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Pravalenz von Erkrankungen im
Neugeborenenscreening

Erkrankung Pravalenz
Horminderung (>40 dB HL) 1:1.000
Primare Hypothyreose 1:4.000
Adrenogenitales Syndrom (21-Hydroxylasemangel) 1:10.000
Phenylketonurie 1:10.000
MCAD-Mangel 1:10.000
Glutarazidurie Typ | 1:30.000
Galaktosamie 1:40.000
Isovalerianazidurie 1:60.000
Biotinidasemangel 1:80.000
VLCAD/LCHAD-Mangel 1:80.000
CPT1, CPT2, Carnitintransporterdefekte 1:100.000
Ahornsirupkrankheit 1:200.000
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Risikofaktoren flr angeborene Horstérungen

Nach Erhebung der ASHA (American Speech-Language-Hearing Association) ist das
Risiko einer frihkindlichen Schwerhorigkeit um den Faktor 10 erhéht bei:

Peri / postnataler Asphyxie

Bakterielle Meningitis m ;Aﬁgimmmg
Missbildungssyndrome frsetater
Pranatale Infektion (Roteln, Zytomegalie, Varizellen)
Rh-Inkompatibilitat/Kernikterus mit Hyperbilirubinamie

Hereditare Disposition

Niedriges Geburtsgewicht < 1500 g

Kongenitale Hypothyreose

Schwere neonatale Sepsis

e Ototoxische Medikamente UK
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Auswirkung von Schwerhorigkeit auf die
Entwicklung des Kindes

negativ: .
e gestorte Sprach-, psychosoziale und intellektuelle Entwicklung

e Die ersten Lebensmonate sind fiir das Horen von
entscheidender Bedeutung.

* Jelanger der Horverlust unentdeckt bleibt, desto schwieriger
wird es fur das Kind, den Rickstand der Sprachentwicklung
aufzuholen.

UK
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Alter der Kinder bei Diagnose der Horschadigung

Quelle: Bundesgemeinschaft der Eltern und Freunde hérgeschéadigter Kinder, 2006 _

Horschadigung vermutet bestatigt

geringgradig 36,7 49,6
mittelgradig 30,9 42,0

_ Alter in
hochgradig 24,4 31,9 Monaten

gehorlos 13,4 18,3

UK
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Beschluss des G-BA vom 19. Juni 2008

i,

3
-

\Wize

Ziel %pi gl?:cilgis';iasgcﬁjss Neugeborenen-Horscreening
Erkennung beidseitiger Horstorungen ab Horverlust von 35 dB bis Ende 3. Lebensmonat
Umsetzung

(1) Horscreening: TEOAE u./o. AABR

(2) Horscreening fur jedes Ohr, bis 3. Lebenstag. Fur Risikokinder fiir konnatale Horstérungen

ist AABR obligat. Friihgeborene: Untersuchung spatestens zum Zeitpunkt des errechneten
Geburtstermins

(3) Bei auffalligem Testergebnis der Erstuntersuchung spatestens bis U2 Kontroll-AABR an
beiden Ohren

(4) Bei auffalligen Befund dieser Kontroll-AABR: padaudiologische Konfirmationsdiagnostik
bis 12. Lebenswoche UK)
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[ Geburtskliniken }[ Geburtshelfer } [

HNO Arzt/ }[ Kinderklinik/
Padaudiologie ) | Padiater

—

|

Auffallige Screeningergebnisse / Tracking

U

Konfirmationsdiagnostik und ggf. Therapie

HNO / Padaudiologie: J

(&

Frihforderung

~

)

{ Horgerateversorgung J _
{ Horverbessernde }_
Operation
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Veranderung des Diagnosezeitpunkts durch das
Neugeborenen-Horscreening

positive Entwicklung @

* sinkendes Alter bei Diagnosestellung und Therapieeinleitung
bei Kindern mit Schwerhdrigkeit bds.

e durch verbesserte Diagnostik- und Versorgungsoptionen wie
die gesetzliche Einfihrung des Neugeborenenhdrscreenings,
die friihe Horsystemversorgung

5,
und Erweiterung der Cl-Indikation.

UK
7 05.10.2021 Dr. med. Cornelia Hornberger HD

Hals-Nasen-Ohrenheilkunde - Phoniatrie und Padaudiologie | Universitatsklinikum Heidelberg




8

Neugeborenen-Horscreening UNHS - Wozu?

* Ein funktionierendes peripheres Horvermogen ist die
Voraussetzung fur die Ausreifung der Hoérbahnen und
Horzentren -

40 fw

* und damit fir den Spracherwerb.

Horbahnreifung
nur bei auditiver Stimulation!
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Versorgung mit Horsystemen

e Durch weiterfihrende Diagnostik und Diagnosesicherung
werden Hordefizite Uber die Versorgung mit Horsystemen

aufgefangen. ~ z ~ ’
-y & 0 &

Hinter-dem-Ohr-Gerat Im-Ohr-Gerat

N,

“l ‘ LT
\ N Schallvm_ :
y Trommelfell
Quelle: gesundheitsinformation.de UK
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Versorgung mit Horsystemen

Knochenleitungshorgerat mit:

. Stirnband
. Magnet
. Schraube (ab 5. LJ)

Schallwellen Schadelhchle

Quelle: gesundheitsinformation.de UK
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Versorgung mit Horsystemen

* Wenn Horgerate nicht ausreichen: Cl

Cochlea-Implantat % T

Sprachprozessor
mit Sendespule

~ " e
\\ Trommelfell [
" Gehorgang Hérschnecke
(Cochlea)
| |
Mittelohr Innenohr
Elektrodenkabel

in der Horschnecke

Quelle: gesundheitsinformation.de
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Versorgung mit Horsystemen

BIMODALE Versorgung: Kombination von Cl und Horgerat
* Nach Cl-Versorgung sollte das kontralaterale Horgerat weiter angeboten werden
* Beide Gerate sollten auf einander abgestimmt werden.

e

* Versorgung eines jeden erkrankten Ohres

Ziel
Anregung der auditiven Verarbeitungsstrukturen

Quelle: HNO- Klinik Heidelberg

in der sensiblen Phase der Horbahnreifung

s

i Now that's s()mclilling
in den ersten Lebensmonaten Now thg e S
H . . .e . . . \u j
» erfolgreiche Kommunikationsfahigkeit, Erwerb von Lautsprache Quelle: hearingpockets.com
UK
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Nutzung unterschiedlicher Schularten
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Gruppe Cruppe Cruppe Crup pe
1 2@ 30 g4
Art der Schule:
M Regel 1 Integriert 1 Schwerhdrig

[ IKombiniert 1 Gehirlos [Schulze-Gattermann et al., 2003]

Gruppe 1: Cl im Alter von 0-1,9J) Gruppe 3: Cl im Alter von 4-6,9
Gruppe 2: Cl im Alter von 2-3,9) Gruppe 4: Horgerateversorgte Kinder UK
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In den ersten 36 Lebensmonaten werden die Grundlagen der
Sprachentwicklung gelegt.

Horscreening i Diagnose Y

spatestens
3. Lebensmonat

1. - 3. Lebenstag

Horsystemversorgung
Frihféorderung 3;*
Rehabilitation

Horgerat: 3. Monat

Cl: 12. Monat

Etappenziel

Zukunft

mit allen Chancen fir Kinder
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Zeitplan

1. Lebenswoche Horscreening
Nach 2-3 Mo. Horgerate Versorgung
Nach 12 Mo. Cochlea-Implantat

(@IERESTC

Py 5

Baden-Wiirttemberg

LANDESVERSORGUNGSAMT
1M REGIFRIINGSPRASIN IM STUTTRART

Wegweiser Friihforderung in Baden-Wiirttemberg

Stand Mai 2020

Einrichtungen/Fachinstitutionen:

> kreisbezogen:

Interdisziplindre Fruhftrderstellen (IFF, anerkannt vom Land BW)
Niedergelassene Kinder- und Jugendarzte/arztinnen:

Link zur Arztsuche der Kassenarztl. Vereinigung BW je Kreis
Sonderpéadagogische Beratungsstellen (in der Regel bei einem
Sonderpadagogischen Bildungs-und Beratungszentrum —SBBZ)
Sozialamter (Trager der Eingliederungshilfe)

> kreisiibergreifend

Sozialpadiatrische Zentren (SPZ)

Kinderkliniken

Kliniken fiir Kinder- und Jugendpsychiatrie und -psychotherapie
Sonderpadagogische Beratungsstellen fir Horgeschadigte, Blinde
und Sehbehinderte sowie Sonderpadagogisches Beratungszentrum
Neckargemiind

05.10.2021 Dr. med. Cornelia Hornberger
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HOREN VERBINDET!
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Neugeborenen-Horscreening UNHS - Wozu?

e Erfassung eines horgeschadigten Kindes in den ersten Tagen
nach der Geburt und Diagnostik bis 3. Lebensmonat.

Es wird ermoglicht :

ot/ )7
* zeitige Versorgung mit Horsystemen

* Beginn der horgeschadigten-padagogischen Friihforderung,
vor dem 6. Lebensmonat

* und damit ein weitgehend normaler Spracherwerb

UK
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Warum das Ganze? - Horbahnreifung

1: Development in Normal-Hearing Children

Cortical A B C
5 Evoked P1 6 3
Hor-Cortex “=Adsii.

Response s PL P2 P2
Auditometry 3¢ g N1 $| e
Amplitude 3 B 0
Modulation g [ ° N1

Following 7
.. onses ; a4 34
Hérbahnen A 4100 0 100 200 300 400 500 600 4100 0 100 200 300 400 500 600 4100 0 100 200 300 400 500 600
elainstem Time (ms) Time (ms) § i Time (ms)
Evoked . { H

Response

:
H
K
H
:
H

Akustische
Emissione

P1 Latency (ms)
8

P1 and N1 are generated
in the auditory cortex.

Anu Scharma et al, 2007
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Warum das Ganze? — Hdren und Sprachverstehen

@ e ——
250 1000 2000 4000 8000

@ . LAUTSTARKE (dBHL) .
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Warum das Ganze? — Cochleaimplantate

IHC OHCs

© Med-EL

Quelle: A. Jappel, Heidelberg und
WD. Baumgartner, Wien
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Warum das Ganze? — Hbérbahnreifung durch Cl

s H

Pathway Maturation Pathway

s
Unstimulated 1 Partial i P Reorganized
of Pathway o

© 100 200 300 400 500 00 400 O 100 200 300 400 500 800 ’.' 100 © 100 200 300 400 500 &
Tine (-ﬂ Time (ms) ..'.-' Time (ms)

P1 Latency (ms)
83?????5?.

400 o 150 200 200 460 o0 se 400 0 100 299300 430 360 460 00 Tj“;&;_":‘:“'-.‘.-‘ Anu Sharma et al, 2007
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Warum das Ganze? — Beispiel (1)

Weiblich, geb. 27/08/2015

Dokumentation zur Friiherkennungsuntersuchung von Horstdrungen bei
Neugeborenen (Neugeborenen-Hdrscreening)

Durchfithrung der Untersuchung nach
Aufkldrung von den Eltern oder
Personensorgeberechtigten abgelehnt am:

Unterschrift des
Paersonensorgeberechtigten Stempel/Unterschrift des Arztes

Erstuntersuchung mittels TECAE ader AABR, In der Regel in den ersten 3 Lebenstagen

durchgefunrt am: 2 0L Dr.
beidseitig unauffaliig auttilly Dy,
TEOAE | wehts [£) finks I3
oder B
AABR O rochts [ links 1748

Kontroll-AABR bei auffilliger Erstuntersuchung, in der Regel bis U2
durchgefiihrt am:
beidseitig unauffalig auffdlig

AABR O rechts [ tinks [J Stompel /Unterschrift

05
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Warum das Ganze? — Beispiel (1)

1) 1 Mo mit HG bds

— FrequenzinkHz —
425 2800 b 1 2 34 6810
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Warum das Ganze? — Beispiel (1)

1) 3Mo, Cl bds seit 1 Monat
]
.
Frequenz inkHz —> FrequenzinkHz —> 9 T T T T8 Th
125 250 5 1 2 34 6810 125 250 5 1 2 34 6810 [ =
B -10 ’ W e
0 o o
10 10 B LR | .
20 20 " mii | 1 - x ;| e
30 30 » &-', ° C
@ 40 o 40 © 5 HORVERLUST
© ©
=) £ 50 »
g 4 | »
70 —— < g #: -
o 100
I 80 \ T B0 N 1o
90 w D 120
100 100
110 110
120 120 [
130 — 130 -
Rechtes Ohr Hv 2% (Reao) W 2% (Reso) Linkes Ohr
ABK Cl re und li getrennt geprift. Kurze Blickwendungen erkennbar. LAuschen Kinderlieder mit Cl
bds. 70 dB
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Warum das Ganze? — Beispiel (1)

-10
0
10

5 20 |-

530
40
50
© 60
70
80
90
100
110
120
130

ABK Cl bds. Re u. li getrennt geprift.

2], bds implantiert seit 10 Monaten

Frequenz in kHz =
125 250

S5 1

2 34 6810

Rechtes Ohr

-% (R673)

HY % (R680)

125

-10
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Frequenz in kHz
250 5 1

2 34 6810

HV

% (R673)
-% (R680)

Linkes Ohr
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Warum das Ganze?

- > Weil wir 2 horende Ohren brauchen

Interaural time difference Interaural level difference
ITD ILD

Sy

| Richtungshoéren
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Warum das Ganze? — Beispiel (2)

Junge, Geb 06/2019, 13 Mo

+200 0V [

I i

159 Sop
EWWW\_ 1

159 Sop o 1590
0L
v
u
L

2 1 0 ¢+ 2 3 & 5 ¢ 7 8 % WM

B L

12 9 om

-~
2000V | v

= 1 1 .
|
159 859
Ll

[

4
F— ; 159
[t b

2 99 0 v 2 3 4 & 65 7T 8 9 W W W2 Vs
8 nHL

P 02%

0.5

2 3 4 6 8 121k

o

-
o

88388888

rechts

_I—;D'w-aud-o &

UK
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Warum das Ganze? — Beispiel (2)

Junge, 1) 6Mo, Cl rechts seit 2 Mo

FrequenzinkHz —= FrequenzinkHz —

125 250 5 1 2 34 6810 125 250 5 1 2 34 6810
-10 -10
0 0
10 10
20 20
30 30
Q 40 @ 40
£ 5 € 5
% 60 — = § 60
5 0 - 5 0
P 80 9 £ x 80
) \ %0
yy 100 yJ» 100
110 110
120 120

= Rechtes Ohr HV ::25% 0 HV :2/‘; R973§ Linkes Ohr

ABK- Cl rechts, Kopfhérer zur Vertaubung wird nicht toleriert, linkes Ohr verschlosse mit Ohrstopsel und Schallschutzkopfhorer.
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Warum das Ganze? — Beispiel (2)

Junge, 1J 11 Mo, Cl rechts seit 7 Mo

FrequenzinkHz — FrequenzinkHz —

A26 250 5 1 2 34 6810 A25 250 5 1 2 34 6810

-10

pegel in dB
8838888830

<
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{ o=
——T £ 50
g ¢ *4 7 T

60
g
< 80

)
;100

110
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= 130 =
% —% .
Rechtes Ohr H o $R°R53073; W % z%mgon; Linkes Ohr
ABK ClI rechts, linkes Ohr mit Ohrstopsel und Kopfhorer verschlossen.
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Warum das Ganze?

> Weil Sie den Unterschied machen !

Nur die frihzeitige Versorgung von HArstorungen
ermoglicht die physiologische Ausreifung der
Horbahn, und damit optimales:
Sprachverstehen, Richtungshoren,

Horen im Alltag

UK
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