazeni z dalsiho chovu.

Jak to, ze neni 25% sténat hluchych?

Odpovéd na tuto otazku je jednoduchd. Gen pro normalni sluch je vyvojoveé stary a
teoreticky si mUZzeme predstavit situaci, kdy byla populace pst a kocek plné slysici. Pak doslo
v genetickém kddu k chybé a vznikl gen pro hluchotu. Vzhledem k tomu, Ze existuji skryti
nositelé, tento gen dokazal zvolna infiltrovat populaci, ale jelikoz Uplné hlusi jedinci (alely
,aa”“) byli v ptirodé hendikepovani a nedostali se do reprodukce, dafilo se pfirozenym



vybérem vyskyt nemocné alely potlacovat. Tak to fungovalo, dokud se do véci nevlozil
¢lovék. Slechténim na bilou barvu a zménou chovatelskych podminek (dnedni hluché zvifata
se Casto do reprodukce zapojuji stejné jako slysici) vyskyt této alely natolik podpofil, ze
napfiklad v populaci severoamerickych dalmatin(i se procento hluchych zvitat 25% pfiblizuje.

A chovatelské finale

Otazkou zUstava, co tyto informace znamenaji pro bézného chovatele. Ja si myslim, Ze
mnoho. Musime si uvédomit nékolik faktl: 1) hluchych zvitrat je v populaci pomérné velké
mnozstvi. 2) védoma produkce hluchych mladat je neetickad a odporuje zakonu o ochrané
zvirat. 3) odhalit hluché jedince je diky testovani pomoci BAER pomérné jednoduché. 4) diky
pomeérné jednoduchému modelu dédicnosti je realné pfi prijeti urcitych chovatelskych
podminek procento vyskytu genu pro hluchotu v populaci pst ¢i kocek vyznamné snizit. To
by ovSem znamenalo testovani vSech chovnych zvifat a odpovédné vyfazovani z chovu nejen
zvitat hluchych, ale i jejich rodic a sourozenct ze stejnych rodica. Je samoziejmé, Ze tak
budou vyfazeni i néktefi jedinci zdravi, ale tato obét je nezbytnd, nebot odlisit skryté nositele
od zdravych je v soucasnosti velmi sloZité. Re$enim by bylo pockat do doby, kdy budou na
trh uvedeny genetické testy, které odhali i skryté nositele genu. Souc¢asny postup vyzkumu
v této oblasti vSak naznacuje, Ze na spolehlivé testy si budeme muset jesté néjaky cas
pockat.
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