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Die Diagnose einer angeborenen Schwerhorig-
keit bzw. einer beidseitigen Taubheit wird heute
noch erst im Alter von 2,1 Jahren gestellt. Meist
bemerkt die Mutter das mangelnde Horvermo-
gen, aber es bereitet ihr offensichtlich groBe
Probleme, ihren Verdacht durch Untersuchungen
des Kinderarztes, des Hausarztes oder des Hals-
Nasen-Ohrenarztes bestatigen zu lassen. Dies ist
umso erstaunlicher, als die lblichen Vorsorgeun-
tersuchungen (U3 bis U8) auch die Untersu-
chung des Horvermogens beinhalten. Hierzu
werden aber subjektive Testverfahren angewen-
det, das heiBt die Reaktion des Kindes auf ein
akustisches Signal beurteilt. Nur der besonders
Erfahrene erkennt und registriert kurze Gesten
des kleinen Patienten wahrend der Priifung. Hier-
zu gehoren unter anderem Reflexe wie zum Bei-
spiel ein schneller Lidschlag oder die Anderung
der Atemfrequenz als Hinweis auf das Diskrimi-
nieren eines akustischen Signals. Mit anderen
Worten: diese subjektiven Testverfahren verlan-
gen eine auBerordentlich hohe Anforderung an
die Sensibilitat und Erfahrung des Untersuchers.
Alle entwickelten Testverfahren, die subjektive
Audiometrie zu objektivieren und zu vereinfa-
chen, brachten nicht den gewiinschten Erfolg.
Das spate Diagnosealter konnte hiermit nicht ge-
senkt werden. Eine Schwerhdrigkeit tritt mit ei-
ner Haufigkeit von 1:1000 Geburten auf.

Otoakustische Emissionen (OAE)

1978 entdeckte Kemp in Grofbritannien die
OAE. Sie beruhen auf der Fihigkeit der du-
fReren Haarzellen, sich zu kontrahieren und
damit mechanische Energie im Corti-Organ
bereitzustellen (Abbildung 1). Bietet man der
Cochlea ein bestimmtes akustisches Signal
mit einer Lautstirke von ca. 70 dB an, so ant-
wortet ein gesundes Hérorgan mit der Gene-
rierung eines neuen Tons. Dieser neue Ton
kann von einem empfindlichen Mikrofon re-
gistriert werden. Die eigentliche Quelle sind
die dufleren Haarzellen. Mit anderen Worten:
Sind OAE nachweisbar, so existieren im
Corti-Organ funktionstiichtige duflere Haar-
zellen. Mit grofler Wahrscheinlichkeit ist da-
mit das Hérorgan funktionstiichtig. Gerade

in den ersten Lebenstagen und Lebenswo-
chen lassen sich besonders hohe Emissionen
ableiten. Als sehr seltene Ausnahme kann
zum Beispiel eine Aplasie des Hornerven
vorliegen bei normal ausgebildetem Corti-
Organ. Nicht erfasst wird auch eine progres-
sive Schwerhdérigkeit, bei der zum Beispiel
zum Zeitpunkt der Geburt das Hororgan
noch weitgehend funktionstichtig ist und
der Ausfall des Hororgans fortschreitend er-
folgt.

Obwohl die OAE bereits 1978 entdeckt wor-
den sind, sind in den letzten 24 Jahren kaum
Fortschritte in der Frihdiagnose von hoch-
gradiger Schwerhérigkeit oder Taubheit zu
registrieren. Deshalb ist ein flichendeckendes
Hérscreening in Bayern dringend notwendig.
Im Mai 1998 fand in Mailand die Europii-
sche Konsensus-Konferenz zum Neugebore-
nen-Hérscreening statt. Eine méglichst um-
gehende Etablierung eines Neugeborenen-
Hérscreenings wird allen europiischen Staa-
ten empfohlen. Deshalb stellen sich nicht
mehr die Fragen: ,warum® und ,mit welcher
Technik sondern nur noch ,wann?>*

Die benutzte Hérscreening-Technik muss so
einfach sein, dass sie von der Neugeborenen-
Schwester selbststindig durchgefihrt werden
kann. Voraussetzung ist ein zufriedener und
ruhiger Siugling; er bestimmt also den opti-
malen Zeitpunkt der Untersuchung. Deshalb
braucht das Hérscreening keine drztliche Té-
tigkeit sein, sondern eine Assistenztitigkeit
derjenigen Person, die den Siugling die tiber-
wiegende Zeit beobachtet und betreut. Da

98 % aller Neugeborenen in Bayern in einer
geburtshilflichen Abteilung zur Welt kommen,
ist mit dieser Strategie eine fast 100 %-ige
flichendeckende Horscreening-Untersuchung
von Neugeborenen méglich.
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Abbildung 1: Kontraktion der auBeren
Haarzellen.

Neben der Ableitung der OAE kénnen alter-
nativ auch akustisch evozierte Potenziale mit
Hilfe der Hirnstammaudiometrie (BERA)
durchgefiihrt werden. Hierbei werden also
nicht nur die Funktion der Haarzellen im
Corti-Organ gemessen, sondern auch der
Transport der akustischen Information im
Hornerven und der Hérbahn.

Technik

Die Untersuchung mit Hilfe der OAE ist
vollig schmerzlos, erzeugt auf Grund der ge-
ringen akustischen Belastung (ca. 70 dB) kei-
nen Hérschaden und kann jederzeit wieder-

holt werden (Abbildung 2).

Viele Griinde sprechen fiir eine Erstuntersu-
chung des Gehérs in der geburtshilflichen
Abteilung, also an den Lebenstagen zweli, drei
oder vier. In der Neugeborenenphase sind die
Eltern verstindlicherweise besonders moti-
viert, mégliche Stérungen aufzudecken. Das
Neugeborene ist 24 Stunden unter Aufsicht,
sodass der optimale Zeitpunkt einer Untersu-
chung gefunden werden kann. Der Siugling
sollte moglichst schlafen und die Umge-
bungslautstirke sollte moglichst gering sein.
Die Untersuchung findet also in der Regel
nachts statt.

Die OAE, und hier insbesondere die transi-
torisch evozierten otoakustischen Emissionen
(TEOAE) stellen die geeignetste Untersu-
chungstechnik fiir ein Neugeborenen-Scree-
ning dar. Die Messung erfolgt automatisch,
das Ergebnis erscheint lediglich als ,bestan-
den“ oder ,nicht bestanden“. Hierzu werden
die evozierten Emissionen in einem Statistik-
programm qualitativ validiert. Damit entfillt
die subjektive Beurteilung durch den Unter-
sucher.

Abbildung 2: Horscreening mit automatischem
OAE Gerat.
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Flichendeckendes Horscreening

Obwohl Kemp bereits 1978 die OAE ent-
deckt hat, sind in den letzten 24 Jahren kaum
Fortschritte in der Frithdiagnose von hoch-
gradigen Schwerhérigkeiten oder Taubheiten
zu verzeichnen. Seit Jahren besteht die Chan-
ce, schwerhérige und taube Kinder ganz frith-
zeitig zu diagnostizieren, aber sie wurde ein-
fach nicht genutzt! Betrachtet man die
Reifung der Hérbahn, also die Entwicklung
der Strukturen zur Vorverarbeitung der Hér-
information, so sind gerade die ersten Le-
bensjahre besonders wichtig und wertvoll.
Der Entwicklungsbiologe spricht von ,Zeit-
fenstern®, die sich fiir einen bestimmten Zei-
traum ,,6ffnen“ und wieder ,schliefen®. In
den ersten Lebensjahren existieren besonders
viele ,offene Zeitfenster®, die fiir die Ent-
wicklung der Hérbahn besonders wichtig
sind. Es gilt also, besonders viele ,sensible
Phasen” dieser ,,offenen Zeitfenster” fiir die
Entwicklung des Hérvermégens und der
Sprache zu nutzen. Je frither also die Diagno-
se ,Schwerhorigkeit oder , Taubheit“ gestellt
werden kann, umso frither sind Rehabilita-
tionsmafinahmen méglich mit dem Ziel, das
Horvermdgen und die Sprachentwicklung
frithzeitig optimal zu férdern, sei es mit ei-
nem Hérgeriit oder mit einem Cochlear Im-
plant.

Vorarbeiten

Die Mitarbeiter des Bayerischen Cochlear
Implant Centrums Regensburg-Straubing
sind 1996 an die Stiftung des Bayerischen
Sparkassenverbandes und insbesondere an
den Lions-Clubs International in Bayern her-
angetreten mit der Bitte, ein flichendecken-
des Horscreening zunichst in den Bezirken
Oberpfalz und Niederbayern finanziell zu
unterstiitzen. Mit Hilfe von grofziigigen
Spenden konnten hier innerhalb kurzer Zeit
alle geburtshilflichen Abteilungen mit einem
OAE-Hoérscreening-Gerit ausgestattet wer-
den. Die hoch motivierten Kinderkranken-
schwestern von 20 geburtshilflichen Abtei-
lungen in Niederbayern und der Oberpfalz
wurden eingewiesen und trainiert, um die
Untersuchungen durchzufiihren. Sie wurden
in der Bedienung und der Pflege des Geriites

unterwiesen.

Gleichzeitig wurde eine Telefon-Hotline eta-
bliert, um bei auftretenden Problemen schnell
eine kompetente Beratung zu garantieren.
Schlieflich wurden Reservegerite vorgehal-
ten, um im Falle eines Defektes innerhalb
von 24 Stunden einen Austausch zu garantie-
ren. Die Mitarbeiter der kooperierenden ge-
burtshilflichen Abteilungen sammelten die
Daten, um eine Aussage zur Praktikabilitit
eines flichendeckenden Hérscreenings in
Bayern machen zu kénnen.
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Abbildung 3: Von 20 747
gescreenten Neugeborenen

waren nur 5 % auffallig.
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In der Zwischenzeit konnte mit Hilfe des
Lions-Clubs Bayern allen geburtshilflichen
Abteilungen in den Bezirken Franken,
Schwaben und Oberbayern ein EchoScreen-
Gerit zur Verfiigung gestellt werden. Ledig-
lich in Miinchen existieren noch wenige
yocreening-Gerit-freie Flecken. Der Lions-
Club Bayern hat weitere Finanzmittel ver-
sprochen, diese Screening-Liicken zu schlie-
fen.

Daten

In einem Zeitraum von vier Jahren wurden
in 20 Kliniken 24 793 Kinder geboren. Da-
von wurden 20 747 Kinder gescreent. Die

Abbildung 4:
Organogramm des dreistu-
figen Horscreenings.
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Screening-Rate betrug also etwa 80 % (Ab-
bildung 3). Bei 19 602 Kindern lieflen sich
bilateral OAE nachweisen, lediglich bei 5 %
(1175) fand sich zumindest ein einseitig auf-
filliger Befund. Bei 342 von diesen auffilli-
gen 1175 Kindern lieflen sich bilateral keine
Emissionen nachweisen. Dies entspricht le-
diglich 1,5 % der gescreenten Neugeborenen.

Diese Studie erlaubt die Aussage, dass ein
flichendeckendes Hérscreening mit automa-
tischen Screening-Geriiten und Ableitung der
OAE technisch méglich und praktisch ein-
fach zu realisieren ist. Der Zeitraum nach der
Geburt in einer geburtshilflichen Abteilung,
also unmittelbar in den ersten Lebenstagen,
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ist der optimale Zeitpunkt fiir die Durchfiih-
rung eines Horscreenings. Mehr als 98 % al-
ler Neugeborenen werden in Bayern in einer
geburtshilflichen Abteilung geboren. Die El-
tern sind besonders motiviert, mégliche
Schiden aufzudecken. Auf Grund der Daten
unserer Studie empfehlen wir die Untersu-
chung durch die Kinderschwester, da der
Sdugling den Zeitpunkt der Untersuchung
bestimmt: er sollte schlafen, die Umgebung
méglichst ruhig sein.

Bayerisches Horscreening-Programm

Ein durchgefiihrtes Horscreening muss un-
vollstindig bleiben, wenn die auffilligen
Neugeborenen nicht weiter abgeklirt werden.
Das Ziel eines Screenings ist nicht die Ablei-
tung der OAE, sondern das friihzeitige Er-
kennen einer Horstérung und insbesondere
die frithzeitige Einleitung von Rehabilita-
tionsmafinahmen. Aus diesem Grunde ist ein
Hérscreening-Programm notwendig, in dem
alle auffilligen Neugeborenen solange beglei-
tet werden, bis ein normales Hérvermégen
attestiert wird oder eine Schwerhérigkeit
bzw. Taubheit diagnostiziert wird. Ein Hor-
screening-Programm hat also Konsequenzen,
das heifit die frithzeitige Anpassung von
Hoérgeriten im ersten Lebensjahr oder — ge-
gebenenfalls — die frihzeitige Implantation
eines Cochlear Implants im ersten oder zwei-
ten Lebensjahr.

Dazu ist die Etablierung eines bayernweiten
Programmes notwendig, bei dem alle auffillig
gescreenten Kinder registriert, beraten und
begleitet werden. Dieses Programm soll ein

» Iracking® der auffilligen Neugeborenen er-
lauben, um den Weg zu einer méglichst frith-
zeitigen weiterfithrenden Diagnostik zu eb-
nen. Es ist das Ziel, die Abklirung des
Horvermégens innerhalb von drei Monaten
durchzufiihren, wobei ein Stufenprogramm
bestehend aus drei Schritten etabliert wurde

(Abbildung 4).

In Bayern existiert bereits ein gut funktionie-
rendes Neugeborenen-Screening fiir Stoff-

wechselerkrankungen und Endokrinopathien
mit einem Vorsorgezentrum des Offentlichen

Gesundheitsdienstes und den Gesundheits-
imtern. Es liegt deshalb nahe, beide Scree-
ning-Programme zukiinftig zusammenzufiih-
ren und zu verzahnen. Die Verzahnung
beider Screening-Programme wird nachhaltig
vom Bayerischen Staatsministerium fiir Ge-
sundheit, Ernihrung und Verbraucherschutz
gewiinscht und unterstiitzt.

Durchfiihrung
Alle in einer geburtshilflichen Abteilung ge-

borenen Siuglinge werden in den ersten Le-
benstagen einem automatischen OAE-Scree-
ning unterzogen (Stufe 1 des Horscreening-
Programms). Das Ergebnis des Horscree-
nings wird im Vorsorgepass mit Hilfe eines
Hérscreening-Stempels dokumentiert (U2)
(Abbildung 5). Die Daten aller auffilligen
Neugeborenen werden an das Hérscreening-
Zentrum weitergeleitet. Neugeborene mit ei-
nem ein und/oder beidseitig auffilligen Hor-
screening-Ergebnis werden nach vier Wochen
im Rahmen der U3-Untersuchung einer er-
neuten objektiven Hérprifung zugefiihrt
(Stufe 2 des Horscreening-Programms).
Hierzu eignen sich wieder die TEOAE oder
die Ableitung der akustisch evozierten Poten-
ziale mit Hilfe einer Screening-BERA. Die

Untersuchung erfolgt beim niedergelassenen

Titelthema |

Hals-Nasen-Ohrenarzt oder Kinderarzt. Las-
sen sich jetzt unauffillige Screening-Befunde
erheben, ist fiir den Siugling das Screening-
Programm beendet.

Ist der Sidugling auch bei dieser 2. Stufe des
Screenings wieder auffillig, so wird als

3. Stufe eine Abklirung mit Hilfe einer aus-
fithrlichen Ableitung der akustisch evozierten
Potenziale (BERA) als Golden Standard
empfohlen. Dies soll bei einem piddaudiolo-
gisch erfahrenen Ohrenarzt oder einer pid-
audiologischen Abteilung erfolgen. Damit
wird die Art und der Grad der Schwerhorig-
keit endgiiltig geklirt. Diese BERA-Untersu-
chung wird in den ersten drei Monaten ange-
strebt, da in diesem Lebensalter eine BERA
ohne Narkose meist durchfiihrbar ist.

Fiir alle schwerhorigen oder tauben Kinder
koénnen sehr frith Rehabilitationsmafinahmen
eingeleitet werden, sei es eine Anpassung von
Hoérgeriiten oder eine Implantation eines
Cochlear Implants.

Die bereits heute in den weit iiberwiegenden
Bereichen Bayerns etablierte Durchfihrung
von Hérscreening-Untersuchungen bei Neu-
geborenen fiihrt zu einer Art ,Sofort-Effekt*.
Das Alter zum Zeitpunkt der Diagnose
Schwerhorigkeit oder Taubheit sinkt in Bay-
ern schon jetzt dramatisch. So kann die Ver-
sorgung mit einem Cochlear Implant bei
hochgradig schwerhérigen und tauben Kin-
dern jetzt wesentlich frither erfolgen, das
heifit am Ende des ersten oder Anfang des
zweiten Lebensjahres. Es sind die Kinder, die
beim Hérscreening ,durchgefallen, waren.
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