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2 Uvod

Désivé velky paet ¢asteéné velmi ¢astych ddiénych nemoci u gsse bohuzel tykad. Jiz v roce 1991
bylo u 148 plemen s tedy ,jen" ucasti 400 plemen fiscelého s¥ta, zjiSEno 267 ddicnych, nebo &jme
dedicnych anich defekii a chorob. (Wachtel, 1997)

PRA zahrnuje celouradu fiznych defeki sitnice, existuji mj. rané a pozdni formy. Prvnam
nejnapadysim symptomem je Seroslepost. Prviippd PRA byl zaznamenan v roce 1911 u gordondgetres
¢lovéka se nazyva retinitis pigmentosa.

Z chovatelského hlediska studium této choroby vyamapokraiilo. Jiz u Stnat Ize elektroretinogramem
UspESre diagnostikovat chorobu a tim zamezit takto postiie jedindéim prenos defektni alely na potomky. Pro
PRA u irského setra jiz existuji molekul&rgenetické testy, jimiz Ize identifikovat jedincknicky zdravé, ale
nositele defektu. Vyzkum v tomto g$m rychle pokrauje i u jinych plemen. Od 1. ktna 1999 je k dispozici
test na prcd, ktera postihuje mnoho plemen.

Z hlediska majitele postizeného psa je prognéza stéfiiznivd, nemoc koti vzdy slepotou. Nedavné
pokusy v genetické terapii vSak davaji mozno&emé retinitis pigmentosy (stajrjako rod-cone degenerace u
psi), klonovanim normalniho genu, vlozenim kopie diteru jako je neSkodny vir a vpraveni genu dodbkun
sitnice.
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3 Anatomie oka

Oko je péarovy orgén, ktery se sklada

Cria Boow . 3 y__— Conunerva z oéni koule ap¥idatnych organi.
Vrragous Booy- e O¢ni organy chrani ani kouli proti
RETING Urren Everm Skodlivym zasatim. Pati mezi r¢ o¢nice,

Omic m:m:i obaénice, vitka, spojivka, okohybné svaly
a slzné ustroji.

> Inis oeni koule pulbus oculi) ma

LENs priblizné kulovity tvar, je v pedozadnim

smeru oploséla a je uloZzena v tukovém

" Conxe i - "y
polst&i oénice. Skéna @ni koule se sklada

_ DmAmAcE Pore ze ti koncentricky usp@danych vrstev, a
i~ ‘x\“‘ Lowek EYELID to z povrchové vazivové, isdni cévni a
N Tamn Bverm vnitini  nervové vrstvy. Uvnit oka
nachazimeéoéku, sklivec a komorovy
Prifez okem psa mok. (Marvan, 1998)

3.1 Sitnice a jeji stavba

Sitnice (retina) predstavuje vnini vrstvu @&ni sE€ny.
Rozdluje se ngpars opticaa pars caeca. Pars optige funkini
a nachazi se mezénim diskem(papilla n. optici)a ora serrata.
Je ffipevrena pouze nasthto dvou mistech. Na zbyvajici ploSe
je pitlacovana ke shé bulbu tlakem sklivce. Receptory &ha
umisgné v retiit jsou nervové hitky zvané tg¢inky acipky. Pes
a katka maji vice tyinek nezgipkd, coz jim umohuje dobré
vidéni pri slabém setle, ale malou ostrost Wdi. Pars caecge
afunkéni a nachazi se meazi ciliarnigsem(Pars ciliaris) a iris
(pars iridica). Opticky Ize reninu rozdit na tapetum luciduna
tapetum nigrum. Tapetum luciduravané tapetalni fundus, je
optic nerve vysoce reflektivni zéna v hornéasti @&niho pozadi. Lezi
bezprostedre nad &nim diskem a je charakterizovana
piitomnosti cév. NiZe obsahovat pigment. Barva a rozemist
Sitnice lidského oka pigmentu podléha velké individuelni variaci a bytypicka pro
néktera plemena. Spodndast @niho pozadi tvi tapetum
nigrum, zvané non-tapetalni fundus. Jeho barva zalezi mastwi uloZzeného pigmentu. (Beranek a Vit, 1995)

The Retina

4 Fyziologie vid éni

O¢i psa, podob# jako ai ostatnich Selem,ipzvykavd i koni, jsouvybaveny
lesklym (swtelnym) polickem (koberatkem) —tapetum lucidumkteré zrcadli sitlo,
dopadajici do oka tak, z&idéchto zvtat v noci sviti. Tapetum lucidum u masoZziiavc
tvori prismatické mnoho&hné buiky (tapetum cellulosumkatimco u bylozZravc je
tvoii vazivova vlakna(tapetum fibrosum)Podstatou krystatk reflexniho materialu
jsou: guanin, cholesterol, riboflavin, pferidin &mné lipidy. Tapetum lucidum je u
vétSiny souwdsti cévnatky a jenom w@kterych je odrazova latka meziitkami sitnice.

1. Predpokladem vighi je podrazéni zrakovych bugk v sitnici sételnymi
paprsky. Zrakové hiky jsou dvojiho typu: t§inky — vidi ¢ernobile, ¢ipky —
rozliSuji barvy. (Typ A — vnima tmawmodrofialovou s délkou viny 450
miliardtin metru, typ B — sytzelenou s délkou viny 525 miliardtin metru a typ C

: — sy€ Zlutou s délkou viny 555 miliardtin metru. Oranadavjsou schopny vnimat

b L typy B a C &ernou C. — Zji&no uclovéka.) (Komarek, 1997)
Prifez sftnici psa Psovi Gdaji chybi¢ipky, a proto pry vidicernobile. (Podobkhvidi i kotka a skot.)
Vezmeme-li vSak v Uvahu, Ze existuje 300 odstid bilé pocernou a ze Selmy diky
lesklému poltku vidi Zetelrg za Sera i v noci a ze diky vysoké husthitinek vidi Zetelrg korist na
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velkou vzdalenost, pak se neschopnost barevnéhinividejevi nijak dramaticky. Podle poslednich
vyzkumi se \&dci piiklangji k nazoru, Ze i pes je schopen rozliSovkteré barvy. (Komarek, 1997)

2. DalSi podminkou viéhi je giitomnost tzv. ,zrakového purpuru — rhodopsinu“. Beferment se nachazi na
povrchu gicnych membran wjSich Usek ty¢inek acipki. Po dopadu stelného paprsku se rhodopsin
rozklada a tak vznika podrasd buiky, kterd vyssim Gsedim signalizuje sitlo. Ve tnme se takovy purpur
obnovuje, avSak pouzegipmlostaténém gFivodu vitaminu A. (Komarek, 1997).

Rodopsin (tzv. zrakovy purpur) je pigment citlivia 8\&tlo. Nachazi se na ¥j$i ¢asti tyinek zaneeny

v pigmentovaném epitelu. Rodopsin se sklada z 4-tetinalu (8kdy ozn&ovaného jako retinen) a
opsinu. Opsin je zvlastni bilkovina nachéazejici sé&pcich. Vystaveni rodopsinu &elné energii
bezprostedrs vyvolavéa rozklad. Dochéazi ke vznikétsiho pétu nestabilnich produit které existuji jen
po velmi kratkou dobu (nanosekundy nebo sekundghdiha slodenina — metarodopsin Il spousti velmi
zesilenou zrakovou excitaci a@t se na opsin a all-trans-retinal. Ten je chemistgjny jako 11-cis-
retinal, ale ma jinou strukturu, jeho molekula gs& rovna nez zékena. Jeho fgmsna na 11-cis-retinal
vyZaduje v sitnici itomnost enzymu izomerazy. All-trans-retinal $ergéiiuja na 11-cis-retinal, ktery se
pak spojuje s opsinem a znovuitvadopsin. (Reece, 1997)

3. Posledni podminkou vidi je to, Ze s§telny paprsek se stejnou intenzitou smi dopadgediau buiku
pouze zlomek vigny, jinak se veSkery rhodopsin rozlozi aitka prestane reagovat. (Silné &lo ji
dokonce mize nenapravitetznicit. Lidé, ktei se divali bez tmavych bryli 10 minutimo do slunce —
oslepli). Proto oni koule saveé za pomoci okohybnych swalrychle kmitaji vSemi sgry, ale pouze
v rozsahu mikroskopickych vzdalenosti. Jsou to tpakkadiské pohyby“, které umidji, ze kazdy
zlomek ¢asu je zrakova hilkka stidaw vystavovénaiznym intenzitdm ositleni a tak nize pracovat
dlouhou dobu.(Komarek, 1997)

5 Progresivni retinalni atrofie (PRA)

Dédiéné degenerace sitnice je jednou z hlavni@tirposlepnuti u mnoha rozdilnych zisnych druld.
Znama je degenerace sitnice (retinal degeneretitmddavdi, progresivni retinalni atrofie (progressive retina
atrophy) u p8 a katek a retinitis pigmentosa u lidi.Principem defejdwzmenou prostedi vyvolana apoptosa
bursk.

PRA je defekt oka psa, kdy vrstva Blnsitnice postuph degeneruje. Je zndmo vice forem atrofie.
NejbszrejSi formou je atrofie periferni. Degenerace sitnik®ind na obvodu a postuprse rozSuje do
centralnichsasti. (Dostél, 1995)

Onemocsini je ¢asté u trpastiho pudla a knirge, kokrSpadla, irského setra, gordonsetra a samoyeda.
Autozomalrt recesivni penos byl dokumentovan u standardniho pudla, irsls@ti@ a kolie. Vyskyt PRA je
rizny podle plemen. Napu irského setra a kolie @aad onemoctni jiz pred stéim 6 mésiol a je mozno je
diagnostikovat jiz ve sta6 az 12 tydh pomoci elektroretinogramu. U pudla a kidgaza&ina onemocni ve
strednim ¥ku. (Beranek a Vit, 1995)

V Norsku byly provedenyani zkousky u 3107 Bs(1128 pé a 1979 fen) 12. odliSnych plemen od ledna
1986 do ledna 1991. PRA byla diagnostikovana v @fadech (52 psa 29 fen). Nejvice postizena plemena
byla labradorsky retrivr, anglicky kokrSgnstandardni a miniaturni pudl, tibetsky Sglaa anglicky setr.
Sekundarni katarakta byla popsana veidgaaech. (Bjerkas, 1991)

PRA obvykle postihuje nejprve dinky a az v pozgSim
stadiu onemocnéipky. Proto také k prvnimifznakim tohoto
onemockni pati Seroslepost. (Tomu také odpovidaji projevy
onemockni — pes ma strach vyjit za Sera ven, protozetge h
orientuje), pozdji se rozviji také ztrata schopnosti ide dne.
Pokud vSak z¥e Zistdva ve znamém présti, se svym
handicapem se doké&ze pgnm¢ dlouho vyrovnavat. Zornice se
postupi trvale rozsiuji, aby umoznily dopadani maximalniho
mnozstvi paprskna sitnici. Majitel si mozna vSimne, z& @geho
psa se vyrazji lesknou — zornice istavaji Siroce rozéené a
paprsky se odrazeji od zt@mé sitnice. Postuprse také vytva
zakal ¢ocky — katarakta. Je patrny nejprve jako lehky ikou
v konené fazi jecocka Sedobila a zcela négwitna.(Smidova,
1997)

Obyejné ma toto onemocmi podobné fiznaky, ale ma rozdilny fipéh a je zfisobeno mutacitiznych
geni. Napadny je rozdil vedku mozné diagndzy, kupouzitim oftalmoskopu nebo elektroretinogramu (ERG)
Rozdil ve ¥ku projevu onemocmi vede k rozéleni poruchy nalasnou formu (early onset) (vyplyvajici ze

Odraz svtla u o’i zdravého mastifa (vlevo) a
mastifa postizeného PRA (vpravo)
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Spatného vyvoje fotoreceptgra formu pozdni (late onset) (vyplyvajici z degewe fotoreceptd). (Aguirre,

1997)
5.1 Kilasifikace r dgznych forem PRA

5.1.1 Casné formy PRA
Plemeno di¢nost Nazev choroby Symbol genu
Irsky setr Autosomalni, recesivn] Rod Cone Dyspldsi rcdl
Kolie Autosomalni, recesivni| Rod Cone Dysplasia 2 cd2r
Norsky losi pes Autosomalni, recesiviji  Rod Dysplasi rd
Norsky losi pes Autosomalni, recesiviji  Early RetlDedeneration erd
Maly kniras Autosomalni recesivni | Photoreceptor Degeneration d p

5.1.2 Pozdni formy PRA
Plemeno Edi¢nost Nazev choroby Symbol genu
Maly pudl Autosomalni, recesivni Progressive Roti€€Degeneration prcd
Kokrspargl Autosomalni, recesivni| Progressive Rod Cone Deggion prcd
Americky kokrSpa#l | Autosomalni, recesivni| Progressive Rod Cone Degion prcd
Labrador Autosomalni, recesivnf  Progressive Rod @egeneration prcd
Tibetsky teriér Autosomalni, recesivni  Progressieéirial Atrophy PRA
Sibitsky hasky Gonosomalni | X-Linked Progressive Retirtabghy XLPRA

(Acland a Aguirre, 2000)

5.2 Casné se projevujici PRA

5.2.1 Pozastaveny vyvoj fotoreceptort nasledovany rychlou degeneraci

Rod cone dysplasia 1 (rcd 1) (irsky setr) a rodecdysplasia 2 (rcd 2)(kolie)
5.2.1.1 Charakteristika

Porucha vznikd ¥asném postnatalnim vyvoji, kdy s&aji vyvijet tyinky.

Rychla degenerace fotorecefitobegenerace tynek je daleko rychlejsi.

Abnormalni metabolismus cyklickych nukleatid

Posledni studie ukazuji, Ze genovy defekt je stajnysi a irskych setr (Aguirre, 1997)
PRA u irského setra Zma nyctalopii (nedostateé n@&ni vidéni) mnohdy jiz ve ¥ku 6 az 8 tydi.
Ztrata zraku za denniho &hla se nfize dostavit jest béhem prvniho roku nebo¢kolika let Zivota. Prvni
oftalmologicky néalez viditelny ve &ku 3 az 4 msiol spaivd ve zméné granularity tapetalniho fundu,
nasledovany zeslabenim retinalnich cékiblZné od wku jednoho roku dochazi ke z#gpigmentu v non-
tapetalnim fundu a z&né tvaru optického disku. Vznik katarakty a Upln&amr zraku jsou jen otazkaiasu.
(Beranek a Vit, 1995)

AN N NN

5.2.1.2 Mutace
Mutace genu b podjednotky cyklické GMP-PDE (PDEBpmbjevena u irskych séta krevni DNA testy
jsou dostupné (PRA Testing Service, 47 HungerfottdRd, Ithaca, NY; 607-272-2772).
Mutace nebyla identifikovana u kolii, ale vyzkunp&&e pokraiuje. (Aguirre, 1997)
5.2.1.3 Diagnédza PRA u irskych setfi v USA

Rcd 1 forma PRA u irskych sétfe jednoduSe autozomélrrecesivis dédiéna choroba. To znamena, ze
jak otec, tak matka musi byt nositeli genu pro PRIy zplodili PRA postizeného potomka. Fippds, bude-li
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nositelem pouze jeden r@da druhy bude geneticky zdravy, narodi se potomaksitel alely pro PRA s 50%
pravcépodobnosti.

Pouzitim diagnostického testu odpada nutnost tésfoehovatelského. Pomoci DNA testu Ize odhalit
postiZzené jedince, zdravé jedince, ale i nositidly aro PRA.

Krevni test nize byt proveden &tatim ihned poté, kdy jim je mozno odebrat krev. Krelelere
jakykoliv veterinarni 1éka

Krevni vzorek je zaslan na PRA testovani na CotdeiVersity, coz je v této d@ljedina laboratfy ktera
tento test provadi. K registraci DNA testovanycti ps ugeny Canine DNA registrip CERF (Canine Eye
Registry Foundation).

Jména ps, ktei jsou diagnostikovani jako zdravi (PRA — clearz lagely pro PRA) jsou zasildna AKC
(American Kennel Club), ktery tuto informacifadi do individualniho registru.

Kopie vysledku je zaslana ISGR (Irish Setter Gendegistry), aby byly zahrnuty do databaze
rodokmeri. VSechna data jsouidérna. K informaci nemaigstup nikdo jiny nez majitel a osoby jim gogné.

Aby pes byl registrovan v Canine DNA registru jadravy, musi byt proveden krevni test. To znamena,
Ze i potomci PRA zdravych rafii musi byt testovani. Toto je pojistka proti nahodoépodvodnému kryti.

Sousasna cena tohoto vy$enicini $260.

5.2.2 Kompletni, ale abnormalni diferenciace fotoreceptorl
5.2.2.1 Casna retinalni degenerace (Early Retinal Degeneratn - ERD) u norskych losich p&

Porucha se rozvijidhem postnatélniho dozravani fotoreceptor

Rozdilny stup# rastu tyinek zpisobuijici ztratu organizace vrstev fotorecejptor

Defektni usptadani vijsi vrstvy segmefittycinek (rod outer segments - ROS).
Abnormalni usptadani synaptickych spigjvedouci k izolaci fotoreceptipa signai.

Casna degenerace fotoreceptqoskozeni inek predchazi poskozesipka. (Aguirre, 1997)

AN N NN

5.2.2.2 Dysplazie fotoreceptoii (Photoreceptor Dysplasia PD) u malych kniré&i

Dlouho se pedpokladalo, ze PRA postihujici malé ki&ge pozdnim typem, ale vyzkum publikovany
v roce 1991 fedpoklada spisgasnou formu onemoéni s klinickymi giznaky projevujicimi se alas
opozdné. Oftalmoskopické znamky PRA jsou patrné mnohendgjorez u jinychéasnych forem PRA.
Zrakova funkce je velmi jemdposkozena u mladych #at. Zrak je zachovan po mnoh@siuoi i let.

v' Porucha vznika#hem postnatalniho dozravani fotoreceftor
v' Abnormality v ERG se objevuji brzy (6 — 16 tydn
v' Oftalmoskopické abnormality se objevi az po dosa2en3 let. (Aguirre, 1997)

5.3 Pozdni forma onemocn éni - prcd
Defekty v zachovani fotoreceptorickych kskn

Progresivni degenera¢ipki a tyéinek (Progressive rod-cone degeneration - prcdhtiBani vyskytujici se
u pudh, anglickych a americkych kokrSpaf, labradofi, portugalskych vodnich pisa dalSich plemen.
(Aguirre, 1997)

5.3.1 Charakteristika

v Porucha vznika po normalnim vyvinuti fotorecefitor

v Degenerace neni stejna na celé sitnici. Spabtisitnice je postizendide a mnohem vice. To vSak
neni [lis ztejmé na oftalmoskopu.

v ERG identifikuje postiZzené jedince mnohefivd nez oftalmoskop (n&pu pudh ERG ukazuje
postizeni okolo 9 — 12 &siai véku, ale oftalmoskop az ve 3 — 5 letech.) ERG tsEjmi fesny pi
spravném vySéeni (anestesie a spravna stimulace nutna k posofurete sitnice). Pokud se vSak
postupuje nespra¥ndostaneme Spatné vysledky. (Aguirre, 1997)

5.3.2 prcd a zbarveni srsti u pudlu

V Cannes ve Francii bylo v détod Gnora 1990 ddervna 1993 provedeno 207 elektrokardiogiam
miniaturnich pudl s nedostataym vidnim. U poloviny p8 byla prokazana PRA. Psi, ktdyli postizeni PRA
meéli prameérné nizsi wk nez ostatni. Pohlavni predispozice k tomuto orewmd nebyly pozorovany. Prokazan
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byl vztah mezi barvou srsti a PRA. Psi s tmavoti &ndi postiZzeni vice (Sedi 61,5%erni 56,5%) nez psi se
swétlou srsti (apricot 35,8%, bili 7,6%). (Gaiddorakt 1995, Gaiddon et al., 1997)

5.3.3 Kokrspanél

V roce 1997 ametti veterinarni oftalmologové &iily pro CERF 410 kokrspaihi (162 ps, 248 fen).
Zdravych bylo 288 (70,24%) (1161psl72 fen). To znamena, Z&nd poruchy ndlo 29,76% (46 p& 76 fen).
Retinal atrophy byla potvrzena u 11 kokr§an2,68 %) (4 psi, 7 fen). Podieni na PRA bylo u 9 kokrSp&ii
(2,20%) (5 p8, 4 feny). (Pittman, 2000)

V roce 1998 bylo zkouSeno 560 kokrSgldnU 183 fipadi (32,7%) byla diagnostikovan&mi porucha.
Spatny fundus byl pozorovan u 36 jedircrovnondrnym vyskytem u pisi fen. 9 jediné bylo diagnostikovana
jako PRA postizenych (4 feny, 5i)s14 jedind (7 psi, 7 fen) bylo podezlych na PRA. Tato diagnostika byla
nejfrekventovaSi u psi starSichif let. (Pittman, 2000)

5.3.4 Papillon & Phaléne

PRA se u papilona projevuje aZz véku 5 — 6 let. Prvni vyskyt PRA u papilona ve Svédskl
zaznamenan v roce 1987. Az vroce 1991, kdy maijitirmoval Swedish Papillon-Club, Ze jeho fena je
postizena PRA mnoha chovataaialo své psi testovat na PRA.

5.3.5 Chesepeake bay retrivr

U chesepeake bay retrivee PRA miZe projevit aZz ve &ku 9 let. Akoliv psi mohou byt diagnostikovani
jiz ve véku 10 ngsiai.

5.3.6 Vyzkum na poli prcd

Pozdni forma PRA nazyvana progressive rod-conergegton (prcd) se vyskytuje u pudla, amerického
kokrSpartla, portugalského vodniho psa, labradora a kok&apaale byla pedpokladana u mnoha dalSich
plemen. Bhem vyzkumu byla potvrzena u plemen jako jerndpsenzi, chesepeake bay retrivr, Nova Scotia
duck tolling retriever, australsky honacky pes, leky mastif, greyhaund, papilon. Prace na odhaleni
molekularni podstaty prcd byla G§méa. V roce 1996 byl objeven marker spojeny s tiomemocgnim. V z&{
1996 byli dopisem informovany kluby chovdtgllemen v USA, u kterych séqupokladala precd.

5.3.6.1 Vyzkum zpisobu ddi¢nosti u mastifi
Védci na Cornell University's James A. Baker Insétédr Animal Health pracuji na identifikaci forem

PRA a na vyvoji DNA testpro izné plemena

ity Dr. Acland, ktery vede cely
vyzkum, &fi, Ze PRA u mastifa je
autosomal# recesivni (prcd). Zjighi
dédi¢nosti je provadno kizenim
postizenych mastifs bigly dr.
Anclanda, kt& nenesou PRA. &iata
z téchto vrhi budou s¥tena lidem, kté
se zavazi podilet se na vyzkumu a
dochazet na Elektroretinogram kazdych
Sest ndsial dokud Snatim nebudou 2

| A & | _ .
Toto je prvni vrh jehoZ otcem je PRA postizeny ifri@kt Lamar's Nut'n But roky. Pokud u &kterého ze ghat bude
Trouble a matkou fena bigla z chovu dr. Acland&:a&a se narodila 14. psince prokdzana PRA, pak jde o dominantni

5

1999. gen.

5.3.7 Test pro prcd je na svété

Test je k dispozici od 1. kKna 1999. Byl vyvinut Dr. Gustavo Aguirrem, Dr. @my Aclandem a
kolektivem na Baker Institute, Cornell Universifyest provadi laborator Ithace, NY. OptiGen prcd test, jak je
tento test nazyvan, je zaten na marker na chromosomu 9, ktery bezpedst sousedi s prcd lokusem. (Cone,
1999)

5.3.8 prcd a retinitis pigmentosa

Dv¢ skupiny ¥dci spolupracuji na mappsiho genomu vedouci k objeveni prgpablobné genetické
korelace ddi¢cné Serosleposti u f)a podobné poruchy u lidi.
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Védci pracujici na Cornell University's James A. Bdkistitute for Animal Health a the Fred Hutchinson
Cancer Research Center v Seattle zjistili, Ze gelyetiefekt odpowdny za progressive rod-cone degeneration
(prca) odpovida lidskému genetickému defektilsppujicimu PR 17, jedné z mnoha forem retinitisrgggtosy.

Obke¢ mutace se nachazeji na odpovidajicich genechygii

Nedavné pokusy v genetické terapii davaji mozrégshii retinitis pigmentosy (stejiako rod-cone
degenerace u fi klonovanim normalniho genu, viozenim kopie ditoru jako je neSkodny vir a vpravenim
genu do bugk sitnice.

5.4 Neobjasn éné formy PRA

5.4.1 Jezevcik

U jezewiki toto onemoceni za&ina ve ¥ku 1 1/2 az 5 let, u miniaturnich dlouhosrstychej€iki je
udavan nastup onemagr jiz ve wku 6 — 12 misici. (Smidova, 1997)

5.4.1.1 Vyzkum u jezeWiki

V Némecku  (Institut  fur ~ Molekulargenetische  DiagnostikGmbH,  Technologie-Zentrum,
Universitatstrasse 142, 447 99 Bochum) od roku Y988adji testovaniady jezevika.(Smidova, 1997)

5.4.2 Bernsky salaSnicky pes

Ve Svycarsku oftalmoskopické zkousky u 276 bernslgalasnickych fsv letech 1987 aZ 1992 odhalily
vysoky vyskyt kataraktu, PRA a glaucomu. Pddaz bylo na ddicné zaloZeni. Progresivni atrofie sitnice byla
pozorovana u 24,9%. ZmenSena schopnost orientaaepbpirvé pozorovana veéku 3 let, ¥tSina ps oslepla
ve wku 6 aZ 8 let. (Spiess, 1994)

5.4.3 Tibetsky teriér

Statistika CERF u tibetského teriéra ukazujé khiticka obdobi, ve kterych se projevi poruchyisi.
Prvnim je ¥k 2 — 3 let, druhym 5 — 7 let. Donedavna byly aesny diagnostikovany jako progresivni atrofie
sitnice. Posledni vyzkumy vSak ukazaly, Ze jdeoyiporuchu sitnice a to prasgbdobré canine ceroid
lipofuscinosis, CCL

5.5 X-Linked PRA

e AT
Prirez sitnici postizenou XLPRA - faze 2 XLPRA - faze 3
XLPRA —faze 1

Sibitsky husky je doposud jediné plemeno, &ha? se PRA nedli autosomal& Lokus pro PRA se
nachazi na X chromosomu a magdslely: Xpra, zjisobujici PRA a X+. Zdravi psi maji genotyp X+/Y,
postizeni maji genotyp Xpra/Y. Obdabrdravé feny X+/X+, feny zdravé, ale nositelky Xpta a feny
postizené Xpra/Xpra. Pochopitélndaleko ¢asgji jsou postizeni psi. Diky nahodné inaktivaci jetio
z chromosoma X vznik& u heterozygotnich fen skvrnitd degenersitd@ce a mirny stugieredukce jejich ERG.
Tato forma PRA se oznaje jako XLPRA (X-Linked PRA). (Acland a
Aguirre, 2000)

5.5.1 Na&ahodna inaktivace chromosomu X

Charakteristickym rysem édi¢nosti vdzané na chromosom X je
nahodna inaktivace neboli ,lyonizace" (po dr. Magon). Principem je, ze
buiky samic savt maji pouze jeden aktivni chromosom X, druhy
chromosom X je inaktivovan. Inaktivace jednoho mohosond je
nadhodna. To znamena Ze heterozygotni fena, nesmmi Xpra a druhou
Fundus nositelky XPRA
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zdravou alelu bude mosaikou Bnz nichz kazda bude obsahovat jednéchto alel.

Typickym prikladem Lyonizace jsou Zelvovinové dky, které jsou heterozygotni a nesou gen pro
oranzovou (XO/X+). Zelvovinové zbarveni vznika tikcast bugtk obsahuje chromosom X+, jehoZ projevem
je ¢ernd barva a druh#st bugk obsahuje chromosom XO, jehoZ projevem je oranbavéa.

Stejny princip se uplauje i u chorob vazanych na chromosom X. Pokud peicanositelkou postizené
alely, pak ®které jeji butky nesou normalni gen a zbylé postizeny gen. Zavislenechanismuédi¢nosti,
samice nositelky mohou byasté&né postizené. To se projevuje i n&kterych fenach sibského hasky nositelek
XPRA: na jejich sitnici je vi& niZsi stup# mozaikové degenerace&asténou redukci amplitudy ERG. (Acland
a Aguirre, 2000)

5.6 Prehled plemen ps & s predispozici k PRA

v' Afgansky chrt v' Dalmatin v" Pudl standardni

v' Airedale teriér v' Dobrman v" Pudl trpaski a toy

v' Akita (u 3-4 letych p&) v" Field Spasil v' Retriever curly-coated
v' Aljasky malamut v' Foxteriér v" Rotveiler

v" Americky kokrSpagl v' Gordonsetr v' Saluki

v Anglicky kokrspasl v' Greyhound v' Samoyed

v" Anglicky setr v' Chesapeakebay retriever v' Sheltie

v" Anglicky Springr Spa# v Irsky setr Italsky chrtik v' Shitzu

v' Barzoj v Jezevik v’ Sibitsky husky

v' Basethaund v" Kavalir King Charles Spa&h v Skotsky teriér

v/ Basenji v' Kernteriér v' Soft coated Wheaten teriér
v Beagle v' Kerry blue teriér v' Staffordshirsky teriér
v' Bedlington teriér v Knira v' Staroanglicky owak — bobtail
v’ Belgicky owak v Kolie v Spic

v' Bernsky salaSnicky pes v' Labrador retriever v' Tibetsky Spa#l

v' Border kolie v' Lhasa apso v' Tibetsky teriér

v' Border teriér v Maltézaek v" VelSkorgi Cardigan

v' Bostonsky teriér v" Némecka doga v' VelSSpringer Spath

v’ Boxer v" Némecky owak v" Vipet

v Briard v' Pekingsky palacovy psik v" Welsh Corgi Pembroke
v' Bulteriér v Ping v" Yorkshire teriér

v' Chow-chow v Pit bull teriér v’ Zlaty retriever

v Civava v Pointr

(Beranek a Vit, 1995)

o
ﬂ

Metody diagnostiky PRA

5.7.1 Oftalmoskopie

Pozorovani éniho pozadi a posouzeni stéptegenerace sitnice podiady kritérii. Veteriné si mize
o¢ni pozadi prohlédnout tzv. oftalmoskopem. Oko psaSpk v neustalém pohybu a pro spolehlivé posdyeen

PRA — pozdni faze

Oc¢ni fundus zdravého psa.

O¢ni fundus postizeného jedince.

nutna znana zkuSenost veterinarniho Ié&a Zn&né ulelteni proto znamena moznost vyfotografovanio
pozadi a pakifjpadné zrany studovat na snimku. (Smidova, 1997)

Podle optického vzhleduéniho pozadi Ize viditelnotast sitnice rozflit na tapetalni fundus (tapetum
lucidum), nachazejici se v horédsti zorného pole a non-tapetalni fundus (tapetigrum), nachéazejici se ve

10
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spodnicasti zorného pole. Na rozhrani mezi tapetarni atapatalnicasti sitnice je ulozen opticky disk (papilla
optica). (Beranek a Vit, 1995)

Tapetéalni fundus miva &tSinou
Zlutou barvu ve sédni ¢asti, zelenou
barvu na okraji acernou barvu na
piechodu  k non-tapetalnimu  fundu.
V nékterych pipadech chybi tapetalni
fundus. @ni pozadi méa& potom
cervenohddou  barvu  zpisobenou
nedostatkem retinalniho pigmentu a
prosvicenim chorioidalnich cév.
(Beranek a Vit, 1995)

Non-tapetalni fundus navazuje
na spodni¢ast tapetalniho fundu a ma
obvykle tmavou Sethnédou barvu. U
psi s hrédou srsti a zldt zbarvenou iris
byva non-tapetalni fundus mén
pigmentovany nez u fs se silg
pigmentovanou iris. (Beranek a Vit,

1995)

Opticky disk lezi wtSinou na rozhrani mezi tapetélni a non-tapetélsti sitnice. Jeho nélez
v tapetalnim nebo naopak v non-tapetalnim fundk v@ni vyjimkou. Velikost optického disku je velmi
variabilni a neni zavisla na velikosti psa nebaraee. Abnormaky maly, ale morfologicky zjewhnormalni
opticky disk se nazyvanicropapilla. Tvar optického disku je podobrako jeho velikost znme variabilni.
Kulaty nebo ovalny tvar disku se vyskytuje deeggji. Mtze vSak mit i nepravidelny tvar s jésohrantenym
okrajem nebo difuznim okrajem. Z optického diskibitnaji arterie a vény (superiorni, inferotemporéni
inferonasalni), tviici svym ptibéchem izné vzory obrazu sitnice. (Beranek a Vit, 1995)

Obraz normélniho @iho pozadi je u psa velmi variabilni, a to nejerfianych jeding, ale i u fiznych
plemen. K diagnostice abnormalnich nebo chorobrgmén sitnice je proto iezité znat normalni variantu
vzhledu. (Beranek a Vit, 1995)

Fundus 3that Ize vySabvat az ve st kdy jsou @éni vicka otewena a rohovka je vyjasna. V tomto
st&i je fundus Sedé barvy, bez diferenciace na tapiesahon-tapetélniast. Ve sté 4 tydni nabyva tapetalni
¢ast fundu granulované struktury a koneve stdi 3 az 4 nisial se vyviji typicka Zlutozelena barva tapetarniho
fundu. (Beranek a Vit, 1995)

Zmeény, které nizeme pozorovat na sitnici postizené PRA jsou: zemdnimeru i paitu krevnich cév,
zvySena reflektivita tapetarniho fundu, &m pigmentace, zémy v ainim disku. Mizeme pozorovat kataraktu a
odlouienti sitnice. (Collinson, 1991)

5.7.2 ERG - elektroretinografie

Posouzeni stavuc¢niho pozadi na principu
snimani evokovanych potendiakni sitnice. Urady
plemen Ize PRA pozitivniho jedince odhalit jiz
v jeho 8 — 10 tydnecheéku. U jezevikt jeSE nebyly
publikovany podrobsi zawry. Tato metoda je
nara:na nejen na vysatjiciho l1ékde, ale pedevsim
na jeho technickou vybavenost. Tato metoda je vSak

=7 \\Mc mnohem pesrEjsi a citlivejSi nez zachyt ranych fazi
L : PRA. (Smidové, 1997)
Elektroretinogram je velmi podobny EKG.

ERG zdravého mastifa Mérime elektrické impulsy vyhiéné sitnici fi
odrazu s¥tla. (Collinson, 1991)

5.7.3 VysSetfeni krve

V USA (Testing Service, H ungerford Hill

Rd., Inthaca, New York, 14853) je jiz provad

== testace irskych setrna zéklad vySeteni DNA.
Timto zpisobem Ize spolehlér odhalit nejen
postizené, ale, a co je zviadulezité, i jedince, u

ERG mastifa postizeného PRA
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kterych se toto onemoni nikdy nerozvine, ale sami jéemaseji na potomstvo. (Smidova, 1997)

Protoze frekvence vyskytu genetickyeposnych onemoéni je zn&na (jen u plemene americky
kokrSpasil je popsano 23 genetickych oneméchainiho aparatu), ve&sSing zapadnich zemi je jimémovana
znand pozornost s umyslem rychlého a ploSného ozdragkov, relativie vysoce zami@nych &mito
onemocknimi. Jiz v Utlém ¥ku jsou Stnata vySetovana énim specialistou aifsné dokumentovan stav jejich
o¢niho aparéatu. Ten je pak dokladov&ngrodeji S€nat, @i jejich bonitacich a v neposledni a negFitejSi rac
v doke zaazeni do plemenitby. Po celou dobispbeni psa v plemenithe vySeteni periodicky opakovano a
dokladovano fotofokumentaci. (Beranek, 2000)

Také v nasSi republice je vy$eho jiz rekolik stovek ps, vétSinou Sptkovych jediné plemene, kde se
popisuje zvySeny vyskyt PRA (pudl, irsky setr, acigl a americky kokrSpaih retriev, tibetsky teriér a dalSi
tibetska plemena, bobtail, papilon, AKBE&nsky chocholaty pes a.j.) a ¥kterych klubech se chovatelé snazi
preferovat vyBrovym chovem jedince exteriér§vale i zdravoté na vysi. Nejdale je Tibetan Terrier klub spolu
s Bobtail klubem, kit si zakotvili povinnost vySé&tni chovnych jedinca intenzivié spolupracuji s institucemi
v Evrop sledujicimi onemoaimi sitnice chromosoméin(Beranek, 2000)

Jediné pracovist v byvalém vychodnim bloku, vlastnici diagnosticka&izeni na vysSéeni PRA je
Veterinarni oSébvna Husova 1747,530 03 Pardubice. VSechna zdéfepdezviata obdrzi protokol o vySeni
s celos¥tovou platnosti a fotodokumentaci vyi&tého ¢niho pozadi fedvedeného psagipemz kopie a druhy
snimek je zde archivovan .Vlastni vy&eli se sklada z klinického vyEemi zavrSeného prohlidkowndho
pozadi kamerou KOWA — 2 s fotografickym zaznamemaTasi 10-20 minut a je provétb za plného &domi
zvirete. (Beranek, 2000)

VySeteni oka elektroretinogramem nemusi vzdy odhalitwomeni, pokud se u#la piilis brzy. To musi
mit na mysli vSichni, ktié chgji vyrazovat postizené jedince z dalSi reprodukitesd nez se objevi prvni
piiznaky choroby. Najklad u norskych losich fisse vySeeni cla ve stéi minimalng 6 tydni, u miniaturnich
pudli ve stdi 10 tydrii apod. Jeiejmé, Ze takové vySeni podstathusnadni ¥asné poznani homozygotnich —
postizenych jedinca ti pak nejsou do chovuilbec zéazovani. Takové vySini také dovoli ozridt rodice
postizeného jedince za nositele viohyiermSeée choroby a vkadit je z chovu. (Dostal, 1995)

Vék p¥i diagnoze
Plemeno Gen Oftalmoskopie ERG
Irsky setr rcd 1 16 tydn 6 tydni
Kolie rcd 2 16 tydh 6 tydni
Norsky losi pes Erd 6 — 8awial 35 dni
Jezevik 6 — 16 nisiol 9 mésial
Tibetsky teriér 1-1,5roku 10ssiai
Akita 1,5 - 2 roky 1,5 -2 roky
Norsky losi pes Rd 1-1,5roku 6 tydn
Maly knira Pd starSi nez 1,5 roku 6 tyidn
Sibiisky hasky XLPRA 1,5 — 2 roky 1 rok
Pudl (toy, maly, stand.) Prcd 3-5let il
Americky kokrSpasl Prcd 3-5let 9 #sial
Portugalsky vodni pes Prcd 3—6let 1,5 roku
Labrador Prcd 4 -6 let 1,5 roku
KokrSparl Prcd 4 —8let 2—2,5roku

(Acland a Aguirre, 2000)

5.7.4 Canine Eye Registration Foundation

CERF byl zalozen skupinou chovdiel USA, kt&i doznali, Zze kvalita Zivota psje ztizena mnoha
dédicnymi aénimi chorobami. Byla navazana spoluprace se spgcigiSkolenymi veterinarnimi oftalmology,
cilem byla eliminaceatlicnych anich chorob v chovitistokrevnych pg a vytvdeni centralizovaného registru.

CERF neni pouze registremupsysSetenych na &dicnd a@ni onemocani ¢leny American College of
Veterinary Ophthalmologists (ACVO), ale také arclpgs data p$ zkoumanych ACVO diplomovanymi
pracovniky. Tato data jsou u#itéh nejen ¥dcim a studeritm oftalmologie, ale také chovatelskym kimb a
chovatelim uritych plemen.

Kazdy pes, vySétny na oni choroby s vysledkem negativni je zahrnut v tegia obdrzi CERREislo.
Budouci majitelé &hat podle rodokmenu mohou zjistit, zda jejicén8tma gedky zahrnuté v CERF.

12
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5.8 Genetické pozadi
5.8.1 Krétky dé&jinny nastin

1911 Byla poprvé popsana PRA u gordon seffiagnusson)
1938 - 55 Poznana PRA u irského setfdK: Rasbridge, Hodgman, Parry, Lucas)
1962 - 65 PRA u malych pudi. (UK: Barnett)
1975 Prvni definice postiZzeni tinek (rod) atipkd (cone) jako rozdilnych forem PRAAguirre, 1976)
1975 Charakteristika jednotlivych génspecifickych pro usita plemena.
Irsky setr - Rod-Cone Dysplasia(®&guirre a kol.l, 1975; 1978; 1982)
Kolie - Rod-Cone Dysplasia @Volf a kol., 1978)
Norsky losi pes Rod DysplasigAguirre a kol.l, 1971; Aguirre, 1978)
Maly pudl - Progressive Rod Cone Degeneratidguirre a kol.l, 1975; 1982)
Norsky losi pes Early Retinal Degeneratigécland & Aguirre, 1983)
Tibetsky teriér - PRA (Millichamp a kol., 1988)
Maly knira¢ - Photoreceptor DysplasfRarshall a kol., 1991)
Sibitsky hasky- X-Linked PRA(Acland a kol., 1994)
1978 Definice biochemickych defekipti rcd1 (Aguirre a kol.)
1982 Definice biochemickych defekipti rcd2.(Woodford a kol.)
1986 Chovatelé plemene silsky hasky a Dolly Trauner z CERF zjistili, Ze pouaesi jsou postizeni
PRA.
1987 Poznéani nealelismu rcdl, rcd2 a éidland & Aguirre)
1988 Objev, Ze prcd malych pudlanglickych a americkych kokrSpaf a labradal je reprezentovana
mutaci na stejném lok@Aguirre & Acland)
1991 Poznani mRNA defeftpti rcd1 (Farber a kol.)

1993 Oznamena genova mutadé red1 (Suber a kol.)
1993 - 94 DNA test pro rcd UK: Clements a kol.; USA: Ray a kol.)
1994 Publikace prvni studie XLPRA, potvrzeni Zze PRAigkého hasky je vdzana na chromozém X.

1995 Vylouceni Opsin, PDEB a rds/ peripherin jako kandidatskyetii pro prcd a erd.
(Acland a Aguirre, 2000)

U vSech plemen, kde byla provedena seriozni gewet@nalyza, je progresivni atrofie sitnice
kontrolovana recesivni alelou ,pra“. To vSak nempigitit obeck, protoZze u #kterych plemen mohlo dojit
k mutaci této alely a u pspak mizeme mit vice alel, které jsou za vznik tohoto kiefeodpo¥dné. (Dostal,
1995)

U irskych setlt byla v Anglii provadna testovaci géni na PRA s klinicky zdravymi psy igdymi
s postizenymi zwaty. Recesivél homozygotni nemocné zei ma genovou kombinaci pp, tzn. ©éxistujici
alely jsou defektni alely stejného druhu. Kdyz kotgého pokusného peni vzniklo alespid Sest zdravych
Sténat, bylo testované ztd povazovano za bezdefektové, jelikoz tito jedindiazovali @ividné heterozygotni
genovy vzorec Pp (Willis 1/9/1989). OvSem jistotnhplnych 100% nybrz 98,4%. Nikdy nedosahne 10840,
pii sebe¥tSim pa@tu zdravych potomk Takové pokusy navic nejsou v souladu s etikouaoheviat, protoze
je pi nich paitano s rizikem narozeni nemocnychiavi— jako ovSem vicéi mérs v bszném chovu psu
kazdého fibuzenského géani! (Wachtel, 1997)

Ve stardi literatte se formy atrofie sitnice neodliduji. desag. Siler a Fiedler (1978) uvadi, Ze je
podmiréna recesivni alelou v homozygotnim stavu,ipdgma recesivnimi alelami ze dvou gez nichz prvni
zpisobuje rychlou degeneraci a je epistatickigivdruhé alele druhého genu, ktera jécimou pomalejSi
degenerace.Pro usnadifii si ozn&me prvni gen pismenem A a druhy pismenem B. Jde jefS pipad, ne o
obecné genetické symboly, pouzivané pro dawani defektu. (Dostal, 1995)

Genotyp Klinické p¥iznaky atrofie sitnice Cetnost v panmiktické populaci
AABB Normalni zdravy jedinec 56,25%

AaBB

AABbDb

AaBb

Aabb Pomala degenerace sitnice 18,75%

Aabb

aaBB Rychlejsi degenerace sitnice 18,75%

aaBb

aabb Rychla degenerace sitnice 6,25%

13
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(Dostal, 1995)
Vytadime-li z chovu v3echny postiZzené jedince, tzdinge s jakymkoliv stupfim degeneracejistanou
nam jen jedinci klinicky i geneticky zdravi, genptyAABB, a jedinci klinicky zdravi, ovSem genetichgsitelé
(prenasei) viohy, genotypu AaBB, AABb a AaBb. Tito jedinoe $udou dale reprodukovat Frekvence alely A a
B je vtéto populaci 66,7%, frekvence alel recewhin(a, b) je 33,3%. Frekvence gamet AB je
0,6610,667=0,445, coZ je 44,5% atd. Vyskyt jednotlivygkupin klinicky zdravych a postizenych jedinc
v dalSi generaci je nasleduijici:

Genotyp Klinické priznaky atrofie sitnice Cetnost vyskytu
AABB Normalni zdravy jedinec 79,0%

AaBB

AABb

AaBb

Aabb Pomala degenerace sitnice 9,9%

Aabb

aaBB Rychlejsi degenerace sitnice 9,9%

aaBb

aabb Rychla degenerace sitnice 1,2%

(Dostal, 1995)
Vidime, ze poet klinicky zdravych jedink stoupl z 56,25% na 79,0%, ale stale se v nastddygheraci
objevuji i jedinci s nejrychlejSim stupm generace. Nebo jinak: &t postizenych jedirickles| ze 43,75% na
21%, tedy zhruba jen o polovinu. Pokud s toutsleldnou selekci vydrzime i déle, klesne v nasletlggneraci
opst o polovinu; to pak bude jen 10,5%, nésledujiciegaci ogt o polovinu atd. (Dostal, 1995)

6 Centralni progresivni retinalni atrofie (CPRA)

CPRA rekdy také oznéovana jakodystrofie retinalniho pigmentového epiteluvznikd patré spiSe
defektem retinalniho pigmentového epitelu nez paouc fotoreceptdr vyskytujici se ve #tdnim ¥ku.
Onemoc#ni bylo popsano u labradorského a zlatého retieveader kolie, sheltie, SpringerSgém
kokrSpartla, irského setra, briarda (francouzsky ¢@k), rEmeckého boxera, pointera a welsh corgi.
Oftalmologické zrdny spaivaji v akumulaci h&dych granuli (podobnych lipofuscinu) v area cerdral
objevuji se #ive nez se dostavi prvnfipnaky snizené funkce zraku. V pozdnim stadiu j@obetiny stejny
jako u PRA. (Beranek a Vit, 1995)

CPRA neni doprovéazena Serosleposti. Postizenige¢sto vidi 1épe za Sera nez za normalniho denniho
swtla. Maji vSak zné&né potize s perifernim wWdim. Degenerace sitniceczad v centralni oblasti, podle které
dostala choroba ozdeni. Defekt se postuprehorSuje, az je jedinec Gglslepy. Katarakta v souvislosti s timto
postizenim nenidZnda. (Dostal, 1995)

Priznaky onemoaii se projevi ve sté2-10 let, obvykle 3-6 let, jak uvadi Robinson &2 ZnEny na
sitnici mohou byt pozorovanyippodrobrgjSim vySeteni ve sté 18 nesial az 2 let. ProtoZze zny na sitnici
dlouho nepostihuji periferni wdi, nejsou ¥tSinou dlouho zaznamenéany (az veistékolika let). Proto je toto
onemockni opEt velmi problematické u jediicchovnych. (Dostal, 1995)

6.1 Vyskyt CPRA klesa

CPRA je defekt, ktery postihuje specialni vrstvinddunazyvanych retinal pigment epithelium (RPE), které
vyzivuji buiky o¢niho nervu. Pokud jsou Blly RPE postizeny, kitky nervu mohou odumirat. Zmy na sitnici
jsou velmi charakteristické a snadno rozpoznataméftalmoskopickych snimcich. Ve velmi pozdnichidh,
vSak mize CPRA zfisobit, Ze sitnice na oftalmoskopickych snimcithgbi jako sitnice odufala z jakéhokoli
jiného divodu.

V sedmdesatych letech byla CPRA pozorovana ve v&eahich. Nejvice postizeni byli labradoDr.
Gustavo Aguirre publikoval prvni studii o tomtoata(Aguirre GD, Laties A: Pigment Epithelial Dystrgpim
the Dog. Exp. Eye Res. 23: 247, 1976). Ke konci skxfd@itych let Dr. Aguirre vyt malou pokusnou
skupinu Seltii, potomk CPRA postizenych rodii. Bylo zZetelné, Zze CPRA vtomto plemeni j&di&na
s nedplnou dominanci.

V poloviné sedmdesatych let se vSak stalécar nedekavaného. V Australi a v USA CPRA Gpin
vymizela. Bylo to u plemen u nichz byldie rozstena. V Britanii a Evrop CPRA [Fetrvavala, u ékterych
plemen postizeni vistalo, gedevSim u briad Od té doby byla CPRA jentidka diagnostikovana u s
narozenych a chovanych v USA.

Dr. Ron Riis dokazal, Zze stav podobny CPRA lIze Vgtvextrémnim nedostatkem vitaminu E (Riis RC;
Sheffy BE; Loew E; Kern TJ; Smith JS. Vitamin E Defittg Retinopathy in Dogs. American Journal of
Veterinary Research. 1981; 42(1): 74-86). Diky ttonuyzkumu a dramatickym zfnam v USA se é&tSina
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oftalmologi priklonila k nazoru, Ze CPRA neni jednoduSe genetlakytrolovana, ale dujici vliv ma prostedi
a to gredevsim strava a metabolismus vitaminu E.

Proto Dr. Aguirre s Dr Peter Bedfordem importovablovinu vrhu briard po postizenych rodich
odchovanych v Britanii. Zbytek vrhu byl ponechannitéhii pod dozorem Dr. Bedforda. UéBat ponechanych
v Britanii se vyvinula CPRA, u zadného zé&sit chovanych v USA se CPRA nevyvinula.

V poslednich letech se jevi, Ze CPRA mizi z Angli&vropy, tak jako tomu bylo v sedmdesatych letech
v USA a Austrdlii. \&dci v Britanii zjistili, Ze CPRA nebyla zaznamengiiapo osm let u border kolii a zda se,
Ze vymizela. Tento trend je prajgbdobré zpisoben pechodem z doméci stravy ke kokr@mu krmivu.

Dobrou zpravou je tedy, Ze vyskyt CPRA se snizujigvodu kvalitnich krmiv a jinych faktérprostedi.
Spatnou zpréavou je, Ze stale nevime jaké faktopgan. (Acland, 2000)

6.2 Prehled plemen ps @ s predispozici k CPRA

v" Anglicky Springr Spaél v' Border kolie v' Briard

v' Chesapeakbay retriever v Irsky setr v Kolie

v' Labrador retriever v Némecky owak v' Sheltie
v’ Zlaty retriever

(Vit a Beranek, 1995)

7 Nahla ziskana retinalni degenerace

Zvlastni formou PRA je nahla ziskana retinalni degace, zvana tézmetabolicka toxicka retinopatie
pusobi nahlé oslepnuti jinak klinicky zdravychip8&zné vySeateni aéniho pozadi je negativni. Diagnézu Ize
potvrdit jen pomoci elektroretinogramu. Postup&msu se vyviji nespecifickd degenerace retirgcipazejici
béhem jednoho roku v Uplnou atrofii. Postizeni byvagi ve st 6 az 14 rok, bez rozdilu plemene a pohlavi.
Vyskyt v zimg je casgjSi nez v I&. Histologické vySeéeni ukazalo rozpad &inek acipki. Fricina onemoc#éni
neni zndma. (Beranek a Vit, 1995)

8 PRAu ko ¢ek

PRA se vyskytuje nejen u fosU lidi se vyskytuje velmi podobné postizeni namyé retinitis
pigmentosa. Vzacné jsou vSak i zpravy o vyskytu RRé&ek.

PRA je postupujici degenerace sitnice. Z toho pglaepota a poruchy chovani. Autozométtominantni
typ d&dic¢nosti se vyskytuje u habeSskychc¢kk, autozomaka recesivni typ &diénosti u siamskych kek.
(Rihové, 1999)

U degenerace sitnice siamskychiddo se pedpoklada genetické pozadi¢dina degenerace sitnice u
dvou vrhi perskych kéek byla popséana vroce 1973 Rubinem a Liptonem. hir&ai degenerace sitnice
(Feline central retinal degeneration) séve predpokladalo genetické pozadi, p&rdSak bylo prokazano, ze
jde o deficit taurinu.

Forma progresivni retinalni atrofie byla diagnostifina u habesské g ve Svédsku v roce 1977 a
postups i v dalSich¢astech Evropy. Prvni klinickétignaky se projevuji v 1,5 — 2 leteckku. Byl zahgjen
vyzkum genetické, klinické, elektrofyziologické arfologické analyzy onemoéni.

8.1 Diagnosa

Diagnosa PRA je dre¢ provadna oftalmoskopicky. Je prové&uh pomoci fistroje nazyvaného némy
oftalmoskop a vyZaduje roz8hi Zitelnice pomoci aplikace¢nich kapek. VSechny formy PRA maji obdobné
piiznaky: zvySenou reflexivitu fundu, zmenSeniméru a wtveni cév sitnice a zmen3eni hlavy optického nervu.

K potvrzeni diagnosy fize byt pouzit elektroretinogram. Stejjako u pf, u katek postizenych PRA je
ERG ztlumené.

8.2 Taurine deficiency retinopathy

Kocky vSech plemen krmenych stravou s deficitem amyseliny taurinu (najp psi strava) mohou byt
postizeny degeneraci sitnice. Charakteristick&ytmporuchu je, Ze Z&na v centralnéasti sitnice a iize nebo
nemusi postupovat dale.
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