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tuchota lub zaburzenia stuchu nie sg jednolitym

problemem. Moga by¢ klasyfikowane na podstawie
réznych kryteriéw, np. ze wzgledu na czas powstania
dzielone s3 na nagle i wolno postepujace, przy czym
nagtle dzieli sie na te o znanej i nieokreslonej etiolo-
gii; na podstawie dynamiki mozna wyodrebnié¢ gtu-
chote ustabilizowana, postepujaca i fluktuacyjna. Na
rodzaj zaburzenia stuchu i jego nastepstwa znaczny
wplyw ma miejsce, w ktéorym powstato uszkodzenie,
tj. w uchu zewnetrznym, srodkowym, wewnetrznym
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i centralnych odcinkach drogi stuchowej. Dlatego wy-
odrebniono réwniez podzial na zaburzenia przewodze-
niowe i odbiorcze, a te ostatnie z kolei na $slimakowe,
neurotyczne i osrodkowe. Dzieki postepowi w bada-
niach audiologicznych i obrazowych ukladu nerwo-
wego, niedostuch osrodkowy dzieli sie jeszcze dodat-
kowo na spowodowany zmianami umiejscowionymi
w pniu moézgu i osrodkach stuchowych w korze mé-
zgowej, a te z kolei na stuchowe i poznawczo-koja-
rzeniowe (1).
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Hearing disorders in horses

Osinska K.*, Wrzosek M., Niedzwiedz A., Department of Internal Medicine
and Clinic of Diseases of Horses, Dogs and Cats' Faculty of Veterinary
Medicine, Wroctaw University of Environmental and Life Sciences

In this article we aimed at the presentation of major hearing disorders in horses.
Deafness and hearing impairment is a multifactorial health problem not a single
problem. They can be classified on the basis of various criteria, eg due to the
occurring time, they are divided into sudden and slow ascending ones, with
sudden division into those of known and undetermined etiology; on the basis of
dynamics, one can distinguish between stabilized, progressive and fluctuating
deafness. The type of hearing disorder and its consequences is significantly
affected by the place where the damage occurred, i.e. in the outer, middle, inner
ear and central parts of the auditory path. Therefore, the division into conductive
and receiving disorders was distinguished, and the latter in turn on cochlear,
neurotic and central. Thanks to the progress in audiological and imaging studies
of the nervous system, the central hearing loss is also further divided into those
caused by changes located in the brainstem and auditory centers in the cerebral
cortex, and further on auditory and cognitive-associative.

Keywords: deafness, classification, diagnosis.
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Patofizjologia

Zaburzenia stuchu moga by¢ spowodowane wieloma
czynnikami wystepujacymi w trakcie zycia osobnicze-
go, ale to dziedziczna gluchota, zwlaszcza wrodzona,
jest znaczacym problemem w przypadku ludzi i wielu
gatunkow zwierzat. Dziedziczna gluchota réznych ga-
tunkow i ras jest powigzana z genem bialego umasz-
czenia. Za ten zwigzek odpowiadaja geny wykazuja-
ce dziatanie plejotropowe, ktdrych ekspresja moze tez
powodowac inne patologie uktadu nerwowego, w tym
zaburzenia widzenia (2). Uwaza sie, ze depigmenta-
cja wynika z dysfunkcji genéw odpowiedzialnych za
migracje, rozwoj, a takze funkcje melanocytéw, kt6-
re uczestnicza w procesie dojrzewania nabtonka rze-
satego, stanowigcego receptor bodzcéw stuchowych.
Jak dotad odkryto 17 réznych genéw odpowiedzial-
nych za prawidtowe dziatanie tych komoérek (2, 3, 4),
w tym zaburzen melanocytow, rozwija sie gtucho-
ta czuciowo-nerwowa (cochleosaccular, CS). Ma ona
swoje podloze w zwyrodnieniu prazka naczyniowe-
go znajdujacego sie w Scianie zewnetrznej przewodu
slimakowego, prowadzacego do zwyrodnienia komo-
rek rzesatych, petnigcych funkcje komorek zmysto-
wych, zapadniecia blaszki przedsionkowej oraz oka-
zjonalnie zapadniecia $§ciany woreczka i uszkodzenia
plamki sitkowatej. Obecne badania daza do identyfi-
kacji specyficznych gendéw w celu stworzenia testéw
DNA umozliwiajacych identyfikacje nosicieli mutacji,
a tym samym zmniejszenia czesto$ci wystepowania
zaburzen stuchu. Dotychczas stwierdzone geny od-
powiedzialne za te wspélzaleznoscé u ludzi, pséw, ko-
tow, koni, przezuwaczy i $win to m.in.: MITF, PMEL,
KIT, EDNRB, CDH23 oraz MYO7H. W razie braku kore-
lacji pomiedzy umaszczeniem a zaburzeniem stuchu
mowi sie o patologii §limaka, tzw. gluchocie neuro-
epitelnialnej (neuroepithelial, NE), tzn. pierwotnie
spowodowanej brakiem zaréwno komoérek rzesatych,

podporowych oraz odzywczych. W wyniku tego zjawi-
ska z narzadu Cortiego Slimaka pozostaja tylko nie-
zr6znicowane, niewyspecjalizowane komorki. Gtu-
chota neuroepitelialna wystepuje znacznie rzadziej
niz czuciowo-nerwowa.

Zaburzenia stuchu u cztowieka
i niektorych gatunkow zwierzat

Ze wszystkich zmystéw najczesciej uposledzanym u lu-
dzi jest stuch (6). Obecnie uznaje sie, Ze przynajmniej
potowa ciezkiej gtuchoty u ludzi ma podioze genetycz-
ne, a szacunkowe jej wystepowanie wynosi 1 przypadek
na 2000 urodzen. Ponad 75% przypadkéw jest dziedzi-
czonych autosomalnie recesywnie, 10-20% autoso-
malnie dominujgco, natomiast 2—-3% jest zwigzanych
z chromosomem X (5). Zaburzenia styszenia bywaja
réwniez czescig syndroméw, jak zespot Waardenbur-
ga bedacy wynikiem mutacji w genie EDNRB. Uszko-
dzenie stuchu ma wtedy charakter czuciowo-nerwo-
wy. Towarzyszacymi objawami sg plamy bielacze oraz
réznobarwne teczéwki. Innym syndromem jest zespot
Ushera powigzany z mutacja w jednym z dziesieciu
typowych dla tego zespotu genéw, m.in. CDH23 i MY-
O7H. Zespot ten jest najczestsza przyczyna gluchoto-
-$lepoty u ludzi (7).

Mechanizmy zaburzenia stuchu u pséw i kotéw
sg znacznie lepiej poznane niz wystepujace u innych
zwierzat domowych. Najczesciej wystepujaca ghuchota
u zwierzat miesozernych jest gluchota czuciowo-ner-
WOWa, a jej wystepowanie u pséw jest znacznie czest-
sze u takich ras jak dalmatynczyki, bulteriery i sete-
ry angielskie, natomiast u kotéw wystepuje czesciej
u bialych, niebieskookich osobnikow. W przypadku
obu gatunkéw ciezkie zaburzenia stuchu lub catkowi-
ta gluchota objawia sie u osobnikéw homozygotycz-
nych. Najlepiej poznanymi genami odpowiadajacymi
za te patologie u pséw s3 geny PMEL, odpowiadajace
za umaszczenie merle (M), oraz MITF fenotypowo ob-
jawiajacy sie umaszczeniem laciatym (sp), catkowicie
biatym (sw) lub irish spotting (si). Oba dziedziczone sa
jako autosomalne recesywne. Heterozygoty nie prze-
jawiaja objawdow klinicznych (3).

Wraz z gluchotg u dalmatynczykéw gluchota u bia-
tych, niebieskookich kotow jest prawdopodobnie najcze-
$ciej rozpoznawang formg zaburzen stuchu u zwierzat.
U kotow jest to zwigzane z genem KIT odpowiedzial-
nym za migracje, proliferacje i r6znicowanie melano-
blastow. Biate umaszczenie (W) jest dziedziczone au-
tosomalnie dominujaco, co oznacza, ze moga to by¢
zaréwno hetero- jak i homozygoty z jedno- lub obu-
stronnym zaburzeniem stuchu (8, 9).

Zwiekszone ryzyko czuciowo-nerwowych zabu-
rzen stuchu wystepuje u koni ras quarter horse, ame-
rican paint horse i appaloosa, a na szczegélng uwa-
ge zastuguja osobniki z duza iloscig biatych znaczen
na glowie i konczynach, z réznokolorowymi lub cat-
kiem niebieskimi teczéwkami (4). Wynikiem muta-
cji w genie EDNRB kodujacym receptor p endoteliny,
a odpowiadajacym za proliferacje, migracje i réznico-
wanie melanocytow, jest umaszczenie okreslone jako
overo ramowy. Umaszczenie overo nie zawsze kore-
luje z nosicielstwem zmutowanego genu, poniewaz
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sg osobniki srokate nie bedace nosicielami i odwrot-
nie. Mutacja ta prowadzi do zamiany 118. aminokwa-
su w biatku - izoleucyny na lizyne (Ile118Lys). Dys-
funkcja melanocytéw skutkuje zaburzonym stuchem,
natomiast nie stwierdzono, by niebieski kolor oczu
(tzw. rybie oko) tych osobnikéw byt zwigzany z zabu-
rzeniami widzenia (19). Homozygotyczne potomstwo
heterozygotycznych nosicieli mutacji w genie EDNRB
rodzi sie catkowicie lub prawie catkiem biate, dlate-
go zesp6l ten nazywa sie syndromem biatego Zrebie-
cia (lethal white syndrome, lethal white overo). Ho-
mozygoty padaja w ciagu 24 godzin od porodu wsrdd
objawow kolki jelitowej w zwigzku z wadliwym uner-
wieniem okreznicy i dysfunkcja tego narzadu (2). Mu-
tacja wystepuje najczesciej u ras american paint horse
i quarter horse, rzadziej u koni pelnej krwi angielskiej
(7). U ludzi odpowiednikiem tego zaburzenia jest cho-
roba Hirschsprunga (5).

Innym genem zaangazowanym w umaszczenie jest
gen MITF (czynnik transkrypcyjny zwigzany z mikro-
ftalmig), od ktorego zalezy rozwdj i réznicowanie ko-
morek barwnikowych, a takze wewngtrzkomérkowy
transport melanin. Gen jest odpowiedzialny za umasz-
czenie plamiste biate (splashed white). Efektem plejo-
tropowym mutacji jest obustronna gtuchota. Mutacja
genu MITF nie jest letalna (19).

Wtdrne zaburzenia stuchu moga by¢ skutkiem ura-
zu, podawania ototoksycznych antybiotykéw (genta-
mycyna), ktére posrednio lub bezposrednio uszkadza-
ja komorki rzesate, zakazenia ucha srodkowego lub
wewnetrznego oraz zwyrodnienia stawu skroniowo
gnykowego (temporohyoid osteoarthropathy — THO;
13, 15, 18). Jest to zaburzenie dotyczace czesci skalistej
kosci skroniowej oraz stylohyoideum. Zwyrodnienie
powoduje nadmierne nadbudowanie kosci z nastepo-
wa dysfunkcja nerwéw VII, VIII, IX i X. Etiologia THO
jest niejednoznaczna. Wymienia sie: zapalenie, zaka-
zenie wstepujace z ukladu oddechowego lub bezpo-
$rednio z workéw powietrznych (11).

Przyczyna gluchoty moga by¢ réwniez wieloogni-
skowe zmiany w obrebie pnia mézgu. U Zrebiat brak
stuchowych potencjatéw wywotanych z pnia mézgu
(BEAR) w badaniu elektrodiagnostycznym byt stwier-
dzony w przypadku posocznicy, hipoksji z nastepowa
encefalopatia, niedojrzatosci Zrebiat oraz przy izoery-
trolizie noworodkow (3, 14, 15).

Objawy zaburzen stuchu u koni

Objawy zwigzane z zaburzeniami stuchu s3g niespecy-
ficzne. Ich nasilenie i typ zalezg od przyczyny, wieku,
stopnia gluchoty i uzytkowania koni. Najczesciej moz-
na zaobserwowa¢ zachowang reaktywno$¢ na bodz-
ce wzrokowe i dotykowe oraz brak reakcji na bodzce
stuchowe, a co za tym idzie, brak reakcji na polecenia,
mimo Ze w przeszlosci byly one wykonywane. Zwie-
rze moze by¢ zaniepokojone lub wrecz przeciwnie -
spokojne w zagrazajacej sytuacji. W przypadku infek-
cji ucha wewnetrznego kon ociera uszy o przedmioty,
potrzasa gtowa oraz ja przechyla, przez co zaburzony
jest jego ruch (4, 10, 11). Brak wokalizacji wskazuje na
wrodzong gluchote, natomiast dysfagia i utrata masy
ciala zwigzane sg z THO (13, 14).
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Diagnostyka

Problematyka diagnostyki zaburzenia stuchu u koni
wynika z ich zdolnosci do kompensacji deficytéw za
pomoca innych zmystow, dlatego empiryczne stwier-
dzenie niedostatkéw mozliwe jest tylko w przypadku
powaznego uszkodzenia stuchu.

W przypadku podejrzenia gluchoty wykorzystuje sie
dane z wywiadu (uraz, leczenie), wyniku badania kli-
nicznego oraz neurologicznego. Moze by¢ wykonane
badanie otoskopowe lub endoskopia przewodu stucho-
wego w celu wykluczenia zmian patologicznych lub ciat
obcych w obrebie przewodu stuchowego (16). W przy-
padku THO przydatne jest badanie rentgenowskie (11).

W przeszlosci stosowano metode ,,go/no go” pole-
gajaca na nagradzaniu zwierzecia za specyficzng odpo-
wiedZ po uslyszeniu bodzca dzwiekowego, przy czym
glosnos¢ dzwieku ulegata zmianie przy kazdej prébie.
Nie pozwalala ona jednak na obiektywna ocene funk-
cjonowania narzadu stuchu (10, 12).

Obecnie do oceny zdolnosci styszenia wykorzystu-
je sie technike elektrodiagnostyczna, jaka jest bada-
nie stuchowych potencjatéw wywotanych z pnia mé-
zgu (stuchowe potencjaly wywolywane pnia mozgu,
BAER), dzieki ktorej mozliwa jest ocena elektrofizjolo-
gicznej aktywnosci drég stuchowych (ryc. 1). W czasie
badania energia akustyczna przetwarzana jest w im-
pulsy nerwowe i przesytana do osrodkéw w osrodko-
wym ukladzie nerwowym. Jest to metoda pozwalajgca
na obiektywna ocene stuchu, stosowana do diagnosty-
ki zaburzen czesciowych i catkowitych w kazdej gru-
pie wiekowej (13, 14, 18). Kazda strona ciala powinna
by¢ zbadana indywidualnie w celu wykrycia ewentu-
alnej jednostronnej gltuchoty.

Wykonanie badania

Ryc. 1.

Aparat do
elektrodiagnostyki
z modutem badania
BAER

Badanie BAER wykonuje sie w sedacji, wykorzystujac
0,4 mg/kg m.c. ksylazyny lub 0,013 mg/kg m.c. detomi-
dyny w celu unikniecia zaklécen spowodowanych po-
trzasaniem glowy przy silniejszych dZwiekach.
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Urzadzenie na

Ryc. 3.
Przebieg badania
stuchu u konia

Ryc. 4.
Prawidtowy zapis
badania stuchu

u koni

N
grywajace

W technice BAER wykorzystuje sie stuchawki in-
sercyjne wkladane gleboko do przewodu stuchowego,
przez ktore przepuszczany jest bodziec dzwiekowy lub
emiter kostny. W przypadku stuchawek insercyjnych
w celu eliminacji zaktdcen i strat dZwieku mozna za-
stosowa¢ woskowe zatyczki uszczelniajace kanat stu-
chowy. Przez stuchawki przepuszczany jest bodziec
stymulujacy o czestotliwosci 100-6000 Hz. Zapis BAER
moze by¢ odnotowany w zakresie 30-90 dB, z najlep-
szym efektem w zakresie 60—90 dB.

Elementem rejestrujacym potencjaly wywolane s3g
podskoérne platynowe lub stalowe elektrody igtowe
o dtugosci 12 mm. Elektrode referencyjna (+) nalezy
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umiesci¢ na szczycie glowy, natomiast jedna lub dwie
elektrody aktywne (-) bocznie na dobrzusznej cze-
$ci wyczuwalnego przewodu stuchowego. Elektroda
uziemiajaca (Z) powinna zosta¢ zatozona miedzy gu-
zowatoscig potyliczng zewnetrzng a kregiem szyjnym
C2 (13, 16; ryc. 2, 3).

Zapis BAER w przypadku koni sktada sie z 5-7 fal
pochodzacych z réznych struktur. Kazda fala repre-
zentuje depolaryzacje specyficznego jadra wzdtuz
Sciezki dzwiekowej, co pozwala na pewna lokaliza-
cje zmian (ryc. 4).

Fala I generowana jest przez jadro ipsilateralne
(tej samej strony) VIII nerwu czaszkowego, fala II
przez ipsilateralne jadro slimakowate, fale III i IV
pochodza z ciala czworobocznego mostu, fala V ze
wzgdrka doogonowego pokrywy §rédmoézgowia (17).
Fale VI i VII powstaja w ciele kolankowatym wzgé-
rza, przy czym ich nieobecnos¢ nie $wiadczy o pa-
tologii. Potencjalami wykorzystywanymi sg poten-
cjaly popobudzeniowe (potencjaly krétkolatencyjne
- SLR) pojawiajace sie w czasie 0-10 ms po zadzialaniu
bodzca.

Kryteria, na podstawie ktérych dokonuje sie oceny
fal I, III i V, to: amplituda potencjatéw oraz ich laten-
cja (czas uptywajacy od podania bodzca do pojawienia
sie szczytow poszczegolnych fal) mierzone odpowied-
nio w mikrowoltach i milisekundach oraz interwaty
miedzy falami I-III, III-V, I-V. Przy interpretacji na-
lezy zatozy¢, ze prawidtowo odstepy miedzy falami I,
III i V wynoszga przynajmniej 1 ms, a ich latencja nie
przekracza 10 ms.

Brak identyfikowalnych fal wskazuje na catkowi-
ta gltuchote. Zwiekszona latencja miedzy falami oraz
zmniejszenie amplitudy sugeruja czesciowe zaburze-
nie styszenia.

Mimo wielu niewatpliwych zalet metody BAER za-
obserwowano jej ograniczenia w kilku przypadkach
dotyczacych wrodzonej gluchoty u koni paint horse,
THO, toksyczno$ci gentamycyny oraz urazu gtowy (11).

Podsumowanie

W przypadku wrodzonego zaburzenia stuchu nale-
zatoby zwrdci¢ wieksza uwage na korelacje pomie-
dzy fenotypem a wystepowaniem okreslonych choréb.
Ma to na celu unikniecie utrwalenia genotypow, kto-
re moga skutkowac dysfunkcja okreslonych narzadow,
aw przypadku Zrebiat takze letalno$cia. Rozwigzaniem
tego problemu bytaby odpowiednia selekcja osobnikéw
przeznaczonych do rozrodu.
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