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Stérungen des Hoérvermégens:
Entstehung, Ursachen, Auswirkungen
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Abstract

Schwerhdrigkeiten treten beim Menschen haufig auf und kénnen an-
geboren oder erworben sein. Man unterscheidet in Schallleitungs-
schwerhdrigkeiten, bei denen Schallaufnahme und Schallleitung in das
Innenohr durch Fremdkdrper, Infektionen, Verletzungen, Mittelohrbe-
|iftungsprobleme und Fehlbildungen gestort sind und in Schallemp-
findungsschwerhdrigkeiten, bei denen der Sinnesbereich des Innen-
ohres, die Nervenleitung zum Hirnstamm oder die zentrale Verarbei-
tung im Gehirn betroffen sind. Ursdchlich hierfir kommen neben ver-
erbten Faktoren Infektionen, Verletzungen, Larm, toxische Substan-
zen, Geburtsprobleme, Stoffwechselstérungen und Tumoren in Be-
tracht.

Bestehen Schwerhdrigkeiten unbehandelt lange Zeit, kommt es — je
nach Auspragung — bei Kindern zu Stérungen der Gehirn-, Sprach-
und emotionalen Entwicklung, bei allen Betroffenen auch zu Kommu-
nikationsproblemen und zu Schwierigkeiten bei der Teilhabe am Le-
ben in der sozialen Gemeinschaft.

Schallleitungsschwerhdrigkeiten kdnnen medizinisch behandelt und
gebessert werden, wahrend bei Schallempfindungsschwerhdrigkeiten
eine ursachliche medizinische Behandlung zur Zeit nicht mdglich ist.
In diesen Fallen ist die Versorgung mit Horsystemen erforderlich.
Hierzu zahlt man, wiederum in Abhangigkeit vom Ausmal der Schwer-
horigkeit, IdO- und HdO-Horgerdte, implantierbare Horgerdte, coch-
ledre Implantate und Hirnstammimplantate. Bei Schwerhdrigkeiten,
die durch beruflichen Larm verursacht sind, ist eine Herausnahme aus
dem Larmberuf Voraussetzung, um eine weitere Verschlechterung zu
verhindern.

Eine besondere Stellung kommt der einseitigen Schallempfindungs-
schwerhdrigkeit zu, da sie bei Normalhdrigkeit des anderen Ohres,
seltener auffdllt, den Betroffenen aber Probleme im taglichen Leben
bereiten kann. Wichtig sind ihre Erkennung und Beriicksichtigung,
zum Beispiel in der Schule, am Arbeitsplatz und im StraBenverkehr.
Dem bleibend hérbehinderten Menschen stehen nach dem Sozialge-
setzbuch Hilfen und Verginstigungen zu, um die durch die Horbehin-
derung verursachten Nachteile zum Teil auszugleichen.
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1 Entstehung einer Schwerhoérigkeit

Beim physiologischen Horvorgang werden Schallereignisse von der
Ohrmuschel in den duBeren Gehodrgang geleitet. Nach Durchlaufen
des Gehorgangs trifft der Schall auf das Trommelfell auf, das in
Schwingungen gerat und diese iiber die Gehérknéchelchen — Ham-
mer, Amboss und Steigbiigel — auf das Innenohr (ibertragt. Die in
Schwingungen geratenen Innenohrflissigkeiten bringen das Corti-
sche Organ, je nach Frequenz der Schallereignisse, an unterschiedli-
chen Orten der Hoérschnecke zum Schwingen mit der Folge von Ver-
biegungen oder Verlagerungen der Harchen der Haarzellen. Diese
Verbiegungen bewirken Veranderungen der biochemischen Vor-
gange in den Haarzellen, wodurch eine Entladung in der Haarzelle
entsteht, die schlieBlich den synaptischen Spalt zwischen Zelle und
sich anschlieBendem Nerv (iberspringt und ein Aktionspotential im
Hornerven ausldst. Dieses wird dann weiter zum Hirnstamm und
schlieBlich zu den Horzentren geleitet.

Der aufgezeigte physiologische Weg des Schalls von der AuBen-
welt zum Innenohr, die dort stattfindende Umwandlung der mecha-
nischen Schallenergie in Nervenpotentiale, die weitere Leitung zu
den Horzentren im Gehirn und auch die Verarbeitung im Gehirn kann
in allen aufgezeigten Ebenen beeintrachtigt oder gestdrt werden mit
der Folge einer Horstorung.

2 Ursachen von Horstorungen
2.1  Schallleitungsschwerhé6rigkeit

Prozesse, die eine Verlegung oder Schadigung des schallleitenden
Systems verursachen, fiihren zu einer Behinderung der Leitung des
Schalls von auBen zum Innenohr, wie Fremdkérper im duBeren Ge-
horgang (verhartetes Ohrenschmalz, Perlen etc.), Entziindungen des
Gehdrgangs und des Mittelohrs, Mittelohrunterdruck und Paukener-
guss, Fehlbildungen von duBerem und Mittelohr, Verletzungen, Ba-
rotrauma (z. B. beim Tauchen) und Tumoren (Abb. 1).
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Abbildung 1.

Typischer Hortestbefund einer beiderseitigen Schallleitungs-

schwerhdrigkeit bei einem 5-jahrigen Kind

2.2 Schallempfindungsschwerhorigkeit

Bei der Schallempfindungsschwerhdrigkeit ist der Anteil der Horbahn
betroffen, der fiir die Verarbeitung von Schallereignissen verantwort-
lich ist. Da es sich um eine Stérung im Sinnesbereich handelt, spricht
man auch von Sinnesschwerhdrigkeit. Es sind dies das Innenohr mit
dem Corti-Organ, dem Hoérnerven, die Horbahnanteile im Hirnstamm
und die zentral verarbeitenden Strukturen im Gehirn (Abb. 2).

Einteilung von Schallempfindungsschwerhdrigkeiten

Schallempfindungsschwerhdrigkeiten oder sensorineurale Schwerhd-
rigkeiten werden nach ihrer Lokalisation unterteilt in:

Cochledre (in der Horschnecke lokalisierte) Schwerhdrigkeit

- pancochledr (gesamter Frequenzbereich)

- basocochledr (Hochtonschwerhdrigkeit)

- mediocochlear (Mittelfrequenzschwerhérigkeit)
- apicocochledr (Tieftonschwerhdrigkeit)

Retrocochledre (hinter der Cochlea gelegene) Schwerhdrigkeit
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Treten Storungen im Nervus cochlearis und in Strukturen der
Hérbahn im Hirnstamm auf, bei Tumoren (z. B. Akustikusneurinom),
bei gestodrter neuronaler Entwicklung (z. B. bei Neugeborenen mit
Kernikterus, bei Fehlbildungen (z. B. im Balken), spricht man von:

- Zentrale Schwerhdrigkeit

(in zentralen Strukturen der Horbahn gelegen)
- Auditive Wahrnehmungsstérungen

(Stérungen der auditiven Verarbeitung)
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Abbildung 2. Typischer Hortestbefund eines Kindes mit beiderseitiger aus-
gepragter Schallempfindungsschwerhorigkeit

Je nach ihrer Ursache und Zeit des Auftretens einer Schwerhérigkeit
wird folgendermaBen unterteilt.

2.2.1 Heredjtire (vererbte) Schallempfindungsschwerhirigkeit

Hierbei wird unterschieden in dominante Vererbung und rezessive
Vererbung. Eine Haufung von vererbten Stérungen und Krankheiten
besteht bei Verwandtschaft der Eltern.
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Zu nennen sind hier polysymptomatische Krankheiten, bei denen
eine Kombination von Schwerhdrigkeit und einem Organsystem vor-
liegt, z. B. das Alport Syndrom (Niere/Innenohr), das Pendred Syn-
drom (Schilddriise/Innenohr) sowie das Usher Syndrom (Auge/In-
nenohr).

Fehlbildungen des Innenohres fiihren zu Schallempfindungssto-
rungen. Man unterscheidet hierbei Atresien, d. h. ein Fehlen des ge-
samten oder von Teilen des Innenohres und Dysplasien, bei denen
die Innenohrstrukturen angelegt, aber nicht vollstandig oder fehlge-
staltet ausgebildet sind (siehe unten).

2.2.2 Kongenital (wihrend der Schwangerschaft) erworbene
Schallempfindungsschwerbirigkeit

Krankheiten der Mutter wahrend der Schwangerschaft, Einwirkung
von giftigen (toxischen) Substanzen oder von Strahlen (Rontgen-
strahlen) fiihren, je nachdem in welcher Zeit der fétalen Entwicklung
sie auftreten, zu Organfehlbildungen oder Sinnesschaden. Hinzu
kommen Stoérungen des Geburtsablaufes und Einwirkungen von Ge-
walt, wie Asphyxie (Atemdepression bis Atemstillstand) wahrend der
Geburt, infektidse Krankheiten wéhrend der Schwangerschaft (z. B.
Masern, Toxoplasmose, Listeriose, Influenza, Rételn, Lues, Poliomy-
elitis, Zytomegalie, Herpes, Coxsackie Virusinfektionen), teratogene
Medikamente wie Thalidomid (Contergan) oder Geburtstrauma mit
der Folge von Blutungen in Gehirn und Innenohr.

2.2.3 Postnatal (nach der Geburt) erworbene Innenobrschiden

Infektidse Krankheiten wie Meningitis, Enzephalitis, Otitis, Masern,
Mumps, Windpocken, Herpes zoster u. a. kdnnen das Innenohr scha-
digen und damit eine Schwerhdrigkeit verursachen. Larm, der akut
oder langdauernd auf unser Innenohr einwirkt, fiihrt je nach Inten-
sitat und Einwirkungsdauer zur Schwerhorigkeit. Als Grenzwert zur
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Hoérschddigung gilt eine Intensitdt von 85 dB. Die Larmschwerhorig-
keit ist die am haufigsten anerkannte Berufskrankheit.

Auch ototoxische (gehérschadigende) Medikamente kénnen eine
Schwerhdrigkeit verursachen. Die wichtigsten sind Antibiotika der
Aminoglycosidgruppe (Gentamycin, Streptomycin, Neomycin, Kana-
mycin). Auch Chemotherapie, die zur Krebsbehandlung eingesetzt
wird, Diuretika und Acetylsalicylsaure kdnnen ursachlich fiir eine In-
nenohrschwerhdrigkeit verantwortlich gemacht werden.

Weitere Ursachen sind Verletzungen, wie Schadelbasisfrakturen,
Einwirkung von stumpfer Gewalt im Rahmen einer Labyrintherschiit-
terung und die Einwirkung von hohen Druckwellen (Barotrauma beim
Tauchen), Tumoren im Innenohr oder am Hor-Gleichgewichtsnerv
(Akustikusneurinom).

2.2.4 Feblbildungen des Innenobres

Ein vollsténdiges Fehlen des Innenohres ist mdglich, haufiger wird
das Fehlen von Teilen der Schnecke oder der Bogengange beobach-
tet. Entsprechende Funktionseinschrankungen bis hin zum Fehlen
des Horvermdgens oder der Labyrinthfunktion sind damit zu erwar-
ten.

Die Einteilung erfolgt nach Terrahe, die Diagnose wird durch bild-
gebende Verfahren gestellt. Ursache sind Vererbung oder keimscha-
digende Noxen, z.B. Thalidomid (Contergan). Die haufigste Form ist
die Mondini-Dysplasie, bei der ein- oder beidseitig nur 12> Schne-
ckenwindungen vorhanden sind. Zusatzlich kénnen weitere Fehlbil-
dungen bestehen.

Bedeutung bekommt das Fehlen der Schnecke oder von Schne-
ckenwindungen bei einer geplanten Versorgung mit einem Cochlea-
Implantat.
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Als Gusher-Phanomen (engl. Gusher Springquelle) oder Drucklaby-
rinth wird eine Missbildung des Innenchres bezeichnet, bei welcher
der Perilymphraum des Innenohres in weiter Verbindung zum Liquor-
raum des Gehirns steht. Das Gusher-Phanomen gehért zu den lber
das X-Chromosom vererbten Missbildungen. Bei der operativen Er-
offnung des Innenohres z. B. bei der CI-Versorgung, muss beachtet
werden, dass Perilymphe bzw. Liquor cerebrospinalis unter Druck aus
der Offnung ausflieBt.

3 Auswirkungen von Einschrinkungen des
Horvermdogens

3.1 Schallleitungsschwerhérigkeit

Bei kurzem Bestehen sind keine Folgen zu erwarten. Bei monate- bis
jahrelangem Bestehen kdnnen jedoch auftreten:

- Defizite in der Sprachentwicklung bei Kindern in der aktiven
Phase der Sprachentwicklung

- Zunahme der Schwerhdrigkeit

- Entwicklung von chronischen Mittelohrentziindungen mit
Ohreiterung, Trommelfelldefekten und Cholesteatomen

3.2 Schallempfindungsstérungen
Je nach Auspragung kdnnen bei allen Betroffenen bestehen:

- Horbehinderung mit Einschrédnkungen der Teilhabe am tag-
lichen Leben
- Kommunikationsstérungen

Bei Kindern je nach Alter:

- gestorte Reifung und Entwicklung der Hérbahn, insbeson-
dere im Zeitfenster der Entwicklung

- mangelhafte Bildung von Verkniipfungen (Neurone)

- mangelhafte oder fehlende Entwicklung kortikaler Speicher

- ungentigende Verarbeitung von Hdorreizen
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- gestorte oder fehlende Sprachentwicklung
- Probleme in der sozialen und emotionalen Entwicklung

4  Therapiemoéglichkeiten

In Abhangigkeit von der Lokalisation und Ursache der Schwerhérig-
keit kommen verschiedene Behandlungsmdglichkeiten zum Ansatz.

4.1  Schallleitungsschwerhorigkeit

In der Regel kann eine Schallleitungsschwerhérigkeit durch HNO-
arztliche Behandlung gebessert oder beseitigt werden. Ist bei einer
ausgepragten Schwerhdrigkeit keine Besserung zu erwarten, ist die
Versorgung mit Hérsystemen erforderlich. Dies gilt insbesondere fiir
Kinder wahrend der Sprachentwicklung, da es bei ihnen zu einer Ver-
zdgerung oder Stérung kommen kann.

Bei Jugendlichen oder Erwachsenen kann eine gehorverbes-
sernde Operation (Tympanoplastik) erforderlich sein, z. B. bei chro-
nischen Entziindungen des Mittelohres oder bei Cholesteatomen. Bei
Fehlbildungen des schallleitenden Systems kann nach Abklarung des
individuellen Befundes eine plastische rekonstruierende Operation
durchgefiihrt werden. Falls eine solche nicht méglich ist, kommen
auch hier Horsysteme zum Einsatz.

4.2 Schallempfindungsschwerhorigkeit

Eine ursachliche medizinische Behandlung einer Innenohrstérung ist,
mit Ausnahme der akuten Horstdérung, dem Hérsturz, zurzeit nicht
madglich. Um dem hdrbehinderten Patienten ein besseres Horvermo-
gen zu ermdglichen und damit die o.g. mdglichen Folgen zu verhin-
dern, kommt die Versorgung mit Horsystemen in Betracht. Es sind
dies Horgerate (HdO: Hinter dem Ohr, IdO: In dem Ohr), implantier-
bare Horsysteme, Cochledre Implantate und gegebenenfalls auch
Hirnstammimplantate.
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Um insbesondere dem sehr jungen Patienten — durch das Neugebo-
renenscreening auf kindliche Horschadigung kénnen bereits bei Neu-
geborenen Horschaden diagnostiziert werden — und seinen Eltern
eine Hilfestellung zu geben, ist es wichtig, eine sinnesspezifische
Frihférderung einzuleiten.

Bestehen Sprachdefizite oder Sprachauffalligkeiten, kann logopa-
dische Therapie verordnet werden.

Bei bestehender Schwerhdorigkeit ist, je nach AusmaB der Horbe-
hinderung, Integration in Regeleinrichtungen oder der Besuch von
Schulen mit sonderpadagogischem Férderschwerpunkt méglich.

Die Therapie von retrocochledren oder zentral bedingten Schwer-
horigkeiten sowie von auditiven Wahrnehmungsstérungen ist indivi-
duell und in Absprache mit allen Bezugs- und Betreuungspersonen
zu planen und durchzufiihren. Eine Horgerateversorgung ist bei die-
sen Patienten, mit Ausnahme der Kinder mit auditiven Wahrneh-
mungsstdrungen, in der Regel nicht erfolgsversprechend.

Um die Folgen einer Hérbehinderung zu mildern und dem behin-
derten Menschen eine Teilhabe am sozialen und Arbeitsleben zu er-
moglichen, werden im Rahmen des Sozialgesetzbuches Hilfsmoglich-
keiten angeboten. Diese sind im Sozialgesetzbuch IX ,Rehabilitation
und Teilhabe behinderter Menschen" aufgefiihrt. Auch hier besteht
eine Abhéngigkeit vom AusmaB der Horbehinderung, dem Grad der
Behinderung (GdB), der von den Versorgungsamtern aufgrund arzt-
licher Befunde und entsprechenden Tabellen festgesetzt wird.

5  Einseitige Schallempfindungsschwerhoérigkeit bei
Normalhérigkeit des anderen Ohres

Kinder mit einer einseitigen Schwerhdrigkeit oder Taubheit fallen we-
nig auf, da das andere Ohr normal hért und die Sprachentwicklung
in der Regel unauffallig ist. Manchmal wird eine einseitige Horstérung
erst bei der Einschulungsuntersuchung bemerkt.
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Die Diagnostik einseitiger Schallempfindungsschwerhdrigkeiten ist
schwierig, da bei der Horpriifung liber Kopf- und Knochenhdrer der
Schall zum gegeniiberliegenden (normal hérenden) Ohr geleitet und
damit gehort wird (Abb. 3). Um dies zu vermeiden, muss das besser
hérende Ohr verdeckt (vertdubt) werden, was insbesondere bei klei-
nen Kindern oft nicht mdglich ist. Die Folge sind Fehleinschatzungen
des Horvermdgens.
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Abbildung 3. Hortestbefund eines Kindes mit linksseitiger Taubheit. Die
Messung wurde mit Vertdubung des rechten Ohres durch-
gefihrt.

Kinder mit nur einem normal hérenden Ohr haben Schwierigkeiten
bei der Lokalisierung von Gerduschen (StraBenverkehr) und beim
Verstehen im Larm oder im Stérgerausch. Das bedeutet auch Prob-
leme in den Klassenrdumen der Schule, wo sehr haufig ein héherer
Larmpegel herrscht.

Bei einseitiger Schallempfindungsschwerhdrigkeit kann es aber
auch zu Stérungen der Sprachentwicklung kommen mit der Folge
von Lautbildungsfehlern, Dyslalien, Agrammatismus und einge-
schrénktem Wortschatz. Beschrieben sind auch psychische Unsicher-
heit, Konzentrationsschwédche, Lernschwierigkeiten, soziale Prob-
leme, schulisches Versagen und somatische Beschwerden (durch
dauernde ,Horch“haltung, angestrengtes, teilweise verkrampftes
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Hinwenden des Kopfes zum Sprecher mit der Folge von Schmerzen
im Kopf- und Nackenbereich).

Die ,, Therapie" der einseitigen Schallempfindungsschwerhorigkeit
ist abhdngig vom AusmalB der Horstérung: Kinder mit geringer bis
hochgradiger Schwerhdrigkeit sollten frithzeitig mit einem Horgerat
versorgt werden, ebenso Sduglinge, bei denen im Rahmen des Neu-
geborenenscreenings eine solche Schwerhdorigkeit festgestellt wurde.
Kinder mit an Taubheit grenzender Schwerhérigkeit und mit Taubheit
werden nicht mit einem Hoérgerat versorgt, da ein Nutzen nicht zu
erwarten ist. Bei ihnen kommt der Einsatz eines Cochlea-Implantates
in Betracht.

Noch nicht sicher geklart sind eventuelle Stérungen der neurona-
len Entwicklung der Horbahn bei nicht versorgten einseitigen Schall-
empfindungsschwerhérigkeiten.

6 Resiimee

Zusammenfassend wird festgestellt, dass Schwerhérigkeiten auch
bereits im Kindesalter haufig vorkommen und dass ein Teil — die
Schallleitungsschwerhérigkeiten — therapiert bzw. gebessert werden
kann. Schallempfindungsschwerhdrigkeiten kénnen beim derzeitigen
Stand der Medizin ursachlich nicht behandelt werden. Bei ihnen
kommt der Einsatz von Hoérhilfen in Betracht. Wichtig ist bei allen
Formen von Schwerhérigkeiten, dass sie frihzeitig erkannt werden,
um eventuelle Folgen zu verhindern.

Kontakt
Gottfried Aust
gottfriedaust@online.de
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