Beidseitige sensorineurale
Schwerhorigkeit

Frithzeitige Erkennung von grosser Bedeutung

Eine beidseitige Horminderung beeintrachtigt die gesamte Entwicklung eines
Kindes und sollte daher so friith wie moglich festgestellt werden. Mithilfe des
Neugeborenen-Horscreenings ist eine Erfassung vieler Storungen maglich.
Die Versorgung der betroffenen Kinder erfolgt tGblicherweise mit Horgeraten
oder einem Cochlea-Implantat. Erste Studien zeigen einen vielversprechen-
den Erfolg dank neuer Gentherapie und kénnten in Zukunft fir junge Patien-
ten mit der seltenen OTOF-Mutation zur Verfigung stehen.

Von Arianne Monge Naldi

edes Jahr werden in der Schweiz zwischen 80 und

160 Kinder (1-2 pro 1000) mit einer beidseitigen

Schwerhorigkeit geboren. Eine beidseitige Hor-

minderung hat einen negativen Einfluss auf die
Lautsprachentwicklung, welche je nach Ausmass der
Schwerhdorigkeit ausbleiben kann. Die frihzeitige Erfas-
sung einer beidseitigen sensorineuralen Schwerhérigkeit
und Einleitung einer entsprechenden Hoérrehabilitation ist
daher fur die gesamte Entwicklung des Kindes, insbeson-
dere fur die Lautsprache, entscheidend.

Neugeborenen-Horscreening
ermoglicht friihzeitige Erfassung

In der Regel wird das Neugeborenen-Hérscreening in den
ersten Tagen nach der Geburt durchgefthrt. Friiher wur-
den nur Hochrisikokinder gescreent, sodass etwa die
Haélfte der schwerhorigen Kinder nicht erfasst wurden
und die Schwerhdérigkeit meistens erst zwischen dem
2. und 3. Lebensjahr oder sogar noch spater diagnos-
tiziert wurde (1). Ab 1999 hat sich das flachendeckende
Neugeborenen-Haérscreening, empfohlen durch die «Ar-
beitsgruppe Horscreening bei Neugeborenen der Schwei-
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zerischen Gesellschaften fur ORL und fur Padiatrie» zu-
nehmend in der Schweiz verbreitet (2). Seither werden
die meisten Kinder mit einer angeborenen Schwerhérig-
keit in den ersten Lebensmonaten erfasst.

Das Neugeborenen-Horscreening erfolgt mittels Messung
von transitorisch evozierten otoakustischen Emissionen
(TEOAE) und kann das Horvermdogen bis zu den dusseren
auditorischen Haarzellen im Frequenzbereich von 1000
bis 4000 Hz messen. Es ermoglicht eine Aussage Uber die
cochledre Funktion und erfasst die meisten Schwerhérig-
keiten. Allerdings konnen isolierte Hoch- und Tiefton-
schwerhorigkeiten nicht festgestellt werden. Eine weitere
Einschrankung des Horscreenings mittels TEOAE besteht
darin, dass die Messung der Funktion der inneren audi-
torischen Haarzellen und der Nervenfasern nicht moglich
ist. Somit kénnen seltene Arten einer Schwerhorigkeit,
die aufgrund einer Stérung der Weiterleitung zwischen
auditorischer Haarzelle und Nervenfaser entstehen (audi-
torische Neuropathie) oder retrocochleare, neurale
Schwerhorigkeiten (z.B. Fehlbildungen des Hoérnervs)
nicht erfasst werden. Bei Kindern mit einem Risiko fur
eine Schwerhorigkeit wird daher eine Hirnstammaudio-
metrie empfohlen. 2019 wurde eine aktualisierte Emp-
fehlung zum Neugeborenen-Horscreening publiziert (3)
und das beidseitige Horscreening zur Erfassung einer ein-
seitigen Schwerhorigkeit in der Schweiz eingefthrt.

Bei mehrmals nicht bestandenem Horscreening und
unklarem Horvermogen wird in der Regel mittels Hirn-
stammaudiometrie eine objektive Hormessung durch-
gefuhrt. Dank zusatzlicher Informationen des otoskopi-
schen Befundes von Gehérgang und Trommelfell sowie
der Tympanometrie kann eine seitengetrennte Hor-
schwelle festgelegt und zwischen einer sensorineuralen
und schallleitungsbedingten Schwerhorigkeit unterschie-
den werden. Bei dlteren Kindern ist es maglich, eine Ver-
haltens- oder Spielaudiometrie durchzufthren.

Welche Atiologien sind am haufigsten?
Die Atiologie einer angeborenen sensorineuralen Schwer-
horigkeit ist in mehr als der Hélfte der Falle genetisch
bedingt, davon 30 Prozent syndromal und 70 Prozent
nicht syndromal, oder kongenital erworben (Schwanger-
schaftsinfektionen, perinatale Asphyxie, Hyperbilirubina-
mie Uber der Austauschgrenze usw.) (3). Bei einer post-
natal erworbenen Schwerhérigkeit kann die Ursache u. a.
eine Infektion (z. B. Meningitis, Labyrinthitis), ototoxische
Medikamente (z.B. Aminoglycoside, Cisplatin) oder eine
extrakorporale Membranoxygenierung (ECMO) sein.

Bei unklarer Atiologie einer Schwerhérigkeit kann retro-
spektiv eine Cytomegalievirus (CMV)-Untersuchung aus
der Guthrie-Test-Karte veranlasst werden. Die konnatale
CMV-Infektion stellt die haufigste Ursache einer nicht
genetischen Schwerhorigkeit bei Kindern dar. Dank einer
genetischen Abkldrung kann eine entsprechende Ur-
sache nachgewiesen werden. In der Felsenbein-Bildge-
bung kénnen zum Beispiel Fehlbildungen des Innenohrs
und des Hornervs nachgewiesen werden. Diese Informa-
tionen konnen bei der Planung eines Cochlea-Implantats
hilfreich sein.

Horgerdte, Cochlea-Implantat

und Gentherapie
Bei einer beidseitigen sensorineuralen Schwerhorigkeit
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kann - je nach Ausmass der Einschrankung des Horver-
maogens — dank einer beidseitigen HdO-Horgerateversor-
gung (hinter dem Ohr) eine normale Horschwelle erreicht
und, bei entsprechender Entwicklungsvoraussetzung,
eine Lautsprachentwicklung erméglicht werden.

Bei Kindern mit einem Risiko fir eine Schwer-
hoérigkeit wird eine Hirnstammaudiometrie emp-

fohlen.

Ab einer hochgradigen Schwerhorigkeit kann die Ver-
starkung, welche mit einem HdO-Horgeréat erreicht wer-
den kann, nicht mehr ausreichend sein, um eine Laut-
sprachentwicklung zu erméglichen, sodass die Indikation
fur eine Cochlea-Implantation besteht. Sauglinge und
Kinder mit einer Horrehabilitation haben Anspruch auf
eine audiopddagogische Therapie zur Foérderung der
sprachlichen, kognitiven und sozial-emotionalen Ent-
wicklung.

Eine kurzlich verdffentlichte Studie (4) und weitere Unter-
suchungen, welche am Meeting der «Association for Re-
search in Otolaryngology» vorgestellt wurden (5), haben
dank Gentherapie einen bahnbrechenden Erfolg in der
Behandlung der sensorineuralen Schwerhérigkeit, welche
durch Mutationen des OTOF-Gens verursacht wird, er-
reicht.

Die konnatale CMV-Infektion ist die haufigste
Ursache einer nicht genetischen Schwerhérig-

keit bei Kindern.

Dieser Durchbruch stellt einen Meilenstein in der Behand-
lung der Schwerhorigkeit dar. Die OTOF-Mutation, die zu
einer auditorischen Neuropathie fuhrt, ist jedoch selten
und betrifft weltweit nur ca. 200000 Menschen. In na-
herer Zukunft wird die Mehrzahl unserer jungen Patienten
mit einer sensorineuralen Schwerhérigkeit weiterhin nur
dank einer Horgeraterehabilitation ein normales Horver-
mdogen erreichen kénnen.
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