Schwerpunkt

Horstorungen iIm Kindesalter
Konseqguentes Horscreening bel
Neugeborenen

Mit den verfUgbaren Hbrscree-
ningmethoden kénnen heutzu-
tage angeborene oder peripartal
erworbene Horschaden bis zum
Ende des sechsten Lebens-
monats erkannt werden. Die
notwendigen Untersuchungen
Neugeborener sind zumutbar
und finanzierbar. Die Konse-
quenz: Vorhandene Horprobleme
kénnen friher kompensiert und
damit die meisten nachhaltigen
Stérungen der Sprachentwick-
lung und der allgemeinen intel-
lektuellen Entwicklung vermieden

werden.

Korrespondenzadresse:

Dr. med., Dipl.phys. Peter Oppermann
Leitender Arzt

Abt. Phoniatrie u. Kinderaudiologie
HNO-Klinik

Kantonsspital Luzern

Tel. 041-205 50 71

E-Mail: peter.oppermann@ksl.ch

von Dr. med. P. Oppermann

E in beidseitiger Horverlust fiithrt un-
versorgt zu einer tief greifenden
Storung der lautsprachlichen Kommuni-
kation. In dessen Folge leidet in der
Regel auch die gesamte intellektuelle
Entwicklung. Die Fihigkeit, unsere Er-
fahrungen, Gedanken und Visionen mit
Verwandten und Freunden zu teilen, hat
uns lange vor der Entwicklung einer les-
baren Schriftsprache zur dominierenden
Spezies in allen unseren Lebensriumen
gemacht. Die Fihigkeit, Lautsprache un-
eingeschrinkt zu horen, diirfen wir unse-
ren Kindern, wenn es in unserer Macht
steht, nicht vorenthalten.

Schweregrade einer Horstérung

Eine Horstorung, welche die Sprachent-
wicklung wesentlich behindert, liegt
dann vor, wenn die Horschwelle in den
Frequenzen zwischen 250 Hz wund
4000 Hz um mehr als 25 dB im Vergleich

zu einem normalen Gehér erhoht ist. Je
nach Ausmass des Horverlustes kann
man von einer leichten, mittelgradigen
hochgradigen Schwerhorigkeit
sprechen. Horverluste von mehr als
90 dB beschreibt man mit héchstgradi-
ger Schwerhorigkeit oder Resthorigkeit.
Praktisch wire es auch kein grosser Feh-
ler, in diesen Fillen von Taubheit zu
sprechen. Ohne Horhilfen hat man mit
einer Horschwelle jenseits von 90 dB
keine Chancen, auch geschrieene Spra-
che zu verstehen.

Fir das subjektiv empfundene Handicap
des Schwerhorigen — und vor allem fiir
seine Chance einer niitzlichen techni-
schen Korrektur — entscheidend ist aber
weniger die oben skizzierte Einteilung
nach Schweregrad einer Horstorung als
vielmehr der individuelle Verlauf des
Horverlustes im Schallspektrum. Auf
operative Therapieoptionen soll an die-
ser Stelle nicht eingegangen werden.

oder

Padiatrie 3/06 ¢ 6




Schwerpunkt

Horschwellen mit gleichen Horverlusten
in allen Sprachfrequenzen sind selten.
Hiufiger sind «kurvige» Verldufe der
Horschwelle mit meist geringerem Hor-
verlust im Tieftonbereich und hoherem
Hoérverlust im Hochtonbereich. Es gibt
aber auch typische Tieftonschwerhorig-
keiten mit gut erhaltenem Hochtonge-
hor. Fiir das Sprachverstehen entschei-
dend ist ein gutes Gehor zwischen
1000 Hz und 4000 Hz, besser noch bis
6000 Hz, da in diesen Frequenzberei-
chen die so genannten Formanten der
Sprachlaute liegen. Formanten sind jene
Frequenzbereiche, in denen die Schall-
energie einzelner Laute charakteristisch
hoch ist. Durch die Unterschiede dieser
Energieverteilung werden die Laute erst
unterscheidbar. Ein theoretisch komplet-
ter Horverlust jenseits von 2000 Hz
wiirde zum Beispiel dazu fithren, dass wir
zwar noch die meisten Vokale unter-
scheiden kénnten, aber kaum noch Kon-
sonanten. Das Sprachverstehen wire
dann erheblich reduziert, weil der gross-
te Informationsgehalt unserer Lautspra-
che iiber die Konsonanten kodiert ist.

Hiufigkeiten sprachent-
wicklungsrelevanter Horstorungen

Ein bis zwei Neugeborene aus 1000 un-
auffilligen Geburten haben eine sprach-
entwicklungsrelevante Horstorung. Eine
gleiche Zahl von schwerhorigen Kindern
rekrutiert sich aus so genannten Risiko-
geburten. Alle diese Kinder sind sprach-
entwicklungsbehindert, auch die leicht-
gradig schwerhérigen. Um sich in deren
Hoérerleben zu versetzen, stelle man sich
bitte folgende leicht zu simulierende Si-
tuation vor: Hilt man sich beide Gehor-
ginge fest mit den Fingern zu, fiigt man
sich ungefihr einen Horverlust von
30dB zu. In einem sehr verbreiteten
Sprachhortest, dem Freiburger Einsilber-
test, versteht man bei normaler Laut-
stirke dann als sprachkompetenter Er-
wachsener nur noch 50 Prozent aller
angebotenen einsilbigen Worter. Kinder
mit einer unentwickelten Sprachkompe-
tenz verstehen noch weniger. Stelle man
sich weiter vor, man wolle dann mit zu-
gehaltenen Ohren eine Fremdsprache
lernen — wohlgemerkt bei normal laut
sprechendem Sprachlehrer —, dann be-
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kommt man eine Ahnung davon, wie es
einem leichtgradig schwerhorigen Kind
ergeht, das seine Muttersprache quasi als
die erste Fremdsprache lernen soll.

Angeborene Horstorungen ohne
Screening zu spit erkannt

Kinder mit angeborenen oder peripartal
erworbenen Horstorungen fallen erst mit
etwa 2,5 Lebensjahren auf. Meist da-
durch, dass sich ihre Sprache nicht
altersgemiss entwickelt. Bei Kindern mit
leichtgradiger Horstorung ist das Ent-
deckungsalter hoher, es liegt bei bis zu
6,5 Lebensjahren, bei resthorigen Kin-
dern liegt es bei zirka 1,8 Lebensjahren.
Dass schwerhorige Kinder spit auffillig
werden, hat einige Griinde. Vor allem
das oft noch gut erhaltene Tieftonhor-
vermogen fithrt dazu, dass die Reak-
tionen auf alltigliche Schallreize normal
erscheinen, auch die Reaktion auf An-
sprache. Minner haben eine Stimmlage
von zirka 100 Hz, Frauen von etwa
200 Hz. Die Lautstirke der normalen
Umgangssprache ist zirka 60 dB. Mit ei-
nem Tieftonhérvermégen bis 250 Hz
von 40 oder 50 dB hért das Kind seine
Eltern, wendet sich ihnen zu, kann aber
die angebotenen Lautfolgen mit einem
grosseren Horverlust in den hoheren
Frequenzen nicht differenzieren. Ohne
ein differenziert wahrgenommenes
Sprachangebot ist natiirlich auch keine
differenzierte aktive Sprachentwicklung
moglich. Kinder mit entsprechenden Fi-
higkeiten konnen das Defizit der auditi-
ven Information oft dadurch kompensie-
ren, dass sie fehlende Informationen aus
dem Kontext der Situation oder aus dem
Mundbild des Sprechenden gewinnen,
was mit zunehmender Differenziertheit
der Kommunikation immer schlechter

gelingt.

Nachhaltige Folgen friihkind-
licher Horstorungen

Obgleich unsere Ohren einschliesslich
der Cochlea mit der zwoélften Schwan-
gerschaftswoche ausdifferenziert sind
und erste Horreaktionen in der 26. SSW
nachweisbar sind, differenziert das neu-
ronale Netzwerk, das die gehorten audi-
tiven Signale weiterleitet und verarbeitet,
noch tiber Jahre weiter aus. Der adiquate

Stimulus fiir diese Reifung ist ein ausrei-
chendes Angebot auditiver Signale aus
der Cochlea. Bei Tieren ist diese plasti-
sche Phase der Reifung des auditorischen
Systems oft auf wenige Entwicklungstage
genau einzugrenzen. Beim Menschen ist
sie anscheinend unschirfer begrenzt. Aus
der Entwicklung unterschiedlich friith
oder spit horprothetisch versorgter
schwerhoriger Kinder ist jedoch bekannt,
dass das Entwicklungspotenzial des Kin-
des mit jedem Monat einer spiteren adi-
quaten Kompensation der Horstérung
unwiederbringlich schwindet.

Beidseitig taub geborene Kinder, die bis
zum siebten Lebensjahr keine Horerfah-
rung hatten, entwickeln kein Horvermo-
gen mehr, das zum Verstehen auch einer
nur einfachen Sprache befihigt — auch
wenn sie danach mit einem so genannten
Cochleaimplantat (CI) optimal versorgt
werden. Um die Chancen einer anni-
hernd normalen Sprachentwicklung und
Schulkarriere zu wahren, miisste dieses
Kind spitestens bis zum Ende des ersten
Lebensjahres mit einem CI versorgt sein.
Berticksichtigt man den Zeitbedarf einer
horprothetischen Versorgung nach der
Diagnosestellung, ergibt sich die Forde-
rung, dass die Diagnose eines beidsei-
tigen Horverlustes im sechsten Lebens-
monat gesichert sein sollte. Diese
Forderung wire rein technisch schon seit
Jahren leicht zu erfiillen.

Methoden des Neugeborenen-
horscreenings

Zur moglichst vollstindigen Erfassung
aller sprachentwicklungsrelevanten an-
geborenen oder peripartal erworbenen
Hoérstérungen ist ein allgemeines, nicht
auf Risikogruppen beschrinktes Neuge-
borenenhorscreening unerlisslich. Dazu
geeignete Verfahren diirfen technisch
und personell keinen grossen Aufwand
erfordern, damit die grosse Zahl der
Untersuchungen aller Neugeborenen fi-
nanzierbar bleibt. Das Verfahren muss
alle tatsichlich schwerhérigen Neugebo-
renen als auffillig erkennen, das heisst,
die Sensitivitit muss hoch sein. Dariiber
hinaus muss auch die Spezifitit ausrei-
chend sein, damit nicht zu viele Kinder
filschlich in den Verdacht geraten,
schwerhorig zu sein. Jedes im Screening



auffillige Kind muss konsequenterweise
mit aufwindigen kinderaudiologischen
Verfahren nachuntersucht werden. Viele
Fille von auffilligen Kindern, die letzt-
lich doch gut héren, treiben die Kosten
des Gesamtscreeningprogramms in die
Hohe und fithren nicht zuletzt zu einer
unnotigen Verunsicherung der Eltern.

Die wissenschaftliche Diskussion da-
riiber, welche Verfahren fiir ein Neuge-
borenenhoérscreening geeignet sind, ist
weit gehend abgeschlossen. Die so ge-
nannte Reflexaudiometrie gehort sicher
nicht dazu. In der Reflexaudiometrie
provoziert man Reflexe, wie den Aureo-
palpebral-Reflex oder den Mororeflex
durch auditive Reize, zum Beispiel mit
Klingelténen eines Glockchens oder
durch Hindeklatschen. Diese Untersu-
chungen werden vielerorts auch jetzt
noch in den Vorsorgeuntersuchungen als
einziger Suchtest fiir Horstorungen ver-
wendet und fithrten in der Vergangenheit
zu der katastrophalen «Spiterkennung»

einer Horstérung. Eine unzureichende
Sensibilitit und Spezifitit disqualifizie-
ren dieses Verfahren fiir ein allgemeines
Neugeborenenhérscreening.

Die mittlere Reaktionsschwelle eines
Neugeborenen liegt bei fast 80 dB. Das
heisst vereinfacht, dass man zumindest
mit 80 dB reizen muss, um bei der Hilfte
aller normal horenden Kinder einen Re-
flex auszuldsen. Solche Reizpegel sind
aber auch fiir leicht- oder mittelgradig
schwerhoérige Kinder so weit iiberschwel-
lig, dass bei vielen trotzdem Reaktionen
ausgelost werden. Diese Kinder sind dann
im Sinne des Screenings nicht auffillig
und entgehen der weiteren Diagnostik.
Auch die verlisslichsten Reflexe sind ma-
ximal mit einer Wahrscheinlichkeit von
weniger als 25 Prozent auszulGsen, was an
der wechselnden Reaktionsbereitschaft
der meist schlafenden Neugeborenen
liegt. Zu viele untersuchte Kinder sind
dann im Sinne des Screenings auffillig
und miissen nachuntersucht werden.

Schwerpunkt

Sinnvolle Hoérscreeningmethoden sind
die Messung der so genannten otoakusti-
schen Emissionen (OAE) sowie die Mes-
sung akustisch evozierter Potenziale (AEP).

Otoakustische Emissionen

Die physikalisch kaum zu iiberbietende
Empfindlichkeit unseres Gehor verdan-
ken wir im Wesentlichen der Verstirker-
leistung von ungefihr 13000 #usseren
Haarzellen. Diese verstirken beim Ein-
treffen eines Schallsignals die Verfor-
mung des Corti’schen Organs durch eine
aktive Bewegung. Zufillige oder durch
einen Klickreiz ausgeloste Bewegungen
in den #dusseren Haarzellen kénnen via
Cochlea, Mittelohr und Trommelfell in
den Gehorgang fortgeleitet werden und
sind dort als so genannte otoakustische
Emissionen messbar. Reizt man im Ge-
horgang mit einem kurzen Klick von
zirka 80 dB und identifiziert zwischen 5
und 20 msec spiter otoakustische Emis-
sionen, dann kann sehr sicher eine Hor-



Schwerpunkt

Sprachlicher Informationsverlust durch eine Hochtonschwerhorigkeit
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Bei einem Horverlust oberbalb
1000 Hz werden Vokale noch gut
unterschieden, die meisten Konso-
nanten nicht mebr.

schwelle angenommen werden, die klei-
ner als 30 dB ist. Das heisst, die Identifi-
zierbarkeit otoakustischer Emissionen
schliesst eine relevante Stérung der
cochledren Funktion und auch eine St6-
rung der Schallleitung sehr sicher aus.
Retrocochleire Horstérungen sind mit
OAE-Messungen nicht erfassbar. Diese
sind jedoch so selten, dass es bislang
nicht als sinnvoll erachtet wird, diese im
allgemeinen Neugeborenenhérscreening
mit erfassen zu lassen.
Handliche Messgerite
automatisierten Messablauf und einer
automatisierten Bewertung des Mess-
ergebnisses ermoglichen eine Screening-
messung innerhalb weniger Minuten am
schlafenden Neugeborenen. Es muss nur
eine kleine Gehoérgangssonde appliziert
werden. Die Bedienung der Gerite be-
darf einer kurzen Einfihrung und wird
meist von Pflegenden der Geburtsabtei-
lungen durchgefiihrt.

mit einem

Akustisch evozierte Potenziale (AEP)
In der messbaren elektrischen Aktivitit
unseres Gehirns (EEG) ist ein kleiner Sig-
nalanteil von ungefihr 1 Prozent enthal-
ten, der aus der Weiterleitung auditiver
Signale der Cochlea iiber die Hornerven
und der Verarbeitung dieser Signale im
Hirnstamm resultiert. Durch eine wieder-
holte gleichféormige Reizung mit einem
Klick tiber einen Kopthérer und einem
einfachen, aber sehr wirkungsvollen ma-
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thematischen Auswerteverfahren kénnen
diese akustisch evozierten Potenziale aus
dem Gesamt-EEG-Signal isoliert werden.
Frither war die verlissliche Interpretation
dieser AEP-Messungen Spezialisten vor-
behalten. Zwischenzeitlich wurden jedoch
einfach zu bedienende Messsysteme ent-
wickelt, in denen statistische Bewertungs-
verfahren eine bedienerunabhingige
Beurteilung, ob AEP ausreichend repro-
duzierbar nachweisbar sind oder nicht, si-
cher zulisst. Mit der Applikation eines
Kopfhoérers und dreier Hautelektroden ist
die Messung etwas aufwindiger als die
Messung von OAE. Auch die Messzeiten
sind ein wenig linger. Es werden in die-
sem Verfahren allerdings auch retrococh-
ledre Horstorungen erfasst.

Stand des Neugeborenenhor-
screenings in der Schweiz

WEeil preisgiinstige OAE-Screeninggerite
frither verfiigbar waren als solche fiir eine
AEP-Messung und der Aufwand fiir die
OAE-Messung auch heute noch deutlich
kleiner ist als fiir die AEP-Messung, hat
sich in Europa das primire OAE-Scree-
ning durchgesetzt. In der Schweiz nimmt
die Zahl von Geburtshiusern, die ein
OAE-Screening anbieten, seit dem Start
eines Pilotprojektes im Sommer 1999 ste-
tig zu. Das Ziel eines flichendeckend an-
gebotenen Neugeborenenhérscreenings
scheint in der Schweiz offenbar frither er-

reichbar zu sein als in vielen anderen eu-
ropdischen Lindern.

Fiir ein erfolgreiches Screeningprogramm
ist die gut organisierte Nachsorge der im
Screening auffilligen Kinder gleich wich-
tig wie das flichendeckende Angebot des
Screenings. Ungefihr 2 Prozent aller
Neugeborenen bestehen den OAE-Test in
zwei Versuchen auf der Geburtsabteilung
nicht. Sie werden an das nichste kinder-
audiologische Zentrum oder an eine
HNO-Praxis weitergeleitet. Der bekann-
ten Statistik folgend wird bei 90 Prozent
dieser Kinder nachtriglich eine Normal-
horigkeit festgestellt. Nur ein bis zwei
Kinder von 20 nachuntersuchten erweisen
sich dann als tatsichlich schwerhorig.

In der Regel bewirkt die Sorge der Eltern
um ein Horproblem ihres Kindes eine
gute Kooperation mit den nachuntersu-
chenden Institutionen. Dies ist insofern
besonders erfreulich, als in schwierigen
Fillen auch einmal besonders aufwin-
dige Untersuchungen in Sedierung not-
wendig werden. Fille, in denen die El-
tern Folgeuntersuchungen ablehnen,
sind selten. Wir versuchen dann, im Rah-
men eines aufklirenden Schreibens oder
iber die Kontaktierung der nachbetreu-
enden Arzte ein besseres Verstindnis fiir
die angebotenen sinnvollen Folgeunter-
suchungen zu erreichen.

Fazit

Mit aktuell verfiigbaren Horscreening-
methoden koénnen heutzutage ange-
borene oder peripartal erworbene Hor-
schiden bis zum Ende des sechsten
Lebensmonats erkannt werden. In der
Schweiz steht die dazu notwendige Infra-
struktur nahezu flichendeckend zur Ver-
fiigung. Die notwendigen Untersuchun-
gen sind zumutbar und finanzierbar. Die
Konsequenz ist eine deutlich frithere
Kompensierung vorhandener Horpro-
bleme. Damit sollten die meisten Fille
nachhaltiger Stérungen der Sprachent-
wicklung und der allgemeinen intellek-
tuellen Entwicklung vermeidbar sein.



