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Kurzreferat

Bisher wurden Horstorungen im Kindesalter meist erst entdeckt, wenn bereits Folgen
der Schwerhorigkeit, wie Sprachentwicklungsverzogerungen, auffielen. Durch die Ein-
fiihrung des universellen Neugeborenen-Hoérscreening kénnen kindliche Horstérungen
bereits in den ersten Lebensmonaten diagnostiziert werden. Das Seromukotympanon
als haufigste Ursache einer Schwerhorigkeit im Kindesalter spielt eine wichtige Rolle im
padaudiologischen Follow-Up nach kontrollbediirftigem Neugeborenen-Horscreening.
Durch retrospektive Analyse von 715 Kindern, die in den Jahren 2006 bis 2010 im Ar-
beitsbereich fiir Phoniatrie und Padaudiologie der HNO-Universitatsklinik Magdeburg
untersucht wurden, konnte der Anteil von Kindern mit der Diagnose Seromukotympa-
non im Rahmen des Follow-Up bestimmt werden. Weiterhin wurde die Rate an Spontan-
remissionen bzw. notwendiger chirurgischer Interventionen untersucht. Bei 16% ergab
sich im Follow-Up die Arbeitsdiagnose eines SMT. Bei 54% kam es zu einer Spontanre-
mission. 46% der Kinder wurden chirurgisch therapiert. Ein stark erh6htes Risiko fiir
ein persistierendes SMT besteht bei Kindern mit kraniofazialen Dysmorphien oder
Spaltbildungen des Gaumens. Durch die Einfithrung des Neugeborenen-Horscreening
gelingt die frithzeitige Diagnose und Therapie des SMT. Dadurch kénnen potentielle Sto-
rungen der sprachlichen, sozialen und intellektuellen Entwicklung der Kinder verhin-

dert werden.
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Einfiihrung

1 Einfiihrung

Ein gutes Horvermogen ist fiir den Menschen eine Grundvoraussetzung zur erfolgrei-
chen Kommunikation mit seinen Mitmenschen. Schwerhorigkeit, egal welcher Ursache,
kann fiir den Betroffenen schwerwiegende Konsequenzen bis hin zur sozialen Isolation
haben. In besonderer Weise sind Sauglinge und Kleinkinder von einer Beeintrachtigung
des Horvermogens betroffen. Sie benotigen akustische Reize, um diese lautsprachlich
nachahmen zu konnen und die Riickkopplung tiber das Gehor ist zur Kontrolle der Laut-
bildung notwendig. Deshalb fiihren friihkindliche Horstérungen zu einer Beeintrachti-
gung des Spracherwerbs im Sinne von Sprachentwicklungsverzégerungen oder Sprach-
entwicklungsstorungen. In der Folge leidet die soziale, intellektuelle und emotionale
Entwicklung des Kindes. Dies kann sich spater negativ auf den schulischen und berufli-
chen Erfolg und damit entscheidend auf den gesamten Lebensweg eines Menschen aus-
wirken. Die friihzeitige Diagnose und Therapie kindlicher Horstérungen ist folglich von

fundamentaler Bedeutung fiir eine ungestorte Kindesentwicklung.

1.1 Arten von Horstorungen
Horstérungen konnen nach dem Ort der Stérung in Schallleitungs- und Schallempfin-
dungsstorungen unterteilt werden. Letztere werden weiter in cochleare, retrocochledre

und zentrale Schwerhorigkeiten eingeteilt.

1.1.1 Schallleitungsstérungen

Schallleitungsschwerhorigkeiten sind Stérungen, bei denen die mechanische Schalliiber-
tragung im System aus dufderem Ohr, Gehérgang, Trommelfell, Mittelohr und Gehérkno-
chelchen gestort ist. Dadurch wird die verstarkende Funktion des Schallleitungsappara-
tes verringert oder vollig aufgehoben. In den meisten Fallen liegt eine Storung der Mit-
telohrbeliiftung vor, welche durch eine Funktionsstérung der Eustach’schen Rohre ver-

ursacht wird.
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1.1.2 Schallempfindungsschwerhorigkeiten
Schallempfindungsschwerhorigkeiten liegt eine Storung in der Cochlea oder im Verlauf
des Hornerven und der Horbahn zu Grunde. Letztere werden daher als sensorineurale

Schwerhorigkeiten bezeichnet.

1.2 Schweregrade von Horstorungen

Horstérungen lassen sich nach Threm Schweregrad z.B. folgendermafden einteilen

(Tab.1)[97]:

Bezeichnung Hoérverlust in dB nHL
normales Gehor 0-20
geringgradiger Horverlust 21-40
mittelgradiger Horverlust 41-60
hochgradiger Horverlust 61-90

an Taubheit grenzend 91-110
Taubheit >110

Tab. 1: Einteilung von Hérstérungen

Diese grobe Einteilung ist lediglich orientierend und sagt nichts tber die tatsidchliche
individuelle Beeintrachtigung des Betroffenen aus. Es gibt verschieden Methoden den
Horverlust prozentual aus Reintonaudiogrammen oder besser Sprachaudiogrammen
anzugeben. Bei Kindern, insbesondere bei Neugeborenen und Sauglingen, sind diese
subjektiven audiometrischen Daten nicht zu erheben. Mit den tiblichen padaudiologi-
schen diagnostischen Methoden kann die Horschwelle im Hauptsprachbereich anna-
hernd bestimmt werden. Daher ist die oben genannte Einteilung fiir die pddaudiologi-
sche Diagnosestellung ausreichend und kann bei Vorliegen einer permanenten Horsto-

rung im weiteren Verlauf genauer differenziert werden.

1.3 Ursachen Kkindlicher Horstorungen und Risikofaktoren

1.3.1 Schallempfindungsstérungen
Permanente bilaterale Schallempfindungsstérungen im Kindesalter haben laut dem

Deutschen Zentralregister fiir kindliche Hoérstérungen (DZH) in Deutschland eine Prava-
4
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lenz von ca. 1,2/1000. Weltweit wird die Pravalenz mit 1/1000 bis 6/1000 angegeben,
abhangig vom jeweiligen Stand der medizinischen Versorgung [37]. In Entwicklungslan-
dern finden sich deutlich mehr Falle von ototoxischen und entziindlichen Innenohr-
schwerhorigkeiten [30]. Laut dem DZH vorliegenden Daten haben 36% eine genetische
Ursache, 18% sind erworben, bei 46% ist die Ursache ungeklart. Eine Assoziation mit
Syndromen liegt bei 7% vor, eine Fehlbildung des Kopfbereichs findet sich bei 14%. Un-
ter den erworbenen Schallempfindungsstérungen sind die haufigsten Ursachen pra-
oder perinatale Komplikationen, Meningitis, CMV-Infektion und Roételnembryopathie
[37]. Ein erhohtes Risiko fiir das Auftreten einer Innenohrschwerhorigkeit besteht nach
Angaben des amerikanischen Joint Committee on Infant Hearing (JCIH) unter anderem

bei folgenden Faktoren [56]:

* familidre Vorgeschichte beziiglich kindlicher Horstérungen

* Behandlung auf einer Neugeborenen-Intensivstation entweder iber mehr als flinf
Tage oder unabhdngig von der Aufenthaltsdauer mit einer der folgenden Thera-
pien: unterstiitzte Beatmung, Aminoglykoside, Schleifendiuretika, ECMO, Aus-
tauschtransfusion bei Hyperbilirubindmie

* intrauterine Infektionen wie Rubella, Toxoplasmose, Lues, CMV, HSV

* Kraniofaziale Anomalien mit Beteiligung von Ohrmuschel und Gehoérgang, praau-
rikulare Anhéngsel bzw. Fisteln und Fehlbildungen des Felsenbeins

* Syndrome, die hdufig mit einer Schwerhorigkeit assoziiert sein konnen, z.B.
Waardenburg-, Pendred-, Alport, Lange-Nielsen-Syndrom

* Neurodegenerative Erkrankungen

* Schadeltraumata

* Chemotherapie

Neugeborene, fiir die einer oder mehrere der aufgefiihrten Faktoren zutreffen, bediirfen
intensiver, zum Teil wiederholter diagnostischer Mafnahmen zum sicheren Ausschluss

einer Horstorung.
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1.3.2 Schallleitungsstérungen

1.3.2.1 Seromukotympanon

Das Seromukotympanon (Syn. Paukenerguss, Tubenmittelohrkatarrh, sekretorische Oti-
tis media (SOM), glue ear, otitis media with effusion (OME)) ist definiert als Anwesen-
heit von Fliissigkeit hinter einem intakten Trommelfell ohne akute Infektion. Es ist die
haufigste Ursache fiir eine Schwerhorigkeit im Kindesalter. Otoskopisch ist ein mattes,
verdicktes, teilweise livide verfarbtes und oft retrahiertes Trommelfell sichtbar. Teil-
weise scheinen Luftbldschen oder ein Sekretspiegel hindurch. Im Tympanogramm zeigt
sich typischerweise ein flacher Kurvenverlauf (Typ B nach Jerger) bzw. eine Unter-

druckkurve (Typ C nach Jerger)(Abb. 1) [57].

mmho Tymp 1000 Hz Right ml | [mmho Tymp 1000 Hz Right ml | fmmho Tymp 1000 Hz Left mi

| |
., A - B . C ;

0 — 0 0 — — = | . 0 I
-600 -300 300 daPa -600 -300 300 daPa 0 - 0
-600 -300 300 daPa

Abb. 1: Tympanogramm-Typen nach Jerger

Audiologisch zeigt sich tiblicherweise eine Schallleitungsstéorung von 25-50dB. Es gibt
zwei Erkrankungsgipfel im Alter von zwei und von fiinf Jahren [80]. Mit einer Pravalenz
zwischen 10% und 30% und einer kumulativen Inzidenz von 80% mit vier Jahren [17]
stellt es eine der am weitesten verbreiteten Erkrankungen des Kleinkindalters tiber-
haupt dar. Uber die Hilfte der Paukenergiisse bildet sich spontan innerhalb von 8 Wo-
chen zuriick, aber bei 5% bleibt eine bilaterale Schallleitungsstorung tiber zwo6lf Monate
bestehen [22]. Nach dem zeitlichen Verlauf werden akute, subakute und persistierende
Formen unterschieden. Von letzteren spricht man ab einer Dauer von drei Monaten, d.h.
wenn innerhalb von drei Monaten bei zwei Untersuchungen ein SMT diagnostiziert
wird. Passivrauchen, Allergien, rezidivierende akute Mittelohrentziindungen, das Auf-
treten von Otalgie und vergrofierte Adenoide wirken sich negativ auf die Rate an Spon-
tanremissionen aus [22, 79]. Pathophysiologische Ursachen des SMT sind - wie bei allen

Formen der Otitis media - zum einen eine gestorte Funktion der Tuba auditiva, zum an-

6
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deren ein entziindlicher Prozess. Beide Faktoren interagieren miteinander und kénnen
sich gegenseitig beglinstigen und verstarken. Ursachen fiir eine Tubenfunktionsstérung
kénnen entzilindliche Schleimhautschwellungen z.B. durch akute oder chronische Infekte
der oberen Atemwege oder eine ungeniigende Offnung der Tube durch den Musculus
tensor veli palatini sein. Bei Kleinkindern verlauft die Tube eher horizontal und ist kiir-
zer und elastischer als beim Erwachsenen. Es wird angenommen, dass dies zu einer
schlechteren Tubend6ffnung fiihrt. Ein deutlich erhohtes Risiko fiir die Entwicklung eines
persistierenden SMT besteht bei Patienten mit Fehlbildungen des Gesichtsschadels und
mit Spaltbildungen des Gaumens. Dies trifft auch fiir die -- auf Grund der fehlenden &au-
sserlich sichtbaren Zeichen haufig libersehenen -- submucésen und occulten Gaumen-
spalten zu. Beim iiberwiegenden Teil dieser Patienten liegt eine velopharyngeale Insuf-
fizienz durch Fehlinsertion der Mm. tensor et levator veli palatini vor, welche wiederum
zur chronischen Tubenfunktionsstérung fiihrt. Es werden verschiedene atiologische
Faktoren diskutiert, die zu einer chronischen Entziindung der Schleimhaut im Bereich
von Nasenrachen, Tube und Mittelohrschleimhaut beitragen kénnen. Zum einen sind
virale und bakterielle Infekte im frithen Kindesalter weit verbreitet. Zum anderen spie-
len aber auch nicht infektiése Entziindungsprozesse wie Allergien [5, 50, 70] oder Reflux
von Magensaure [2, 61] eine Rolle in der Entstehung eines SMT.

Uber die Hilfte der Erglisse bildet sich innerhalb von 2 Monaten zuriick, aber bei etwa
5% kommt es zum persistierenden Paukenerguss fiir mindestens 12 Monate [22]. The-
rapeutisch stehen zunichst konservative Mafdnahmen wie die Applikation abschwellen-
der Nasentropfen, Nasenspiilungen mit Kochsalzl6sung und bei grof3eren Kindern spie-
lerische Valsalvamaneuver im Vordergrund. Auch ein Therapieversuch durch die Gabe
eines Antibiotikums ist moglich. Bei persistierendem SMT tliber mehr als drei Monate
sollte die operative Einlage von Paukenréhrchen zur Gewahrleistung der Mittelohrbeliif-
tung erfolgen. Unserer Erfahrung nach ist fiir den Erfolg der Therapie mit Paukendrai-
nager6hrchen die postoperative Kontrolle und Pflege entscheidend. Durch eingetrock-
netes Mittelohrsekret oder Cerumen wird die Belliftungsfunktion bei vielen Rohrchen
aufgehoben. Abhangig vom Alter und weiteren klinischen Symptomen wie rezidivieren-
den Infekten der oberen Atemwege, Nasenatmungsbehinderung oder nachtlichem
Schnarchen wird dieser Eingriff mit einer Entfernung der meist vergrofRerten Adenoide

kombiniert.
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1.3.2.2 Fehlbildungen

Fehlbildungen des Mittelohres konnen entweder isoliert oder in Kombination mit Fehl-
bildungen der Ohrmuschel und des Gehdérgangs auftreten (kleine bzw. grof3e Mittelohr-
fehlbildung). Die Pravalenz liegt bei ca. 1/10000. Bei Kindern mit Fehlbildungen des
Gesichtsschadels, z.B. bei Franceschetti- oder Goldenhar-Syndrom, kommen sie 6fter vor

als bei Patienten ohne derartige Veranderungen [38].

1.4 Horbahnreifung

Die Funktionalitdt des Schallleitungsapparates, der Reizbildung in den Sinneszellen der
Horschnecke und der Reizweiterleitung iiber den N. cochlearis ist fiir das Erlernen des
Horvermogens unabdingbar. So konnte Rébillard 1994 tierexperimentell nachweisen,
dass die spezifische Wirkung des auditiven Cortex nur durch Aktivierung iiber die audi-
tiven Bahnen erreicht werden kann [99]. Auch eine grofde Zahl von Deprivationsstudien
hat ergeben, dass ohne akustische Stimulation die Synaptogenese und Reifung des audi-
torischen Cortex nicht moglich ist [68, 93, 99, 107]. Seine physiologische Reifung ist et-
wa mit dem Abschluss des vierten Lebensjahres vollendet [67, 111]. Unabhédngig von der
Art der Horstorung kommt es schon nach wenigen Monaten der Stimulusreduktion zu
irreversiblen Schaden [30]. Eine besondere Rolle im Sinne einer sensiblen Phase fiir die
Hor- und Sprachentwicklung hat das erste Lebensjahr [14]. Beim Vorliegen einer per-
manenten Horstorung im Kindesalter kann keine ausreichende Bahnung und Reifung
der Ubergeordneten neuronalen Netze vom Hirnstamm bis zum auditorischen Cortex
erfolgen. Selbst Kinder mit rezidivierenden Mittelohrentziindungen im ersten Lebens-
jahr, die im Vergleich zu hochgradig horgeschadigten Kindern eher gering beeintrachtigt
sind, zeigen im Alter von 20 bis 34 Monaten einen Unterschied in der Sprechfihigkeit,

im Vergleich zu Kindern ohne derartige Vorgeschichte [14].

1.5 Neugeborenen-Horscreening (NGHS)

1.5.1 Notwendigkeit des Neugeborenen-Hoérscreening

Die Haufigkeit einer permanenten angeborenen Horstorung liegt nach Angaben des
Deutschen Zentralregisters fiir kindliche Horstéorungen (DZH) aus dem Jahr 2000 bei
1,2/1000 [37]. Geht man von dieser Haufigkeit aus, so ist eine relevante Horstorung

weitaus haufiger als eine Vielzahl anderer Erkrankungen, fiir die ein Screening bereits

8
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etabliert ist. Ohne NGHS werden selbst hochgradige Horstorungen bei Kindern haufig
erst sehr spat erkannt. So lag das durchschnittliche Diagnosealter in Deutschland und
anderen europaischen Staaten vor Beginn des NGHS bei zwei bis zweieinhalb Jahren [4,
31]. Unter Berticksichtigung des aktuellen Wissensstands tiber die Bedeutung des Hor-
vermogens flr die Sprachentwicklung, die kognitiven Fahigkeiten und damit die sozio-
emotionale Entwicklung des Individuums, soll durch die Einfiihrung des Screenings die
Diagnose deutlich frither erfolgen. Auch aus gesundheitsokonomischen Griinden ist die
frithzeitige Erkennung von Horstorungen sinnvoll. Die Kosten einer zu spat erkannten
Schwerhorigkeit durch Sprachtherapie, sonderpadagogische Beschulung und Einkom-
mensverlust sind nicht zu unterschatzen. Nach einer Kosten-Nutzen-Analyse von Porter
et al. libersteigen die Kosten fiir ein universelles NGHS in keinem Fall den Nutzen. Im
gunstigsten Fall kann das Kosten-Nutzenverhaltnis sogar bei 1:25 liegen [95].

Der Gemeinsame Bundesausschuss der Arzte und Krankenkassen (G-BA) gab deshalb
dem Institut fiir Qualitit und Wirtschaftlichkeit im Gesundheitswesen (IQWiG) am
15.03.2005 den Auftrag einer Nutzenbewertung beziiglich der Einfiihrung eines univer-
sellen NGHS in Deutschland. Der Abschlussbericht des IQWiG vom 30.04.2007 fiel posi-
tiv aus, so dass der G-BA im Jahr 2008 die Einfithrung des NGHS in Deutschland be-

schloss.

1.5.2 Richtlinie fiir das Neugeborenen-Horscreening in der Bundesrepublik
Deutschland

Seit dem 01.01.2009 haben Neugeborene in Deutschland ein Recht auf die Teilnahme an

einem universellen NGHS. Im Beschluss des G-BA zur Anderung der Kinderrichtlinien

heifdt es: ,Neugeborene haben zusatzlich Anspruch auf ein erweitertes Neugeborenen-

Screening ... und auf eine Fritherkennungsuntersuchung von Hoérstérungen ...“[32].

In diesem Beschluss wurden folgende Ziele des Screening formuliert:

* Erkennung beidseitiger Hoérstorungen von mehr als 35dB

* Diagnose bis zum Ende des 3. Lebensmonats

* Therapieeinleitung bis zum Ende des 6. Lebensmonats

* Screening aller Kinder mit TEOAE oder AABR bis zum 3. Lebenstag

* Screening von Risikokindern fiir konnatale Horstérungen primar mit AABR

* bei gescheitertem Erstscreening soll moglichst am selben Tag, spatestens aber bis

zur U2 eine Kontroll-AABR erfolgen
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* bei Scheitern dieser Kontroll-AABR soll spatestens bis zur Vollendung der 12. Le-
benswoche eine pddaudiologische Konfirmationsdiagnostik erfolgen
* der Anteil der Kinder, die einer Konfirmationsdiagnostik zugefiihrt werden, soll

4% nicht tibersteigen [32]

Diese Ziele stimmen weitgehend mit internationalen Konsensuspapieren tiberein [1, 56,

86].

1.5.3 Tracking und Follow-Up

Im Fazit des Abschlussberichts des IQWiG wird empfohlen, bei Einflihrung eines univer-
sellen NGHS gleichzeitig , geeignete Qualitatssicherungsmafinahmen zu implementieren“
[51]. Hierfiir ist die konsequente Nachverfolgung (Tracking) von Kindern mit auffalli-
gem Testergebnis (Follow-Up-Tracking) und nicht gescreenten Kindern (Vollstandig-
keitstracking) notwendig, um diese einer weiterfiihrenden padaudiologischen Diagno-
stik (Konfirmationsdiagnostik) zuzufiihren. Die Deutsche Gesellschaft fiir Phoniatrie und
Padaudiologie (DGPP) hat bereits im Jahr 2007 auf ihrer Jahrestagung in einem Konsen-
suspapier Empfehlungen flir qualitatssichernde screeningbegleitende Mafdnahmen er-
arbeitet und veroffentlicht. Diese wurden nach gesetzlicher Verankerung des NGHS im
Jahr 2009 tuiberarbeitet [124]. Neben den oben genannten Zielen, die im Beschluss des G-
BA formuliert wurden, wird darin konkret der Ablauf der weiteren Diagnostikstufen bei
kontrollbediirftigem Ergebnis des Erstscreening empfohlen. Zundchst soll ein Re-
Screening am selben Tag in der selben Einrichtung erfolgen. Ein Kontrollscreening, bzw.
bei aufderhalb der Klinik geborenen oder vorzeitig entlassenen Reifgeborenen ein
Erstscreening, kann im Zeitraum von vier bis sechs Lebenswochen bei niedergelassenen
Padaudiologen, padaudiologisch qualifizierten Hals-Nasen-Ohrendrzten oder Padiatern
stattfinden. Die padaudiologische Konfirmationsdiagnostik soll bei nicht unauffdlligem
Erst- oder Kontrollscreening durch eine padaudiologische oder eine HNO-arztliche Ein-
richtung mit padaudiologischer Kompetenz entsprechend dem Konsensuspapier der
DGPP durchgefiihrt werden. Diese muss innerhalb der ersten drei Lebensmonate abge-
schlossen sein [85]. Kann eine Horstorung durch das Screening nicht ausgeschlossen
werden, so sollte nach einer Empfehlung von Hoth nicht von einem auffdlligen, sondern
von einem nicht unauffilligen Ergebnis gesprochen werden, da wegen der relativ gerin-
gen Spezifitdt der Screeningverfahren eine Horstérung mit grofder Wahrscheinlichkeit

nicht vorliegt [48]. Diese Definition wird daher auch in dieser Arbeit angewendet.
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Das Tracking wird in Sachsen-Anhalt vom Fehlbildungsmonitoring Sachsen-Anhalt ge-
wahrleistet. Mit einer speziellen Software werden dort alle eingehenden Screeningbe-
funde gespeichert und regelmafdig Kinder mit fehlendem oder nicht unauffalligem
Screening nachverfolgt. In der Praxis werden die Eltern der betroffenen Kinder, durch
bis zu drei Briefe im Abstand von jeweils vier Wochen und ggf. durch Telefonate, tiber
die Wichtigkeit der Untersuchung fiir das Wohl Ihres Kindes aufgeklart und zum Aufsu-
chen eines diesbeziiglich qualifizierten HNO-Arztes oder eines padaudiologischen Zen-
trums aufgefordert. In der Praxis bedeutet dieses Vorgehen einen immensen Aufwand.
So wurden beispielsweise im Jahr 2008 in Sachsen-Anhalt insgesamt 2568 Briefe ver-

schickt und 576 Telefonate gefiihrt [73].

1.6 Problemstellung

Beim NGHS sollen vor allem angeborene sensorineurale Schwerhorigkeiten entdeckt
werden, um rechtzeitig eine entsprechende apparative Horrehabilitation, wie die Ver-
sorgung mit entsprechenden Horgeraten oder Cochlea-Implantaten, einleiten zu konnen.
Als Screeningmethoden dienen TEOAE- und AABR-Messungen. Beide Methoden ermég-
lichen keine Unterscheidung von Schallleitungs- und Schallempfindungsschwerhorigkei-
ten. Dies gelingt durch die Messung eines Tympanogramms und mit Hilfe der Ohrmikro-
skopie, bei der vom getibten Untersucher ein Paukenerguss diagnostiziert werden kann.
Bei einem grofden Teil der Kinder mit nicht unauffalligem Screeningergebnis muss eine
Schallleitungsstorung durch einen Unterdruck oder die Anwesenheit von Flissigkeit im

Mittelohrraum als Ursache der Horstorung angenommen werden.

Diese Arbeit soll zur Klarung folgender Fragen beitragen:

1. Wie grof} ist der Anteil der Kinder mit einer Schallleitungsschwerhorigkeit durch
ein Seromukotympanon an der Gesamtzahl der Kinder im Follow-Up in Abhéan-
gigkeit vom Alter?

2. Wie hoch ist die Rate an persistierendem SMT bzw. der Spontanremissionen?

3. Was sind mogliche Risikofaktoren fiir die Entwicklung eines persistierenden oder

rezidivierenden SMT?

11
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4. Wie grof$ ist der Anteil der Kinder mit auffalligem Screening, bei denen sich wah-
rend des Follow-Up eine Normakusis zeigt? Welches sind mogliche Ursachen fiir
das auffallige Erstscreening?

5. Wie hoch ist in Sachsen-Anhalt der Anteil der Kinder, die einer padaudiologi-

schen Diagnostik zugefiihrt werden?
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2 Material und Methoden

2.1 Patienten

In die Untersuchung eingeschlossen wurden alle Kinder, die in den Jahren 2006 bis 2010
in Sachsen-Anhalt am universellen NGHS teilgenommen haben und im Arbeitsbereich
fiir Phoniatrie und Padaudiologie der Hals-Nasen-Ohren-Klinik der Otto-von-Guericke-
Universitat Magdeburg zur Konfirmationsdiagnostik bzw. zum Rescreening vorgestellt
wurden. Eine genaue Unterscheidung in Rescreening und Konfirmationsdiagnostik nach
den Kriterien des G-BA war anhand der vorliegenden Daten nicht moéglich. Die Gesamt-
zahl der Patienten betragt 715, davon 319 weiblichen und 396 mannlichen Geschlechts.
Sofern keine beidseitige Normakusis nachgewiesen werden konnte, verblieben die Kin-
der in unserem Dispensaire und wurden zu weiteren Kontrollen einbestellt und ggf. ei-
ner operativen Therapie zugefiihrt. Im Falle einer operativen Therapie wurden die au-
diologischen Befunde entweder intraoperativ oder postoperativ kontrolliert und ein
erneuter Kontrolltermin wiederum im Intervall vereinbart. Um auf Grundlage der eige-
nen Ergebnisse Aussagen iiber die Gesamtzahl der in Sachsen-Anhalt gescreenten Kin-
der zu ermoglichen, wurden die Datensdtze der Screeningzentrale im Fehlbildungsmoni-
toring Sachsen-Anhalt aus den Jahren 2006 bis 2010 hinzugezogen. Im Jahr 2006 wurde
als Modellprojekt ein universelles Neugeborenenhoérscreening an drei Magdeburger Ge-
burtskliniken etabliert. In den folgenden Jahren kamen sukzessive weitere Kliniken hin-

zu. Im Jahr 2010 beteiligten sich alle Geburtskliniken in Sachsen-Anhalt.

2.2 Methoden

2.2.1 Diagnostik

Folgende Befunde wurden erhoben:

e Anamnese
e Klinische Befunde
* Tympanogramm

* TEOAE

13
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* AABR
* gof FAEP

2.2.1.1 Anamnese

Die Anamneseerhebung erfolgte mit einem standardisierten Anamnesebogen (vgl. Anla-
gen 1 und 2). Erfragt wurden insbesondere Risikofaktoren fiir angeborene Horstérun-
gen, wie z.B. Frithgeburtlichkeit, Geburtsverlauf und -komplikationen, familidre Haufung
von Horstorungen, Alkohol-, Nikotin- oder Medikamentenmissbrauch wahrend der

Schwangerschaft.

2.2.1.2 Klinische Befunde

Bei ausreichender Mitarbeit der Kinder wurde ein vollstindiger HNO-Status inklusive
Trommelfellmikroskopie erhoben. In der Praxis war dies, auf Grund der alterstypischen
mangelnden Patientencompliance, nicht immer moglich. Deshalb wurden auf diese Wei-
se erhobene Daten nicht in die Untersuchung mit einbezogen.

Wahrend der klinischen Untersuchung wurde besonders auf Syndrome und Fehlbildun-
gen des Gesichtsschddels geachtet, welche haufig mit velopharyngealer Insuffizienz ein-
hergehen und damit fiir die Ausbildung eines permanenten SMT pradisponiert sind. Ge-
nannt seien hier Trisomie 21, Goldenhar-Syndrom und Lippen-Kiefer-Gaumenspalten in
den unterschiedlichen Auspriagungsformen, insbesondere auch ihrer Minimalvariante,

die submukdse Gaumenspalte.

2.2.1.3 Tympanogramm

Als Tympanometrie wird ein Verfahren bezeichnet bei dem der akustische Widerstand
des Trommelfells und der Ossikel gemessen und sein Kehrwert, die Compliance, gebildet
wird. Ist diese vermindert, so ist dies ein Hinweis auf eine gestorte Mittelohrfunktion,
z.B. durch ein SMT. Physikalische Grundlage der Messung ist die Tatsache, dass die
Energie der auf das Trommelfell einwirkenden Schallwellen zu einem gewissen Teil re-
flektiert, ein geringerer Anteil absorbiert und - bei funktionierendem Schallleitungsap-
parat - ein Teil transmittiert wird. Im Rahmen der Tympanometrie wird der Anteil des

reflektierten Schalls in Abhdngigkeit vom Mittelohrdruck gemessen.
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In der Praxis wird ein Dichtungsstopsel in den Gehorgang eingebracht um die Messung
gegen Luftdruckschwankungen und Stérgerdusche abzuschirmen. Dieser enthalt drei
Bohrungen. Durch die erste Bohrung kann iiber eine Pumpe der Luftdruck im Gehérgang
im Bereich zwischen -300 mmWS bis 300 mmWS variiert werden. Durch die zweite
Bohrung wird tiber einen Lautsprecher in der Sonde ein Ton von konstanter Frequenz in
den Gehorgang abgegeben. Die dritte Bohrung enthalt ein Mikrofon, welches die vom
Trommelfell reflektierten Anteile des Sondentons misst. Der Schalldruckpegel im Ge-
horgang wird durch einen Regler konstant bei 65dB gehalten. Aus der Reglerstellung
ergibt sich somit die Compliance. Das Ergebnis der Messung wird in Form eines Dia-
gramms ausgegeben, welches die Compliance beim jeweiligen Druck im Gehoérgang dar-
stellt. Zur Auswertung wird das Kurvenmaximum, d.h. die maximale Compliance be-
stimmt. Beim Gesunden liegt es beim Druck p=0 daPa, entsprechend dem Umgebungs-
luftdruck. Ist es zu negativen Druckwerten nach links verschoben (Typ C nach Jerger,
Abb.1), so spricht dies fiir einen Unterdruck im Mittelohrraum, z.B. bei einer Tubenfunk-
tionsstorung [57]. Beim SMT verlauft die Kurve typischerweise flach, d.h. es ist kein
Kurvenmaximum erkennbar. Ein solcher Verlauf wird als Typ B nach Jerger bezeichnet
[57].

Fiir diese Untersuchung verwendeten wir das Impedanzaudiometer Titan der Firma
Interacoustics, Danemark. Die Frequenz des Sondentons betragt entprechend den Emp-
fehlungen in der Literatur fiir Sduglinge 1000Hz anstatt der beim Erwachsenen iiblichen

226Hz [63, 82,109, 112].

2.2.1.4 TEOAE

Die dufieren Haarzellen des Innenohrs konnen die Auslenkung der Basilarmembran
durch aktive Bewegungen verstarken oder auch dampfen. Diese Funktion wird als coch-
ledrer Verstarker bezeichnet und dient der Frequenzselektivitat des Innenohrs. Durch
ihre aktive Bewegung strahlen die duféeren Haarzellen selbst Schallsignale ab, die man
als otoakustische Emissionen (OAE) aufzeichnen kann. Diese wurden von Kemp 1978
erstmals beschrieben [64]. Man unterscheidet spontane von evozierten OAE. Letztere
konnen erst nach Stimulation durch einen Schallreiz registriert werden. Die Messung
von evozierten OAE erfolgt mittels eines Gehorgangsstopsels, dhnlich wie beim Tympa-
nogramm, in den ein Lautsprecher und ein Mikrofon integriert sind. Bei der Messung

der sogenannten transitorisch evozierten OAE wird tiber den Lautsprecher ein Klickge-
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rausch abgegeben und anschlief3end die TEOAE iiber das Mikrofon aufgezeichnet. Da die
OAE durch Storgerausche, wie z.B. Atemgerausche oder Stromungsgerausche der Blut-
gefafde, liberlagert werden, muss die Messung mehrfach wiederholt werden und es wer-
den lber statistische Verfahren die reizabhdngigen von den reizunabhdngigen Signalen
herausgefiltert. Die heute liblichen TEOAE-Screeninggerate geben als Ergebnis entweder
spass”, d.h. TEOAE mit einer festgelegten statistischen Signifikanz nachweisbar, oder
Jrefer”, d.h. TEOAE nicht mit der geforderten Signifikanz nachweisbar, aus. Bei dem hier
verwendeten Gerdt Echo-Screen TA betrdgt die methodische Signifikanz 99,7%. Das
heifdt beim Ergebnis ,pass” ist eine Horstorung zu 99,7% ausgeschlossen. TEOAE stellen
zwar keinen ,Hortest” im eigentlichen Sinne dar, da sie lediglich die Funktion der dufde-
ren Haarzellen der Cochlea testen. Jedoch gehen praktisch alle Schadigungen der inne-
ren Haarzellen und damit der Sinneszellen des Innenohrs auch mit einer Schadigung der
aufderen Haarzellen einher. Die Eignung der TEOAE als Screeningverfahren wurde in
zahlreichen Untersuchungen nachgewiesen. lhre Sensitivitat ist hervorragend. In einer
Untersuchung von Arnold et al. wird sie ebenso wie bei Maier et al. mit 98,2% angegeben
[4, 75]. Allerdings besitzen sie mit ca. 65% eine sehr schlechte Spezifitit [75]. Diese
kann durch mehrmalige Testwiederholung zwar gesteigert werden, reicht jedoch nicht
an die Spezifitdt der AABR heran. Bei nachweisbaren TEOAE kénnen Horstérungen iiber
25dB sicher ausgeschlossen werden, sofern keine Schiadigung des Hornerven oder der
Horbahn vorliegt. Sind die TEOAE nicht nachweisbar, so muss eine Nachuntersuchung
mittels AABR erfolgen. Von Nachteil ist die starke Storanfalligkeit durch Umgebungsge-
rausche, z.B. bei sehr unruhigen Kindern. Vorteile der TEOAE als Erstscreening sind ne-
ben der hohen Sensitivitit und der leichten Handhabung die kurze Untersuchungsdauer

(acht [39] bis 13 Minuten [84]) und der geringe Kostenaufwand.

2.2.1.5 AABR

Bei der ,automated auditory brainstem response” handelt es sich um die automatisierte
Ableitung und Auswertung von akustisch evozierten Hirnstammpotenzialen (vgl. 2.2.1.6
BERA). Ahnlich wie bei den TEOAE-Screeninggeriten wird auch bei der AABR mit Hilfe
von speziellen Algorithmen aus mehreren tausend Messungen die Wahrscheinlichkeit
berechnet, dass in einem bestimmten Zeitintervall nach Reizauslésung eine Antwort im
EEG nachweisbar ist. Das Ergebnis wird wiederum als , pass“ oder ,refer” ausgegeben.

Damit ist auch diese Untersuchungsmethode von geschultem Personal einfach durchzu-
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fiihren und fiir die Ergebnisauswertung ist kein Spezialist im Sinne eines Audiologen
notwendig. Verwendet wurde ebenfalls das oben genannte Echo-Screen TA. Die Sensiti-
vitat ist mindestens so hoch wie bei den TEOAE, sie wird von einigen Autoren sogar mit
100% angegeben [84]. Der Vorteil der Methode liegt in der besseren Spezifitat von iiber
95%. Damit kann eine deutlich geringere Anzahl falsch positiver Testergebnisse reali-
siert werden und damit der Aufwand fiir die Konfirmationsdiagnostik reduziert werden.
Fiir die Untersuchungsdauer finden sich in der Literatur weit gestreute Angaben zwi-
schen sieben [115] und 18 bis 19 Minuten [49, 84]. In jedem Fall liegt sie hoher als bei
den TEOAE, die hohere Spezifitat rechtfertigt jedoch die Methode [6].

2.2.1.6 BERA

Unter AEP (akustisch evozierten Potenzialen) versteht man die Ableitung von Akti-
onspotenzialen des Hoérnerven und der Hérbahn als Antwort auf einen akustischen Reiz.
Im zeitlichen Verlauf nach einem Reiz sind im EEG charakteristische Spannungsspitzen
(Potentiale) unterschiedlicher Amplitude erkennbar. Man unterscheidet friihe, mittlere
und spate Potentiale. Klinisch finden vor allem die frithen Hirnstammpotenziale (FAEP)
Verwendung. Im anglomerikanischen Sprachgebrauch werden sie als BERA (brainstem
evoked response audiometry) oder kurz ABR (auditory brainstem response) bezeichnet.
Sie werden zum einen zur Differenzierung zwischen cochledren und retrocochledren
Horstorungen herangezogen, zum anderen kann in Form einer sogenannten ,Schwellen-
BERA" die Horschwelle, also das Ausmaf einer Schwerhorigkeit abgeschatzt werden. In
der padaudiologischen Diagnostik stellt die BERA derzeit den Goldstandard in der Hor-
schwellenbestimmung dar. Allerdings ist die Untersuchung sehr zeitaufwandig (ca. eine
Stunde) und erfordert neben einem erfahrenen Untersucher einen entspannten Patien-
ten und eine ruhige Untersuchungsathmosphare. Optimale Bedingungen fiir die Unter-
suchung von Kindern sind nur im natiirlichen Schlaf, in Sedierung oder in Narkose zu
erreichen. In unserem padaudiologischen Arbeitsbereich wird zunachst eine Untersu-
chung im Schlaf versucht. Gelingt dies nicht, erfolgt nach Aufklarung der Erziehungsbe-
rechtigten die korpergewichtsadaptierte Gabe des Sedativums Chloralhydrat. Wenn auf
Grund der otoskopischen und tympanometrischen Ergebnisse der Verdacht auf eine
Schallleitungsstorung durch ein SMT besteht, erfolgt die BERA im Rahmen einer Para-

zentese bzw. Paukendrainageneinlage in Intubationsnarkose. Nach intraoperativem
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Absaugen des Mittelohrsekrets kann anschliefend die Schwellenbestimmung stattfin-

den und ggf. eine sensorineurale Schwerhorigkeit sicher ausgeschlossen werden.

2.2.1.7 Arbeitsdiagnose

Aus den Ergebnissen der unter 2.2.1.1 bis 2.2.1.6 aufgefiihrten diagnostischen Mafdnah-
men wurde vom untersuchenden Arzt eine Arbeitsdiagnose erstellt. Diese war Grundla-
ge flr die Festlegung des Procedere und der Therapie. In bestimmten Fallen war diese
aber nicht identisch mit der Abschlussdiagnose, z.B. wenn auf Grund eines otoskopisch
und tympanometrisch diagnostizierten SMT und fehlendem Nachweis von TEOAE und
AABR die Arbeitsdiagnose SMT gestellt wurde, sich jedoch nach Sanierung des Mittel-

ohrs durch Parazentese eine Schallempfindungsstérung offenbarte.

2.2.2 Operative Therapie

2.2.2.1 Parazentese

Eine Parazentese (Syn. Paukenpunktion, Myringotomie) beschreibt einen unter mikro-
skopischer Sicht mittels Sichelmesser oder Lanzette durchgefiihrten Schnitt im vorderen
unteren Quadranten des Trommelfells. Anschliefend wird eventuell vorhandenes Mit-
telohrsekret abgesaugt, aber kein Drainagerohrchen eingelegt (vgl. Anlage 3). Durch die
Beseitigung der Ursache der Schallleitungsstérung wird diese sofort beseitigt. Die iatro-
gene Trommelfellperforation verheilt in der Regel in ein bis zwei Wochen. Es besteht

jedoch das Risiko einer erneuten Ergussbildung.

2.2.2.2 Paukendrainage

Durch die Einlage eines Drainagerohrchens im Anschluss an die Parazentese wird die
Perforation offengehalten und somit durch permanenten Ablauf von Sekret und Beliif-
tung des Mittelohres eine erneute Ergussbildung verhindert. Abhangig von Viskositat
und Menge des Sekrets kommen verschiedene Typen von Drainageréhrchen zum Ein-
satz. Bei Vorliegen eines serosen Ergusses mit geringer Sekretmenge werden zumeist
Kunststoffrohrchen mit einer nur gehérgangsseitigen Krempe (straight-Tube) eingesetzt
(vgl. Anlage 4). Findet sich intraoperativ das typische Bild eines Seromukotympanon mit
zahem, fadenziehendem, leimartigem Sekret, so werden sogenannte Dauerréhrchen mit

Krempen auf beiden Seiten des Trommelfells (Tiibinger-R6hrchen) verwendet (vgl. An-

18



Material und Methoden

lage 5). Diese verbleiben zirka sechs bis zwo6lf Monate in situ. In die Entscheidung wer-
den anamnestische Hinweise tUiber Dauer und Art der Symptomatik miteinbezogen. Bei
Patienten mit Risikofaktoren flir Rezidivergiisse, wie z.B. Kinder mit Spaltbildungen des
Gaumens, werden generell Drainagerohrchen mit langer Liegedauer benutzt. Vorraus-
setzung flir die Wirksamkeit dieser Therapie ist die regelmafdige Kontrolle und Pflege
des Rohrchens durch den behandelnden HNO-Arzt. Nur eine suffiziente Paukendrainage
kann zum gewiinschten Erfolg filhren, was nicht immer ausreichend beriicksichtigt

wird.

2.2.2.3 Adenotomie

Die operative Entfernung der Rachenmandel ist der haufigste operative Eingriff bei Kin-
dern in Deutschland [110]. Indikationen stellen vor allem Nasenatmungsbehinderung
mit nachtlichem Schnarchen und stindiger Mundatmung sowie rezidivierende Infekte
der oberen Atemwege dar. Eine besondere Rolle kommt der Adenotomie jedoch auch in
der Therapie des SMT zu. Durch den Eingriff wird die Anzahl der Infektionen der oberen
Atemwege reduziert und damit eine entscheidende Grundlage fiir die Aufrechterhaltung
des SMT beseitigt. Dieser positive Effekt zeigt sich auch in einer geringeren Rate an Re-
Operationen bei Patienten, die eine Kombination aus Paukendrainage und Adenotomie
erhielten, im Vergleich zur alleinigen Paukendrainage [8, 20, 80]. Falls trotz erfolgter
Adenotomie erneut ein SMT auftritt, muss nach weiteren moglichen Ursachen einer
chronischen Tubenfunktionsstérung durch velopharyngeale Insuffizienz gefahndet wer-
den. Nicht selten fallen submukose Gaumenspalten erst durch rezidivierende Paukener-
glisse, bei Z.n. Adenotomie auf, da stimmliche Verdanderungen einer Rhinophonia aperta

in diesem Alter noch nicht deutlich werden.

2.2.3 Statistische Methoden

Mit dem Tabellenkalkulationsprogramm Microsoft Excel wurde eine Tabelle erstellt, in
der jeweils Name, Vorname, Geburtsdatum, Untersuchungstag, Arbeitsdiagnose und
weitere Therapie dokumentiert wurden. Diese Tabelle wurde mit Unterstiitzung des
Instituts fiir Biometrie und medizinische Statistik der Otto-von-Guericke-Universitat
Magdeburg in die Statistikprogramme SPSS (Version 18) und R (Version 2.12.0) iiber-

tragen und anschliefdend statistisch ausgewertet. Als Signifikanzniveau wurde, falls
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nicht anders angegeben, fiir alle statistischen Tests p<0,05 festgelegt. Folgende statisti-

sche Verfahren fanden Verwendung:

* Konfidenzintervall nach Clopper-Pearson

* Nichtparametrisches Konfidenzintervall nach Hodge-Lehmann
* t-Test

* Paarweise Bonferroni-Adjustierte Tests

e [Exakter Test nach Fisher

Die durch das Fehlbildungsmonitoring Sachsen Anhalt bereitgestellten Daten iiber das

Neugeborenenhorscreening lagen ebenfalls als Excel Tabelle vor.
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3 Ergebnisse

3.1 Follow-Up

3.1.1 Pddaudiologisches Follow-Up in Sachsen-Anhalt

Die Rate der gescreenten Kinder unter den Lebendgeborenen und die Rate der Kinder,
fiir die von einem der pddaudiologischen Zentren in Sachsen-Anhalt bzw. von einem der
niedergelassenen Padaudiologen eine Einsendung bei der Screeningzentrale einging, flir
die Jahre 2006 bis 2010, zeigt Tab. 2. Die fiinf Zentren befinden sich an den HNO-
Universitatskliniken Magdeburg und Halle und den Kliniken Dessau, Halberstadt und
Haldensleben. Die Screeningquote stieg von 6% im ersten Versuchsjahr 2006 auf 93,5%
im Jahr 2009. Fir das Jahr 2010 kann diese noch nicht berechnet werden, da noch keine
Angaben tiber die Geburtenzahl in Sachsen-Anhalt vorliegen. Die Quote der Kinder, die
bei einem Pddaudiologen vorgestellt wurden fiel von 8,1% in 2006 auf 2,1% im Jahr
2010. Insgesamt wurden im Untersuchungszeitraum 1263 Kinder padaudiologisch un-
tersucht, davon 715 (56,6%) am Arbeitsbereich fiir Phoniatrie und Padaudiologie der
HNO-Universitatsklinik Magdeburg.

2006 2007 2008 2009 2010

Screeningquote (%) 6,0 35,0 60,6 93,5 *
Pidaudiologische Diagnostik (%) 8,1 2,8 2,7 2,3 2,1

*keine Angaben iiber Geburtenanzahl durch Landesamt f. Statistik, Halle

Tab. 2: Screeningquote und Anteil der padaudiologischen Diagnostik in Sachsen-Anhalt

Die exakte Quote von Kindern die nach der Definition des G-BA einer Konfirmationsdia-
gnostik hatten zugefiihrt werden miissen war aus den vorliegenden Daten der Screenig-

zentrale nicht eindeutig bestimmbar.

3.1.2 Zeitpunkt des Follow-Up
Die Patienten, die nach einem kontrollbediirftigen NGHS zum Rescreening oder zur Kon-
firmationsdiagnostik an den Arbeitsbereich fiir Phoniatrie und Padaudiologie der Hals-

Nasen-Ohren-Klinik des Universitatsklinikums Magdeburg iiberwiesen wurden, waren
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zum Zeitpunkt der ersten Arbeitsdiagnose im arithmetischen Mittel 128 Tage alt, der

Median lag bei 101 Tagen (Spannweite 7-1327 Tage) (Abb. 2).

2507 Mittelwert =126 43
Std-Abw. =113,628
N =715
200
150

Anzahl Patienten

T T
750 1000 1250
Alter (d)

Abb. 2: Alter zum Zeitpunkt der Erstellung der Arbeitsdiagnose im Rahmen des

padaudiologischen Follow-Up

3.1.3 Diagnosen

Die Arbeitsdiagnosen, die im Rahmen des padaudiologischen Follow-Up erhoben wer-
den konnten, verteilten sich folgendermafien (Abb. 3): bei 538 (75,24%) von 715 Kin-
dern zeigte sich eine Normakusis beidseits, d.h in Zusammenschau der Befunde konnte
eine relevante Horstérung ausgeschlossen werden. Das Konfidenzintervall nach Clop-
per-Pearson fiir diese Gruppe reicht von 71,9% bis 78,4%. Eine Schallempfindungs-
schwerhorigkeit verschiedener Schweregrade fand sich bei 52 (7,27%) der untersuch-
ten Patienten (KI 5,5%-9,4%) Ein einseitiges SMT fiel bei 28 (3,92%), ein beidseitiges
SMT bei 86 (12,03%) der Untersuchten auf. Somit lag bei insgesamt 114 (15,95%) Un-

tersuchten eine Schallleitungsstérung im Rahmen eines SMT vor. Bei fiinf Patienten
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konnte eine einseitige Gehorgangsatresie diagnostiziert werden, bei einem eine kombi-
nierte Schwerhorigkeit bei Goldenhar-Syndrom und bei einem Sdugling besteht der
Verdacht auf eine Mittelohrfehlbildung. Unter den Kindern mit einseitiger Gehdrgangsa-
tresie fand sich bei dreien ein SMT der Gegenseite. Letztere wurden deshalb in die Ana-
lysen der SMT-Patienten mit einbezogen. Insgesamt lag also bei 117 (16,36%) Patienten
ein ein- oder beidseitiges SMT vor (KI 13,6%-19,2%). Bei 44 (6,15%) Untersuchungen
konnte auf Grund mangelnder Patientencompliance bzw. wegen nicht eindeutiger Un-
tersuchungsbefunde bei Erstvorstellung der Verdacht auf eine Horstorung nicht sicher
ausgeraumt werden. Bei diesen Patienten gelang die sichere Diagnosestellung erst im
Rahmen der Folgeuntersuchungen. Vier Kinder dieser Gruppe erschienen allerdings
trotz schriftlicher und / oder telefonischer Aufforderungen durch die Trackingzentrale
nicht zum vereinbarten Wiedervorstellungstermin. Bei diesen kann bisher keine Aussa-
ge liber das Horvermogen getroffen werden. Ein Kind befindet sich noch im Tracking,

bei den iibrigen reagierten die Eltern nicht auf die Kontaktversuche oder sie lehnten die

Diagnostik ab.
= B Normakusis
n=715 [ SMT unilateral
I sMT bilateral
B schallempfindungsstirung
[] sonstige Horstirung

[ keine Diagnose

Abb. 3: Arbeitsdiagnosen nach Abschluss des Follow-Up
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3.2 Diagnose SMT

3.2.1 Diagnosezeitpunkt SMT

Die Diagnose SMT wurde im arithmetischen Mittel nach 178 Tagen gestellt. Der Median
lag bei 141 Tagen, die Spannweite bei 800 Tagen (14-814 d). Die Altersverteilung zum
Diagnosezeitpunkt SMT ist in Abb. 4 dargestellt.

257 Mittelwert =177,58
Std.-Abw. =153,535
N=117
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Abb. 4: Alter zum Zeitpunkt der Diagnose Seromukotympanon (SMT)

3.2.2 Therapie

3.2.2.1 Konservative Therapie

Von den 117 Kindern mit ein- oder beidseitigem SMT als erste Arbeitsdiagnose konnten
63 (54%) rein konservativ, d.h. durch Applikation abschwellender Nasentropfen und
Dampfbader, behandelt werden (Abb. 5). Bei 43 von ihnen kam es zu einer Spontanre-

mission mit Nachweis einer Normakusis beidseits. 20 Kinder erschienen nicht zu ver-
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einbarten Kontrollterminen. Damit ist bei fast einem Drittel dieser Kinder keine Aussage

liber die Spontanremission des SMT zu treffen.

3.2.2.2 Operative Therapie

Eine operative Therapie erhielten insgesamt 54 (46%) Kinder. 27 davon wurden durch
alleinige Parazentese und Einlage von Paukenrohrchen behandelt, 27 Patienten erhiel-
ten zusatzlich eine Adenotomie. Bei 49 Kindern konnte im postoperativen Verlauf eine
beidseitige Normakusis diagnostiziert werden. Bei 5 Kindern ergab sich durch eine in-
tra- oder postoperative Schwellen-BERA die Diagnose einer leicht- bis mittelgradigen
Schallempfindungsstorung. Bei diesen Kindern lag demnach praoperativ eine kombi-
nierte Schwerhorigkeit vor. Bei vier dieser Patienten bestand bereits auf Grund der
Anamnese prdoperativ ein erhohtes Risiko fiir das Vorliegen einer sensorineuralen
Schwerhorigkeit. Die Indikation zur operativen Therapie wurde bei diesen Kindern zur
sicheren Horschwellenbestimmung nach Sanierung des Mittelohrs gestellt. Zwei der
Kinder waren ehemalige Frithgeborene mit perinatalen Komplikationen wie Asphyxie,
Hirnblutung und Beatmungsnotwendigkeit {iber mehr als fiinf Tage. Bei einem Kind war
familienanamnestisch ein hochgradig schwerhoriges Geschwisterkind bekannt. Bei ei-

nem weiteren Kind liegt ein Jacobsen-Syndrom vor.

konservativ

PP/PD+AT

Normakusis bds. ] | Schallempfindungsstérung ] | lost-to-follow-up ] | Normakusis bds. ]
n=49 n=5 n=20 n=40
(91%) (9%) (329%) (68%)
2xFrihgeb,

1x Jacobsen-Syndr.,
1x Familienanamnese pos.

Abb. 5: Therapieverlauf des Seromukotympanon (SMT)
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3.2.2.3 Dauer des Seromukotympanon in Abhdngigkeit von der Therapie

Der Zeitraum uber den ein SMT tatsachlich besteht ist in der Praxis nicht exakt zu
bestimmen. Dazu ware eine tagliche Untersuchung der Patienten notwendig. Deshalb
wird der Begriff ,Dauer des SMT* in dieser Untersuchung als Zeitraum zwischen Erst-
diagnose des SMT und erstem Nachweis einer beidseitigen Normakusis definiert.

Auf Grundlage dieser Definition wurde die Dauer des Bestehens eines SMT zwischen den
Gruppen der operierten Kinder und der konservativ therapierten Kinder miteinander
verglichen. In der operierten Gruppe lag das arithmetische Mittel bei 141 Tagen, der
Median bei 110 Tagen, die Spannweite reichte von 0-448 Tagen. In der konservativ the-
rapierten Gruppe war der arithmetische Mittelwert 130 Tage, der Median 96 Tage, die
Spannweite reichte von 14-465 Tagen. Unterteilt man die Gruppe der operierten Kinder
weiter nach Art der Operation, sprich Ohreingriff mit bzw. ohne Adenotomie, so ergibt
sich flir die Gruppe ohne Adenotomie ein Mittelwert von 147 Tagen, ein Median von 110
Tagen und eine Spannweite von 0-448 Tagen. In der Gruppe mit Adenotomie lag das
arithmetische Mittel bei 134 Tagen, der Median ebenfalls bei 110 Tagen, mit einer
Spannweite von 3-335 Tagen. Fiir die Dauer des SMT zeigt sich bei der Varianzanalyse
mittels paarweise Bonferroni-adjustierten Tests kein statistisch signifikanter Unter-
schied zwischen den drei Gruppen. Dies wird sowohl durch die grafische Darstellung als
Boxplot (Abb. 6), als auch in der Darstellung des zeitlichen Verlaufs als Kaplan-Meier-
Diagramm (Abb. 7) deutlich.
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Abb. 6: Dauer des Seromukotympanon (SMT) in den drei Therapiegruppen
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Abb. 7: Darstellung des Zeitverlaufs bis zum Nachweis einer Normakusis in den drei
Therapiegruppen
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3.2.2.4 Alter zum Zeitpunkt des erstmaligen Nachweis einer Normakusis in Abhdn-
gigkeit von der Therapie

In der Gruppe der konservativ behandelten Kinder konnte im arithmetischen Mittel im
Alter von 251 Tagen (ca. 8 Monaten) erstmals eine Normakusis diagnostiziert werden
(Abb. 8). Der Median lag bei 223 Tagen (ca. 7,5 Monaten), die Spannweite reichte von
69-615 Tagen. In der Gruppe der Kinder, die eine operative Therapie erhielten lag das
Alter bei erstmaligem Nachweis einer Normakusis im arithmetischen Mittel bei 378 Ta-
gen. Der Median lag bei 346 Tagen, die Spannweite reichte von 144-849 Tagen. Die Un-
terteilung nach Art des Eingriffs zeigt fiir die Patienten ohne Adenotomie ein arithmeti-
sches Mittel von 307 Tagen, einen Median von 238 Tagen und eine Spannweite von 144
bis 800 Tagen. Fiir die Kinder, die zusatzlich zum Ohreingriff eine Adenotomie erhielten
waren zum erstmaligen Nachweis einer Normalhorigkeit im Mittel 449 Tage (ca. 15 Mo-
nate) alt, der Median lag bei 419 Tagen (ca. 14 Monate), die Spannweite reichte von 219
bis 849 Tage.

1000 DY
- ™
*
o
800 *
*
~ 600 o
) 8
)
-
< oo

2007

PZ=Parazentese
0 PD=Paukendrainage
AT=Adenotomie

T T T
konservativ PZ/PD PZ/PD+AT

Therapie

Abbildung 8: Alter zum erstmaligen Nachweis einer Normakusis in den drei

Therapiegruppen
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Die Analyse der Mittelwertdifferenz zwischen den Gruppen mittels paarweise Bonferro-
ni-adjustierten Tests ergab signifikante Unterschiede im Alter des erstmaligen Nachwei-
ses einer Normakusis zwischen der Adenotomiegruppe und der konservativ therapier-
ten Gruppe (KI(109;289)) und zwischen der Adenotomiegruppe und der Gruppe ohne
Adenotomie (KI(44;243)).

3.2.3 Risikogruppen fiir die Entwicklung eines persistierenden SMT

Anhand des vorliegenden Patientenkollektivs wurde das Risiko fiir eine notwendige
operative Therapie und fiir eine Re-Operation im weiteren Verlauf fiir Patienten aus Ri-
sikogruppen im Vergleich zu Patienten ohne pradisponierende Erkrankungen unter-
sucht. Die Patienten wurden in die Gruppen ,kein Risikofaktor®, ,Trisomie 21% ,Spalt-
bildung des Gaumens“ und ,kraniofaziale Dysmorphien“ (KFD) unterteilt. Fiir diese Fra-
gestellung wurden nur Patienten einbezogen, die lber einen Nachbeobachtungszeit-
raum von mindestens sechs Monaten weiterverfolgt werden konnten. Dieses Kriterium
traf auf 669 Patienten zu. Hierunter befanden sich acht mit einer Trisomie 21, zehn mit
Gaumenspalten und sieben mit einer syndromalen Erkrankung, die mit einer kraniofa-
zialen Dysmorphie einhergeht (Tab. 3). In der letztgenannten Gruppe finden sich zwei
Kinder mit frontonasaler Dysplasie und jeweils ein Patient mit Jacobsen-, Joubert-, Cri-
du-Chat-, Goldenhar-Syndrom und beidseitiger Choanalatresie. Bei einem weiteren Kind
mit Goldenhar-Syndrom bestand gleichzeitig eine einseitige Gaumenspalte. Dieses Kind
wurde der Gruppe der Patienten mit Spaltbildungen zugeordnet. Unter den Spalttragern
waren drei Lippen-Kiefer-Gaumenspalten, fiinf isolierte Gaumenspalten und zwei sub-

mukdse Gaumenspalten.

Gruppe n oP Re-OP
Trisomie 21 8 6 3
Gaumenspalte 10 10 6
KFD 7 6 3

Tab. 3: Risikogruppen fiir ein Seromukotympanon (SMT)

Im exakten Fisher-Test (p<2,48*10-7) zeigt sich flir die drei Risikogruppen jeweils eine

signifikant grofdere Haufigkeit einer operativen Therapie und einer Re-Operation ge-
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geniiber der Vergleichsgruppe. Dies spiegelt sich im Relativen Risiko fiir eine operative
Therapie und Re-Operation wieder. Fiir die Patienten mit Trisomie 21 lag das Relative
Risiko fiir eine Operation bei 12,4 (KI(8;20)) und fiir eine Re-Operation bei 34,5 (KI
(11;274)), fiir Patienten mit Gaumenspalte bei 16,5 (KI (12;22)) und 55,2 (KI (31;539))
und fiir Patienten mit kraniofazialer Dysmorphie bei 14,2 (KI (9;22)) und 39,4 (KI
(13;363). (siehe Abb. 9).
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Abb. 9: Relatives Risiko fiir OP und Re-Operation bei Risikogruppen
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4 Diskussion

4.1 Follow-Up

4.1.1 Rate des Follow-Up in Sachsen-Anhalt

Im Beschluss des G-BA zum NGHS heif3t es: ,Der Anteil der untersuchten Kinder, fir die
eine padaudiologische Konfirmationsdiagnostik ... erforderlich ist, soll hochstens bei 4%
liegen.“ [32] Dieses Qualitétsziel soll den zeitlichen und finanziellen Aufwand durch die
Konfirmationsdiagnostik limitieren und dariiber hinaus die Verunsicherung einer unné-
tig grofden Zahl von Eltern durch ein nicht unauffilliges Screeningergebnis vermeiden.
Weiterhin wurde im Beschluss des G-BA festgelegt dass ,die ggf. notwendige Konfirma-
tionsdiagnostik durch Facharzte fiir Sprach-, Stimm- und kindliche Horstérungen oder
padaudiologisch qualifizierte Facharzte fiir Hals-, Nasen- und Ohrenheilkunde durchge-
fiihrt wird.” In bisher veroffentlichten Untersuchungen zum NGHS in Deutschland zeigte
sich das oben genannte Ziel als erreichbar. Rohlfs et al. aus Hamburg und Neumann et al.
aus Hessen berichten iiber refer-Raten der ersten Screeningstufe von 3 bis 3,3% [84,
102]. In Sachsen-Anhalt fand Loderstedt fiir das Jahr 2008 eine refer-Rate von 4,5%
nach Erst- und Kontrollscreening [73]. Allerdings gingen in diesem Jahr nur fiir 2,7% der
gescreenten Kinder ein Befund von einem pddaudiologischen Zentrum oder niederge-
lassenen Padaudiologen bei der Screeningzentrale ein. Aus dieser Differenz ergibt sich,
dass nicht alle Kinder, die nach Definition des G-BA eine padaudiologische Konfirmati-
onsdiagnostik erhalten miissten, dieser auch tatsachlich zugefiihrt werden. Ein Teil der
Kinder muss als lost-to-follow-up gelten, d.h. die Eltern erschienen nicht zu Kontroll-
terminen und reagierten nicht auf die schriftlichen bzw. telefonischen Aufforderungen
durch die Trackingzentrale. Dieser Anteil lag in Sachsen-Anhalt im Jahr 2008 bei 1,2%
aller gescreenten Neugeborenen [73]. Der tlibrige Teil der Kinder wurde bei niedergelas-
senen HNO-Arzten ohne padaudiologische Qualifikation nachuntersucht. In diesen Fil-
len wurden die Richtlinien zur Durchfiihrungsverantwortung und Qualifikation nach §6
der Anlage 6 der Kinderrichtlinie nicht eingehalten. Zusammenfassend lasst sich fest-
stellen dass in Sachsen-Anhalt der Aufwand fiir die padaudiologische Konfirmationsdia-
gnostik im Rahmen der Vorgaben des G-BA liegt. Es fehlen jedoch exakte Daten beziig-

lich Einhaltung der Qualitdtssicherungsmafnahmen seit der flichendeckenden Einfiih-
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rung des NGHS im Jahr 2009. Zur Evaluierung dieser sind weitere Untersuchungen not-

wendig.

4.1.2 Zeitpunkt des Follow-Up
Der Zeitrahmen fiir die Follow-Up-Untersuchungen und die Konfirmationsdiagnostik

sind im Beschluss des G-BA und den Empfehlungen der DGPP zur Qualitdtssicherung des
NGHS klar formuliert [32, 85, 124]:

* Das Erstscreening soll in den ersten vier Lebenswochen erfolgen.

* Die 2. Screeningstufe bei nicht unauffilligem Ergebnis des Erstscreenings soll im
Zeitraum von vier bis sechs Lebenswochen stattfinden.

* Die Konfirmationsdiagnostik soll bis zur 12. Lebenswoche (entsprechend 84 Ta-
gen) abgeschlossen sein, so dass eine Arbeitsdiagnose erstellt wurde, auf deren

Basis das Procedere festgelegt werden kann.

Dieses Qualitatsziel wurde fiir die hier untersuchten Kinder nicht erreicht. Von den 715
Untersuchten gab es nur fiir 314 (44%) bis zum 84. Lebenstag eine Arbeitsdiagnose. Der
Median liegt mit 101 Tagen 17 Tage iiber dem Zielwert, das arithmetische Mittel sogar
44 Tage, also mehr als einen Monat zu spat. Bei genauer Betrachtung der Daten fallt auf,
dass es einige Ausreifier nach oben gibt. Als Beispiel sei hier das alteste untersuchte
Kind erwahnt. Es war zum Zeitpunkt des Follow-Up 1327 Tage, also bereits liber 3 %2
Jahre alt. Der Junge hatte bei der Geburt im Jahr 2007 kein Screening erhalten und war
spater durch eine Sprachentwicklungsverzégerung aufgefallen. Zum Ausschluss einer
ursachlich zu Grunde liegenden Horstoérung wurde er im Arbeitsbereich Phoniatrie und
Padaudiologie der HNO-Universitatsklinik Magdeburg untersucht. Diese Untersuchung
wurde in der NGHS-Zentrale als Erstscreening gewertet und ging deshalb auch in diese
Untersuchung mit ein. Gerade dieses Negativbeispiel belegt die Notwendigkeit des
NGHS. Bei den meisten Ausreifsern handelt es sich um Falle dhnlich dem hier beispiel-
haft Geschilderten.

Dennoch zeigen die Daten, dass die zeitlichen Vorgaben beziiglich der Follow-Up-
Untersuchungen nicht eingehalten wurden. Um in Zukunft die gesteckten Ziele zu errei-
chen ist es notwendig, dass die Einrichtungen, in denen das Erst- bzw. Kontrollscreening

stattfindet, bei gescheitertem Kontrollscreening (4.-6. Lebenswoche) die Vorstellung bei
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einem Pddaudiologen oder qualifizierten niedergelassenen HNO-Arzt veranlassen und
die Eltern hinreichend liber die Notwendigkeit des Follow-Up aufkldren. Viel zu haufig
miissen von der Trackingzentrale mehrere Briefe verschickt und Telefonate gefiihrt
werden bis Eltern auf die Kontaktaufnahme reagieren und ihr Kind zur Diagnostik vor-
stellen. Loderstedt stellte fest, dass 2008 in Sachsen-Anhalt fiir jedes betroffene Neuge-
borene 2,3 Briefe verschickt und 1,8 Telefonate gefiihrt wurden. Es gab sogar Fille in
denen bis zu 8 Briefe und 7 Telefonate erforderlich waren [73]. Hieraus konnen sich
folglich Verzogerungen von einigen Monaten bis zum Beginn der Konfirmationsdiagno-
stik ergeben. Auf Grund von Kapazititsproblemen in den wenigen padaudiologischen
Zentren Sachsen-Anhalts bestehen regelmafdig mehrwochige Wartezeiten fiir einen
Termin, obwohl Kinder zum Follow-Up gegeniiber anderen Patienten bevorzugt einbe-
stellt werden. In der Addition der Faktoren resultiert der zu spate Beginn der Konfirma-
tionsdiagnostik. Verbesserungen im Elternverhalten sind vor allem durch umfassende
Aufklarung moglich. Bei vielen Eltern 16st ein kontrollbediirftiges Horscreening Sorgen
und Angste aus [21, 121]. Crocket et al. untersuchten, durch welche Faktoren die Angste
der Eltern reduziert werden kénnen. Einzig die Information, dass trotz des nicht unauf-
falligen Screenings eine Horstérung des Kindes eher unwahrscheinlich ist, vermochte
diese zu vermindern. Es ist anzunehmen dass die Angst vor der Diagnose bei einem Teil
der Eltern ein Vermeidungsverhalten hervorrufen kann, welches zur Ablehnung oder
Verzogerung der Diagnostik fiihrt. Auf Seiten der Kliniken ist die Schaffung ausreichen-
der Kapazititen durch personell gut ausgestattete padaudiologische Zentren in Sachsen-
Anhalt eine Grundvorraussetzung, um den zusatzlichen Arbeitsaufwand, der durch Ein-
fiihrung des NGHS entstanden ist, zeitnah bewaltigen zu koénnen. Im Vergleich zum
durchschnittlichen Diagnosealter von Horstérungen vor Einfithrung des NGHS stellen
die derzeit in Sachsen-Anhalt erreichten Diagnosezeitpunkte einen enormen Schritt
nach vorn dar. Das durchschnittliche Diagnosealter fiir beidseitige permanente Horsto-
rungen lag nach Angaben von Finckh-Kramer et al. aus dem Jahr 1998 bei 74 Monaten
fiir leichte, 53 Monaten fiir mittlere, 29 Monaten fiir hochgradige und 21 Monaten fiir an
Taubheit grenzende Formen [31]. Fluktuierende leicht- bis mittelgradige Horstorungen,
wie sie beim SMT auftreten, wurden -- wenn tiberhaupt -- bisher haufig erst im Schulal-
ter diagnostiziert. Durch die Einfithrung des universellen NGHS gelingt die Diagnose und
die Einleitung der Therapie bereits innerhalb des ersten Lebensjahres. Moglicherweise

kénnen damit potentielle Spatfolgen des nichtbehandelten SMT, wie Sprachentwick-
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lungsstorungen, aber auch auditive Verarbeitungs- und Wahrnehmungsstorungen, bei

diesen Kindern verhindert werden.

4.2 Diagnosen im Rahmen des Follow-Up

Bei Betrachtung der Diagnosenhaufigkeiten, die im Rahmen des Follow-Up erhoben
wurden fallt zunachst auf, dass bei 75% der untersuchten Kinder eine Horstérung von
mehr als 35dB auf beiden Ohren ausgeschlossen werden konnte. Das heifdt bei einem
Grofteil der Kinder, die in unserer Einrichtung zum Kontrollscreening bzw. zur Bestati-
gungsdiagnostik zugefiihrt werden, liegt keine Horstorung vor. Dieser hohe Prozentsatz
an normalhorigen Kindern, die auf Grund eines nicht unauffalligen Ergebnisses weiterer
padaudiologischer Diagnostik bediirfen, erklart sich zumindest teilweise aus der in der
Praxis maximal erreichbaren Pass-Rate des kombinierten TEOAE/AABR-Screenings. Bei
einer geschatzten Haufigkeit fiir angeborene Horstérungen von 1-2/1000 gescreenten
Neugeborenen und einer Sensitivitat von nahezu 100% ist die Pass-Rate mit der Spezifi-
tat anndhernd identisch [48]. Hoth et al. berichten, dass sie je nach zugrundeliegendem
Pass-Kriterium bei 75-99% liegt [49]. Die Autoren geben fiir das Kriterium ,TEOAE oder
AABR beidseits pass“, wie es in Sachsen-Anhalt fiir ein unauffilliges Ergebnis gefordert
ist, eine Spezifitit von 91,6% an. Andere Autoren sprechen von Werten zwischen 91 und
99% [6, 19, 24, 28, 84, 115]. Im Umkehrschluss heifdt dies, dass ca. ein bis neun Prozent
der gescreenten Neugeborenen dem Follow-Up zugefiihrt werden miissen. Unter der
Annahme oben genannter Pravalenz fiir eine Horstorung liegt es in der Natur der Sache,
dass bei einem Grofdteil der im Rahmen des Follow-Up untersuchten Kinder keine Hor-
storung vorliegt. Die moglichen Ursachen fiir ein nicht unauffalliges Testergebnis im
Rahmen des NGHS bei Neugeborenen ohne angeborene sensorineurale Horstérung sind
vielfaltig. Unruhe und Abwehrverhalten der Kinder kommen als Ursachen vor, spielen
jedoch bei Neugeborenen wohl eine eher untergeordnete Rolle. Doyle et al. stellten bei-
spielsweise fest, dass bei einmonatigen Sauglingen die TEOAE-Messung bei 93% der
Untersuchungen gelang, im Alter von 12 Monaten wegen Schreiens und Strampelns der
Untersuchten nur noch bei 74% [25]. Dieses Problem wirkt sich starker wahrend des
Follow-Up und der Konfirmationsdiagnostik aus. Relevanter fiir das Scheitern des NGHS
scheinen Schallleitungsstorungen unterschiedlicher Genese zu sein. Zum einen findet
sich am ersten Lebenstag laut Roberts et al. bei fast allen Neugeborenen Vernix caseosa
im Gehorgang [101]. Diese muss durch Absaugen oder mittels Kiirette entfernt werden,

um audiologische Diagnostik am ersten Lebenstag zu ermdéglichen. In einer weiteren
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Arbeit von Doyle et al. fand sich bei 28% der untersuchten Neugeborenen Kaseschmiere
im Gehorgang [26]. Nach Reinigung ergab sich eine deutliche Verbesserung der Pass-
Rate sowohl von TEOAE als auch AABR. Eine gezielte Gehorgangsreinigung durch das
durchfiihrende Personal scheint jedoch wegen der potentiellen Verletzungsgefahr in der
Praxis nicht umsetzbar. Sinnvoller ist es, das NGHS nicht zu frih, insbesondere nicht am
ersten Lebenstag durchzufiihren. Nach Angaben von Neumann et al. liegt die Pass-Rate
des zweistufigen TEOAE/AABR-Screening am ersten Lebenstag bei 92,6%, am zweiten
Lebenstag schon bei 98% [84]. Eine vermeidbare Ursache fiir falsch positive Testergeb-
nisse besteht durch Fliissigkeit im Gehorgang nach Baden des Kindes vor Durchfiihrung
des Horscreenings. Marques et al. konnten zeigen, dass die Refer-Rate eines TEOAE-
Screenings signifikant abnahm, wenn der zeitliche Abstand zum Bad des Kindes minde-
stens 7 Stunden und 50 Minuten betrug [77]. Im Gegensatz zu diesen potentiell ver-
meidbaren Schallleitungshindernissen im Bereich des Gehorgangs, entzieht sich eine
Fliissigkeitsansammlung hinter dem Trommelfell einer therapeutischen Beeinflussung
in den ersten Lebenstagen. Die Prasenz von Fruchtwasser in den Mittelohrraumen zum
Zeitpunkt der Geburt ist physiologisch. Verschiedene Autoren untersuchten mit unter-
schiedlichen Methoden in welchem Zeitraum die postnatale Beliiftung des Mittelohrs
stattfindet [9, 18, 25, 54, 92, 101, 113]. Eine tierexperimentelle Studie der israelischen
Arbeitsgruppe Perez et al. an Guinea-Schweinen ergab einen Zeitraum von sechs bis 13
Tagen bis zur vollstandigen Beseitigung eines, durch Kochsalzlésung iatrogen erzeugten,
Mittelohrergusses [92]. Jaffe fand bei Untersuchungen an 101 menschlichen Neugebore-
nen heraus, dass bis zum 4. Lebenstag bei 80% der Untersuchten eine Beliiftung des Mit-
telohrs stattgefunden hatte [53]. In der bereits genannten Arbeit von Roberts ergaben
sich durch pneumatische Otoskopie bei 73%, tympanometrisch bei 92% und reflexau-
diometrisch bei 88% der Ohren regelrechte Belliftungsverhéltnisse nach 72 Stunden
[101]. Doyle et al. untersuchten 400 Ohren von Neugeborenen im Alter von vier bis 48
Stunden mittels pneumatischer Otoskopie, TEOAE und AABR. Sie fanden bei 22,7% der
Ohren ein nicht beliiftetes Mittelohr vor [26]. Dieselbe Arbeitsgruppe diagnostizierte im
Rahmen einer weiteren Studie allerdings nur bei 7% der untersuchten 454 Neugebore-
nen Fliissigkeit hinter dem Trommelfell zumindest eines Ohres [25]. Dariiber hinaus
konnte durch die letztgenannte Arbeit fiir Kinder mit kontrollbediirftigem TEOAE-
Screening ein signifikant erhohtes Risiko fiir die Entwicklung eines chronischen SMT im
ersten Lebensjahr nachgewiesen werden. Dies bestatigt auch die Erfahrungen an unse-

rer Einrichtung und die Beobachtung von Jaffe, der eine Haufung von SMT bei den Kin-
35



Diskussion

dern beschreibt, deren Mittelohr am zweiten Lebenstag nicht beliiftet war [54]. Weitaus
niedrigere Beliiftungs-Raten beschreibt dagegen Cavanaugh. Er fand lediglich 12% der
pneumato-otoskopisch untersuchten Ohren am dritten Lebenstag frei von Fliissigkeit
[18]. Keine der genannten Arbeiten untersuchte Unterschiede beziiglich des Geburts-
modus. Méglicherweise bestehen jedoch Unterschiede zwischen Neugeborenen, die per
Sectio caesarea entbunden werden und denen mit vaginaler Geburt. Obwohl die Anga-
ben der verschiedenen Autoren beziiglich der Dauer des physiologischen Mittelohrer-
gusses durch Fruchtwasser stark differieren, kann man daraus doch mit ausreichender
Sicherheit ableiten dass sich, zumindest bei einem Anteil von tiber 10% der Neugebore-
nen, zum Zeitpunkt des NGHS noch Fliissigkeit im Mittelohr befindet und dieses als po-
tentielle Ursache fiir ein nicht unauffilliges Ergebnis in Frage kommt. Die Anwesenheit
von Fliissigkeit bedingt jedoch nicht grundsatzlich ein nicht unauffalliges Ergebnis im
NGHS. Die TEOAE sind deutlich anfalliger fiir Schallleitungsstérungen als die AABR, wie
verschiedene Autoren demonstrieren konnten [6, 26, 66]. Wahrend die TEOAE in der
Arbeit von Doyle et al. bei Ohren mit fliissigkeitsgefiillter Pauke nur in 33% nachweisbar
waren, gelang der Nachweis von AABR in 95% der Falle [26]. Daraus ist ersichtlich wie
wichtig die Kontrolle eines ,refer” im TEOAE-Screening durch AABR ist, um eine unnotig
grofde Anzahl von Follow-Up-Untersuchungen und Konfirmationsdiagnostik, inklusive
des damit verbundenen Zeit- und Kostenaufwandes, zu verhindern. Es gibt auch Auto-
ren, bzw. Staaten, die ein reines AABR-Screening ohne vorheriges TEOAE-Screening fa-
vorisieren. Eine Arbeitsgruppe aus Taiwan konnte zeigen, dass nicht nur die Refer-Rate
mit 0,8%, sondern auch die Kosten pro gescreentem Kind niedriger lagen als bei einem
reinen TEOAE oder einem zweistufigen TEOAE/AABR-Screening [72]. Zum selben Er-
gebnis kommen auch Clarke et al. [19], Lemons et al.[71] in den USA und Korres et al.
[66] in Griechenland. In Flandern, Belgien, einer Region mit langjahriger Erfahrung im
universellen NGHS, wird durch ein AABR-Screening ebenfalls eine extrem niedrige fail-
rate bei sehr niedrigen Kosten von etwa zehn Euro pro Kind realisiert [35]. In Spanien
kalkulieren Benito-Orejas et al. zwar etwas hohere Kosten fiir ein einstufiges AABR-
Screening [6], dennoch erachten diese Autoren es fiir effektiver, weil durch die hohe
Spezifitit die Folgekosten durch Tracking und Diagnostik sowie eine mogliche Verunsi-
cherung der Eltern und damit eine hohe lost-to-follow-up-Rate vermieden werden. Die
Arbeitsgruppe Vohr et al. aus den USA kommt zu dem Ergebnis, dass kein wesentlicher
Unterschied in den Gesamtkosten zwischen einem reinen AABR- und einem Kombinati-

onsscreening bestehe [122]. Im Gegensatz dazu berechneten Bottcher et al. fiir Neuge-
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borene ohne Risikofaktoren in Hessen die Kosten eines reinen AABR-Screening mit
16,98€ hoher als die fiir ein zweistufiges NGHS (13,29€) und empfehlen ein AABR-
Erstscreening nur fiir Neugeborene mit Risikofaktoren fiir angeborene Schwerhorigkeit
[11]. Ein alleiniges AABR-Screening muss auch unter dem Aspekt kritisch gesehen wer-
den, dass damit Kinder aus dem Follow-Up ,verloren“ gehen, bei denen ein erhohtes
Risiko fiir die Entwicklung eines persistierenden SMT besteht.

Obwohl anzunehmen ist, dass auch fehlende Routine oder fehlerhaftes Handling des
screenenden medizinischen Personals als Ursache fiir ein nicht unauffélliges Screening
ist, findet sich dafiir kein Beweis in der Literatur. Hoth et al. fanden in Ihrer Arbeit ledig-
lich eine Abnahme des Zeitaufwandes, jedoch keine Zunahme der Qualitiat des Scree-
nings mit steigender Erfahrung der Untersucher [49].

Der Anteil der Kinder mit ein- oder beidseitigem SMT im Rahmen des Follow-Up lag bei
den von uns untersuchten 715 Kindern bei 16,2%. Boone et al. aus Arkansas, USA, un-
tersuchten 76 Kinder im Alter von durchschnittlich drei Monaten nach kontrollbediirfti-
gem Befund im NGHS. Sie fanden bei 64,5% der Sauglinge ein SMT [9]. In den Niederlan-
den diagnostizierten Boudewyns et al. bei 55,3% von 152 Kindern nach nicht unauffalli-
gem AABR-Screening ein SMT [12]. Dagegen ergab eine Studie aus Rotterdam an 340
Patienten einen Anteil von 21,2% [46]. Eine britische Studie, bei der an 84 Neugebore-
nen einer Intensivstation ein TEOAE-Screening und eine Tympanometrie durchgefiihrt
wurden, stellte bei 29% der Kinder ein SMT fest [117]. Insgesamt scheinen die unter-
suchten Patientenkollektive der oben genannten Studien sehr inhomogen und deshalb
nur bedingt miteinander vergleichbar zu sein. Dafiir sprechen auch die unterschiedli-
chen Anteile von sensorineuralen Horstérungen. In der Publikation von Holster et al.
betragt dieser Anteil 57,9% [46], bei Boone 19,7% [9] und bei Boudewyns 13,8% [12],
im hier untersuchten Kollektiv lag er bei 7,27%. Ein Grund fiir die stark variierende Dia-
gnosenverteilung bei den verschiedenen Autoren liegt vermutlich in der deutlich unter-
schiedlichen Patientenselektion vor Durchfiihrung des Follow-Up, abhingig von der
Technik und der Anzahl der vorangegangenen Screeningstufen. Je niedriger die Refer-
Rate bzw. je hoher die Spezifitdat im Erstscreening ist, um so hoher ist der Anteil von Pa-
tienten mit einer Horstorung im Follow-Up. Da die Pravalenz permanenter angeborener
Horstorungen in den Industrienationen mit ca. 1-2 / 1000 Neugeborenen gleichbleibend
ist [3, 37, 55, 84, 103], spricht ein hoher Anteil von Hérstérungen im Follow-Up fiir eine
hohe Qualitdt der davorgeschalteten Screeningstufen im Sinne einer hohen Spezifitat.

Legt man diesen Mafdstab auf die eigenen Daten an, so spricht die mit 7,27% niedrige
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Rate an Schallempfindungsstérungen fiir eine vergleichsweise hohe Refer-Rate des
Erstscreenings in Sachsen-Anhalt. Im Jahr 2008 betrug sie laut Loderstedt 6,5% [73]. Die
Autorin fiihrt diesen Umstand auf die extrem seltene Anwendung der Konroll-AABR zu-
riick. Inwieweit sich diese Quote seit 2009 verdandert hat ist Gegenstand laufender Un-

tersuchungen unserer Arbeitsgruppe.

4.3 Therapie des SMT

4.3.1 Watchful-waiting vs. frithe Operation

Das SMT ist die haufigste Ursache fiir eine Horstérung [7, 42, 126] und fiir elektive chir-
urgische Eingriffe im Kindesalter [81, 110]. In der Therapie des persistierenden SMT
stehen sich im wesentlichen zwei Prinzipien gegeniiber. Zum einen existiert das im an-
gloamerikanischen Sprachraum als ,watchful waiting“ bezeichnete beobachtende Ab-
warten, zum anderen das friithe operative Eingreifen im Sinne einer Parazentese, ggf. mit
Einlage einer Paukendrainage und gleichzeitiger Adenotomie. In der AWMF-Leitlinie
,Periphere Horstéorungen im Kindesalter wird, wie international iiblich, spatestens bei
einer Persistenz eines SMT von drei Monaten, zur operativen Entlastung mittels Para-
zentese oder Paukendrainage geraten [23]. Fiir eine abwartende Haltung spricht die
Tatsache, dass es sich um einen haufig selbstlimitierenden Prozess handelt. De Melker
spricht von 50% Spontanremissionen nach 3 Monaten und 95% nach einem Jahr [22].
Dennoch findet sich bei 10-35% der unter siebenjahrigen Kinder ein langer als drei Mo-
nate bestehendes SMT [27, 42].

Das Hauptargument fiir eine frithzeitige chirurgische Intervention ist, dass sich Horsto-
rungen wahrend der sensiblen Phasen der Sprachentwicklung, vor allem im ersten Le-
bensjahr, negativ auf den Spracherwerb und die intellektuelle und sozio-emotionale
Entwicklung der betroffenen Kinder auswirken konnen. Der mogliche Zusammenhang
zwischen persistierendem SMT und Sprachentwicklungsstéorungen wurde schon 1969
von Holm et al. beschrieben [45]. Seitdem haben zahlreiche Autoren versucht, den Ein-
fluss des persistierenden oder rezidivierenden SMT auf rezeptive und produktive
Sprachentwicklung, Intelligenz, Verhaltensauffalligkeiten, Schulerfolg, Lese- und Recht-
schreibschwache und Lebensqualitat zu untersuchen. Dabei kamen sie zu teilweise wi-
derspriichlichen Ergebnissen. Jerger et al. fanden Einschrankungen im Sprachverstand-
nis im Storschall bei Kleinkindern mit persistierendem SMT in der Krankengeschichte

[58]. Klein et al. berichten tiber schlechteres Abschneiden von Dreijahrigen mit persi-
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stierendem SMT in Sprachtests [65]. Dies traf jedoch interessanterweise nur auf Kinder
mit einem hohen sozio6konomischen Hintergrund zu. Teele et al. konnten zeigen, dass
sich ein friithes Auftreten eines persistierenden SMT negativ auf die Sprachentwicklung
auswirkt [119]. Der grofdte Einfluss zeigte sich, wenn die Symptomatik bereits im Alter
von sechs bis zwolf Monaten begonnen hatte. Die Arbeitsgruppe van Cauwenberge et al.
untersuchte bei tiber 1500 zwei bis sechsjahrigen Kindern Unterschiede in Sprachent-
wicklung, Intelligenz, Schulerfolg und Sozialverhalten zwischen Kindern mit und ohne
Episoden von SMT in der Anamnese [120]. Sie fanden heraus, dass das Auftreten von
SMT in allen genannten Bereichen mit einem schlechteren Ergebnis verbunden war.
Deshalb pladieren sie fiir die friithzeitige Diagnose und angemessene Therapie des SMT.
Maw et al. fiihrten eine prospektive randomisierte Studie an 186 Patienten mit persi-
stierendem SMT durch, um Unterschiede beziiglich expressivem und rezeptivem
Sprachvermoégen zwischen frith operierten und konservativ durch watchful-waiting be-
handelten Kindern zu untersuchen [81]. Sie fanden zwar einen Vorteil durch die Einlage
von Paukendrainagen, stellten aber fest dass der Zeitpunkt der Operation nicht ent-
scheidend sei. Dieselbe Arbeitsgruppe untersuchte in einem dhnlichen Studiendesign
Verhaltensauffalligkeiten bei Vorschulkindern [125]. Friihzeitiges Operieren ergab in
dieser Untersuchung einen signifikanten Unterschied in der Haufigkeit von Verhal-
tensauffalligkeiten nach neun Monaten, aber nach 18 Monaten war dieser nicht mehr
nachweisbar. In der aktuellsten Veroffentlichung dieser Autorengruppe wurden die Er-
gebnisse der weiteren Entwicklung der beiden Patientengruppen beziiglich Schullei-
stungen und Verhaltensproblemen dargestellt [40]. Es zeigte sich im Alter von vierein-
halb Jahren ein signifikant schlechteres Abschneiden der Kinder aus der watchful-
waiting Gruppe in den Schuleingangsuntersuchungen. Im Alter von sieben Jahren fiel
besonders ein hoheres Risiko fiir emotionale Probleme und Verhaltensauffalligkeiten
auf, wahrend sich nur noch grenzwertige Unterschiede in den schulischen Leistungen
nachweisen lief3en. Leider ldsst keine der letztgenannten drei Studien Aussagen dariiber
zu, wie die Unterschiede zwischen Kindern mit und ohne operative Therapie ausfallen
wirden, da 85% der Kinder in der watchful-waiting Gruppe im weiteren Studienverlauf
ebenfalls operiert wurden. Die Operation wurde lediglich mit einer Verzéogerung von
durchschnittlich sieben Monaten durchgefiihrt. Peters et al. untersuchten eine Kohorte
von 946 niederlandischen Kindern, die im Alter von zwei bis vier Jahren an einem SMT-
Screening-Programm teilgenommen hatten, beziglich ihrer Fahigkeiten im Sprechen,

Lesen und Buchstabieren [94]. Neben dem Faktor SMT wurden auch weitere mogliche
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Einflussgréféen wie z.B. Geschlecht, Intelligenzniveau, Frithgeburtlichkeit und Geburts-
gewicht mit einbezogen. Insgesamt werden die Effekte des SMT sowohl isoliert, als auch
in Kombination mit weiteren Variablen, von diesen Autoren als gering bewertet. Rovers
et al. fanden keinen Unterschied in globalen Sprachentwicklungstests zwischen einer
Gruppe von operierten Kindern und einer watchful-waiting Gruppe [105]. In einer Reihe
von Veroéffentlichungen untersuchte die Arbeitsgruppe von Paradise et al. ebenfalls Un-
terschiede in der Entwicklung zwischen Patienten mit frithem oder verzégertem Opera-
tionszeitpunkt bei persistierendem SMT [88, 89, 90]. Sie fanden keine Unterschiede in
der Entwicklung der Kinder in den Altersstufen von drei bis vier, sechs bis sieben und
neun bis elf Jahren.

In der Summe sprechen jedoch nach Ansicht von Ptok und Eysholdt mehr Befunde dafiir
als dagegen, dass ein persistierendes SMT den Lautspracherwerb ungiinstig beeinflusst
[98]. Die Frage ist also nicht ob, sondern viel mehr wann bei persistierendem SMT eine
Operation stattfinden sollte. Im hier untersuchten Patientenkollektiv wurde in der Regel
nach ca. drei bis vier Monaten operiert. Im Rahmen des Follow-Up war es jedoch zum
Ausschluss einer sensorineuralen Schwerhorigkeit in einigen Fillen notwendig, schon
frithzeitig eine Parazentese und ggf. Paukendrainage durchzufiihren, wenn im natiirli-
chen Schlaf oder in Sedierung keine verlasslichen audiologischen Befunde erhoben wer-
den konnten und anamnestisch und klinisch Hinweise auf eine Horstorung bestanden.
Andererseits muss bei vital gefihrdeten Kindern, z.B. Frithgeborenen mit schweren
Komplikationen im Einzelfall die audiologische Diagnostik verschoben werden bis eine
ausreichend gute Prognose besteht.

Im Gegensatz zum kontrovers diskutierten Einfluss der operativen Mafdnahmen auf die
sprachliche, soziale und schulische Entwicklung ist unbestritten dass die Parazentese
unmittelbar und effektiv die Schallleitungsstorung im Rahmen eines SMT beseitigen
kann [8]. Unterschiedliche Meinungen bestehen jedoch in Bezug auf die Notwendigkeit
von Drainagerdhrchen und des Effektes der Adenotomie. In einer 2010 veroéffentlichten
Metaanalyse der Cochrane Collaboration kommen die Autoren zu dem Schluss, dass der
Einfluss auf das Horvermogen durch die Einlage von Paukendrainagen eher gering und
nur von kurzer Dauer sei [15]. Nach sechs bis neun Monaten sei kein Unterschied im
Horvermogen gegeniiber nicht chirurgisch therapierten Patienten mehr nachweisbar.
Diese Analyse wird jedoch von Derkay, Burton und Rosenfeld kritisch kommentiert [16].
In diesem Kommentar in , Otolaryngology-Head an Neck Surgery“ kritisieren Derkay at

al,, dass bei den zugrundeliegenden Studien nur Drainagerdhrchen mit kurzer Liegedau-
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er verwendet wurden. Zu sogenannten Dauerrohrchen existierten keine qualitativ
hochwertigen Studien. Weiterhin seien in die Studien fast ausschliefdlich Kinder tiber
zwei Jahre mit asymptomatischen SMT eingeschlossen worden, die dariiber hinaus kei-
nerlei vorbestehende Probleme beziiglich Sprachentwicklung, Lernvermégen oder Ver-
haltensauffalligkeiten gezeigt hatten. Besonders der Umstand dass nur eine Studie ana-
lysiert wurde, bei der Kinder unter zwei Jahren eingeschlossen wurden, fithrt nach Mei-
nung von Derkay zu falschen Schlussfolgerungen. Schliefdlich sei dies gerade die Alters-
gruppe, bei der ein SMT am haufigsten anzutreffen sei. Burton und Rosenfeld fiihren
weiter an, dass gerade Risikokinder fiir Sprachentwicklungsstérungen, Lernprobleme,
Verhaltensauffalligkeiten oder Kinder mit kraniofazialen Dysmorphien und Syndromen,
nicht in die Studien eingeschlossen wurden. 2011 beschrieben Rosenfeld et al. eine Ver-
besserung der Entwicklung von SMT-Patienten mit Risikofaktoren fiir Entwicklungssto-
rungen durch die Einlage von Paukendrainagen [104]. Entscheidend fiir den dauerhaf-
ten positiven Effekt eines Drainagerdhrchens ist die regelmafdige Kontrolle des ohrmi-
kroskopischen Befundes und gegebenenfalls Pflege des Rohrchens durch den HNO-Arzt.
Ein durch Cerumen oder eingedicktes Mittelohrsekret verlegtes Rohrchen kann selbst-
verstandlich nicht den gewiinschten Effekt erbringen. Der Erfahrung in unserer Klinik
nach wird dieses Problem leider oft vernachldssigt und findet auch in der Literatur bis-
her keine Beachtung.

Da der Therapieerfolg von Paukendrainagen ausschliefdlich durch audiologische oder
logopadische bzw. psychologische Testverfahren schwer objektivierbar ist, haben wei-
tere Autoren die Zufriedenheit der Eltern mit der Therapie mittels Fragebogen unter-
sucht. In der Publikation von Hellier et al. zeigte sich eine ausgesprochen grofie Thera-
piezufriedenheit der Eltern [41]. Diese gaben dartiber hinaus eine Reduktion von Haus-
arztbesuchen und Fehlzeiten in der Schule an. 20% dieser Eltern berichteten in ihren
freien Kommentaren iliber eine Verbesserung der Konzentration ihres Kindes und 16%
liber eine Verbesserung der Sprache, obwohl im Fragebogen nicht danach gefragt wur-
de. In der Untersuchung von Karkanevatos et al. zeigten sich ebenfalls von den Eltern
empfundene Verbesserungen auf den Gebieten Hérvermdgen, Sprachvermaégen, allge-
meine Gesundheit und soziale Fahigkeiten [60]. Auch wenn in derartigen Studien der
Placeboeffekt durchaus eine Rolle spielen mag, sind sie ein Hinweis darauf, dass sich
nicht alle Effekte der Therapie mit Methoden der evidenzbasierten Medizin beschreiben

lassen, meinen Hellier et al. in ihrer Zusammenfassung [41].

41



Diskussion

4.3.2 Bedeutung der Adenotomie

Eine Vielzahl von Studien beschaftigt sich mit der Frage ob eine zusatzlich zur Pauken-
drainage durchgefiihrte Adenotomie vorteilhaft ist. Die prospektiv randomisierten Stu-
dien mit den grofdten Patientenzahlen kommen durchweg zu dem Schluss, dass die Ade-
notomie im Vergleich zur alleinigen Parazentese bzw. Paukendrainage eine langerfristi-
ge Horverbesserung und eine Minderung des Risikos fiir eine notwendige Re-Operation
ergibt [8, 10, 33, 34, 81, 87]. Beispielsweise konnten Maw et al. in einer prospektiven
Studie mit 222 Patienten mit bilateralem persisitierendem SMT zeigen, dass die Kombi-
nation des Ohreingriffs mit einer Adenotomie die Rate an notwendigen Re-
Paukendrainagen um 40% reduzieren konnte [80]. Der Effekt war umso grofier je alter
die Kinder zum Zeitpunkt des ersten Eingriffs waren, wie auch neuere Untersuchungen
von Boston et al. und Gleinser et al. zeigen konnten [10, 34]. Gates et al. wiesen dariiber
hinaus bei kombiniert behandelten Kindern im follow-up einen signifkant hoheren Mit-
telohrdruck nach Verlust des Paukenrohrchens nach, als bei Kindern, die mit Pauken-
drainagen allein therapiert wurden [33]. Andere Autoren fanden keinen signifikanten
Vorteil einer Adenotomie [29, 106, 123]. Auf Grund der gréfieren Patientenzahlen und
des qualitativ hoherwertigeren Studiendesigns kommen Diinne und Werner nach inten-
siver Literaturrecherche zu dem Fazit, dass die Adenotomie zusatzlich zum Ohreingriff

sinnvoll ist [27]. Dieser Meinung schliefden sich weitere namhafte Autoren an [20, 47].

4.3.3 Eigene Ergebnisse

In dem Patientenkollektiv, das dieser Arbeit zu Grunde liegt, erhielten 54 (46%) von 117
Kindern eine operative Therapie. Davon wurde die eine Halfte mit einer alleinigen Pau-
kenpunktion bzw. Paukendrainage, und die andere Halfte in Kombination mit der Ade-
notomie behandelt. Es gab keinen signifikanten Unterschied in der Dauer des SMT zwi-
schen diesen beiden und der konservativ behandelten Gruppe. Fir letztere lag der Me-
dian bei 96 Tagen (ca. 3,2 Monate) und fiir die operierten Gruppen jeweils bei 110 Ta-
gen (ca. 3,6 Monaten). Das heif3t bei 63 (54%) von 117 Kindern kam es zu einer sponta-
nen Riickbildung der Symptomatik innerhalb von ca. drei Monaten. Bei den tbrigen
wurde nach Ablauf dieser international liblichen Wartezeit die operative Therapie ein-

geleitet. Dieses Ergebnis deckt sich hervorragend mit den Angaben von de Melker, der
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von 50% Spontanresolution des SMT nach drei Monaten berichtet [22]. Auch Boone ver-
zeichnet mit 65% spontaner Riickbildung bei Kindern mit SMT, die durch ein kontroll-
bediirftiges NGHS-Ergebnis aufgefallen waren, einen dhnlichen Wert [9]. Bei Boudewyns
et al. kam es nur bei 23% zu einer spontanen Auflésung des SMT nach 2,9 Monaten [12].
Flir die Variable , Alter zum erstmaligen Nachweis einer Normakusis“ zeigte sich ein si-
gnifikanter Unterschied im Vergleich der Adenotomiegruppe gegeniiber den beiden an-
deren untersuchten Gruppen. Die Differenz der Mittelwerte betrug im Mittel 199 Tage
gegenuber der konservativ behandelten Patienten und 143 Tage gegeniiber der Gruppe
mit isolierter Paukenpunktion bzw. Paukendrainage. Die Ursache fiir diesen Unterschied
ist, dass bei Kindern unter einem Jahr zumeist auf eine Adenotomie verzichtet wird. In
dieser Altersgruppe ist der zu erwartende Benefit durch die Adenotomie deutlich gerin-
ger als bei dlteren Kindern [10, 81].

Bei sechs Kindern des vorliegenden Kollektivs waren wiederholte chirurgische Eingriffe
wegen rezidivierender SMT notwendig, ohne dass eine ursachlich zu Grunde liegende
Fehlbildung nachgewiesen werden konnte. Davon erfolgte bei vier Kindern mindestens
eine Re-Adenotomie, obgleich das adenoide Polster laut OP-Berichten klein, und die Tu-
benostien nicht verlegt waren. Offensichtlich lag bei diesen Patienten keine mechanische
Verlegung des Tubenostiums als Ausloser des Rezidivgeschehens vor. Hirschberg und
Gross nennen als weitere Ursachen einer Tubendysfunktion eine abnorme Kriimmung
der Tubenknorpel, einen pathologischen Ansatz oder Verlauf des Musculus levator pala-
tini, eine Hypoplasie des Musculus tensor veli palatini, mangelnde Nasenatmung, ein
Abweichen von der normalen Schidelkonfiguration und eine Fraktur oder das Fehlen
des Hamulus pterygoideus [44]. AufRerdem konnten bei diesen Patienten Stérungen des
mukoziliaren Transports oder Schwellungen der Tubenschleimhaut durch Passivrauch,
gastrooesophagealen Reflux oder Allergien eine Rolle spielen, wie z.B. von Hurst et al.
berichtet [50]. Diese Risikofaktoren konnten auf Grund des retrospektiven Studiende-
signs dieser Arbeit nicht weiter untersucht werden, jedoch kénnten in Zukunft antialler-
gische Therapien eine wichtige Rolle in der Behandlung des persistierenden SMT ein-
nehmen. Auferdem sollte bei der Anamnese eine mogliche familidre Genese mit Beach-
tung finden um eventuelle Risikokinder besser zu kontrollieren und einer entsprechen-

den Therapie zuzufiihren.
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Insgesamt fanden sich in dem Kollektiv von 715 Kindern, die zum Follow-Up nach kon-
trollbediirftigem NGHS untersucht wurden, 117 (16,2%, KI 13,6%-19,1%) Kinder mit
einem ein- oder beidseitigen SMT. Vergleichbare Angaben finden sich mit 20% z.B. bei
Holster et al. [46]. Boudewyns et al. fanden dagegen bei 55% ein SMT [12].

Bei 54 (7,5%) von 715 Sauglingen kam es nicht zu einer Spontanremission innerhalb
von drei Monaten, so dass diese operiert wurden. Bei 5 (9%) von 54 operierten Kindern
zeigte sich eine Schallempfindungsstérung, die praoperativ durch die zusatzliche Schall-
leitungsstorung im Rahmen des SMT maskiert war. Der Anteil derartiger Falle ist im
Vergleich zu dem Patientenkollektiv von Boone et al. eher gering [9]. Diese Gruppe fand
bei 8 von 17 operierten Patienten eine durch ein SMT maskierte Schallempfindungssto-
rung. Die Gefahr, dass eine hochgradige Schwerhorigkeit wegen eines gleichzeitig beste-
henden SMT iibersehen wird, ist nicht zu unterschatzen. Besonders bei Kindern mit den
genannten Risikofaktoren (vgl. 1.3.1) muss so lange von einer sensorineuralen Schwer-
horigkeit ausgegangen werden, bis diese durch die Schwellenbestimmung mittels FAEP
nach operativer Beseitigung des SMT ausgeschlossen werden kann. Dies zeigt auch das
Beispiel des Kindes mit Jacobsen-Syndrom. Bei dieser genetischen Erkrankung sind ne-
ben SMT-bedingten Schallleitungs- auch Schallempfindungsstérungen im Sinne einer
Beteiligung des zentralen Nervensystems maoglich [78].

Insgesamt zeigen die Ergebnisse, dass ein nicht unerheblicher Teil von etwa 13% bis
19% der Kinder im Rahmen des Follow-Up nach kontrollbediirftigem NGHS, unter einer
langer als drei Monate bestehenden Schallleitungsstérung durch ein SMT leiden. In der
Vergangenheit fielen diese Kinder haufig erst durch Sprachentwicklungsstérungen im
Alter von ein bis vier Jahren auf. Durch Einfiihrung des NGHS koénnen diese bereits im
ersten Drittel des ersten Lebensjahres diagnostiziert und entsprechend friihzeitig the-
rapiert werden. Es besteht die berechtigte Hoffnung, dass durch die frithzeitige Inter-
vention bei diesen Kindern Stérungen in der sprachlichen, intellektuellen und sozio-

emotionalen Entwicklung ausbleiben oder zumindest verringert werden kénnen.

4.4 Risikogruppen

Fehlbildungen des Gesichtsschadels und Spaltbildungen des Gaumens stellen, wegen der
meist bestehenden velopharyngealen Insuffizienz und der damit einhergehenden chro-
nischen Tubenfunktionsstérung, ein Risiko fiir die Bildung eines persistierenden Sero-
mukotympanon dar. Beispielsweise analysierten Hirschberg et al. 5200 Patienten mit

unterschiedlichen Auspragungsformen von Gaumenspalten und fanden bei 64% ein
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SMT [43]. Andere Autoren geben die Pravalenz des SMT bei Gaumenspaltenpatienten
zwischen 76% und 92% an [36, 69]. Fur Patienten mit submukéser Gaumenspalte be-
schrieben Reiter et al. in einer aktuellen Arbeit einen Anteil von 45% mit SMT [100].
Szabo et al. berichten, dass interessanterweise 82% der Gaumenspaltenpatienten im
NGHS ein unauffilliges Ergebnis hatten, jedoch bis zum Alter von flinf Jahren 98% min-
destens einmal mit Paukendrainagen versorgt werden mussten [118].

Auch fiir den Morbus Down findet sich in der Literatur eine deutlich erhéhte Pravalenz
von 60% bis 70% fiir Schallleitungsstéorungen durch ein SMT [59, 83, 116]. Analog zu
den genannten Ergebnissen der Gaumenspaltentrager beim NGHS zeigen, nach Angaben
von Storm et al., auch Neugeborene mit Down-Syndrom nur in 37% der Falle ein ange-
borenes SMT [116]. Dennoch bendétigen, nach Park et al.,, 47% der Kinder mit Morbus
Down, die ein unauffdlliges Screening hatten, im Verlauf die Einlage von Paukenrohr-
chen [91]. Prinzipiell kann jede syndromale Erkrankungen mit kraniofazialer Dys-
morphie zu Tubenfunktionsstérungen fithren. Von den seltenen Entitdten der hier un-
tersuchten Patienten finden sich in der Literatur fiir die oculoauriculovertebrale Dyspla-
sie (Goldenhar-Syndrom) und die Choanalatresie Angaben liber gehduftes Auftreten von
SMT [108, 114]. Beim Goldenhar-Syndrom kommen regelméaf3ig auch Fehlbildungen von
Ohrmuschel, Gehorgang, Mittelohr und teilweise auch Innenohr vor [114]. Dies traf auch
auf den Goldenhar-Patienten aus dem hier untersuchten Kollektiv zu. Bei ihm Bestand
eine Mikrotie °3 mit Gehorgangsatresie. Um so wichtiger war in diesem Fall die friihzei-
tige Behandlung des SMT der Gegenseite. Fiir die librigen vier Syndrome (Jacobsen-,
Joubert-, Cri-du-chat-Syndrom, Frontonasale Dysplasie) die sich im hier untersuchten
Kollektiv fanden, wird in der Literatur nicht explizit liber gehduftes Auftreten eines SMT
berichtet [13, 52, 62, 76, 78]. Allerdings zahlen bei allen genannten Syndromen ver-
schiedene Formen und Schweregrade von kraniofazialen Dysmorphien zum typischen
Erscheinungsbild. Potsic et al. fanden bei 70 Patienten mit unterschiedlichen kraniofa-
zialen Fehlbildungen in uber 50% der Falle ein SMT [96]. Lubianca Neto et al. und die
bereits genannten Autoren Boston und Gleinser stellten ebenfalls fest, dass kraniofaziale
Anomalien ein generelles Risiko fiir das Auftreten des SMT darstellen [10, 34, 74].

Die geschilderten eigenen Ergebnisse bestitigen insgesamt die aus der Literatur be-
kannten Erkenntnisse beziiglich des deutlich erhohten Risikos fiir das Auftreten eines
rezidivierenden und persistierenden SMT bei Patienten mit Morbus Down, Gaumenspal-

ten, Goldenhar-Syndrom und Choanalatresie. Dartiber hinaus verdeutlichen die Daten,
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dass auch weitere syndromale Erkrankungen mit Fehlbildungen des Gesichtsschadels
eine Pradisposition fiir das SMT darstellen. Daraus ladsst sich die Empfehlung ableiten,
dass Kinder mit den genannten Erkrankungen, unabhingig vom Ergebnis des NGHS, ge-
nerell regelmaflig in padaudiologischen Zentren kontrolliert werden sollten. Gerade bei
Individuen deren sprachliche und intellektuelle Entwicklung schon wegen der Grunder-
krankung beeintrachtigt ist, sollte eine relativ einfach behandelbare Horstérung wie das
SMT moglichst friithzeitig diagnostiziert und konsequent therapiert werden, um die

bestmogliche Entwicklung zu ermoglichen.
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5 Zusammenfassung

Ein unbeeintrachtigtes Horvermogen stellt die Grundvoraussetzung flir eine gesunde
Entwicklung von Gehor und Sprache dar. Bereits bei gering- und mittelgradiger Schwer-
horigkeit konnen Sprachentwicklungsstérungen auftreten. Bisher wurden Horstérungen
viel zu spat diagnostiziert. Seit 01.01.2009 haben Neugeborene in Deutschland An-
spruch auf ein Neugeborenen-Horscreening. Ziel des Screenings ist es beidseitige per-
manente Horstorungen von mehr als 35dB bis zum 3. Lebensmonat zu diagnostizieren
und bis zum 6. Lebensmonat die Therapie einzuleiten. Mit den beiden Methoden TEOAE
und AABR, die fiir das Screening verwendet werden, ist keine Differenzierung der Hor-
storungen in Schallempfindungs- und potentiell reversible Schallleitungsstérungen
moglich. Auf Grund der relativ geringen Spezifitiat des Screenings von 91-99% ergeben
sich haufig falsch positive Befunde. Daher muss ein nicht unerheblicher Anteil der ges-
creenten Kinder Follow-Up-Untersuchungen zugefiihrt werden. Ziel dieser Arbeit ist es
durch retrospektive Analyse der Arbeitsdiagnosen und des Therapieverlaufs von 715
Kindern, die in den Jahren 2006 bis 2010 im Arbeitsbereich fiir Phoniatrie und Padau-
diologie der HNO-Universitatsklinik Magdeburg im Rahmen des Follow-Up untersucht
wurden, den Anteil der Kinder mit einem Seromukotympanon (SMT) zu bestimmen.
Dartiber hinaus soll der Anteil von Spontanremissionen und der notwendigen Operatio-
nen sowie mogliche Risikogruppen fiir die Entwicklung eines persistierenden SMT iden-
tifiziert werden. Bei 16% (KI 13,6-19,2%) der Kinder ergab sich die Arbeitsdiagnose
eines SMT (12% beidseitig, 4% einseitig). Davon kam es bei 54% der Kinder zu einer
Spontanremission nach einem Zeitraum des beobachtenden Abwartens von drei bis vier
Monaten (Median 96 d). 46% der Kinder mit SMT wurden durch operative Mafdnahmen
(Paukendrainage, ggf. Adenotomie) behandelt. Ein extrem erhéhtes Risiko fiir die Ent-
wicklung eines persistierenden SMT zeigt sich bei Patienten mit Trisomie 21, Spaltbil-
dungen des Gaumens und Patienten mit kraniofazialen Dysmorphien. Durch das univer-
selle NGHS gelingt die friihzeitige Diagnose und Therapie von Kindern mit persistieren-
dem SMT. Damit kénnen potentielle, spater auftretende Stoérungen der sprachlichen,
intellektuellen und sozialen Entwicklung dieser Kinder verhindert, und zusatzlich Fol-

gekosten fiir die Allgemeinheit reduziert werden.
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6 Anlagen

Universitatsklinikum Magdeburg A. 6. R.
Klinik fiir Hals-, Nasen- und Ohrenheilkunde
Direktor: Prof. Dr. med. C. Arens

Formular Screening (Phoniatrie)

Geburt in: ‘
Screening ID: ,
[[] Schwangerschaft [ keine ] Abusus
] Geburt [l Frithgeburt {< 32. SSW) ] Knosanguinitat
[] Anzanhl [T] Geburisgewicht < 1500 g [] Kraniofazale Anomalie
{1 Entwicklung ] perinatale Hypoxie (28. SSW — 7. [] Syndrom
Lebenstag)
] Sprache [T Apgar nach 5 Min. < 3 ] Stoffwechselstorung
HNO- Status: [ Beatmungsnotwendigkeit [] Hydrocephalus
] familigre Hérstérung [[] Zustand nach Hirnblutung |
] Therapierelev. Hyperbiliruindmie [] andere kinderneurolog. Er- |
> 20 mg/dl krank. ‘
Ohr: ] Infektionen prae-/ postnatal (To- [] Mehrlingsgeburt |
GG: xopl., CMV, Rételn etc.) {
Tf ] Meningitis, Encephalitis [ Anfalisieiden
Nase: ] Strepptokokkensepsis [[] andere erhebliche Erkank.
| MH: [[] Ototoxische Medikation |
! Sonstiges: i
| Vorbefunde il
| Untersuchung Datum Ohr Ergebnis Einrichtung |
|
L |
":,:Af"";ﬂ-'ﬂ esslelll am gulig s erstelliaktualis en durch Strustur
25052011 25.082013 i(clec':{:;z:rck‘-f:: (57, Metariz Matke)/ Tail 8 HNO, Seraaning (7-2-1 Farmular) aos

Anlage 1: Anamnesebogen fiir das NGHS-Follow-Up der HNO-Universitatsklinik Magde-
burg
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Universitatsklinikum Magdeburg A. 6. R.
Klinik flr Hals-, Nasen- und Ohrenheilkunde
Direktor: Prof. Dr. med. C. Arens

Formular Screening (Phoniatrie)

Screeninguntersuchung am: Kontrofltermin in/ am:
S Rechts Links SRS
TEOAE
] PASS TEOAE (] Pass
1 Fail (refer) (] Fail (refer)
] nicht durchgefiihrt []  nicht durchgefiihrt
AABR/BERA L BASS B
[[] Fail (refer) AABR/ [] Fail(refer)
[ nicht durchgefiihrt BERA I Nicht durchgefiihrt
[J norm. Kurvenverlauf ] norm. Kurvenverlauf
‘ Tympanometrie [ Unterdruckkurve Tympanometrie [] Unterdruckkurve
(226 Hz, 1000Hz) [ ErguBkruve (226 Hz, 1000Hz) ] Ergufkurve
[CJ Nicht durchgefiihrt ] Nicht durchgefiihrt
Ohrmikroskop ] TF matt oder retra- Ohrmikroskop ] TF matt oder retra-
] hiert ] hiert
[] (Vv.a.) PaukenerguR ] (V.a.) Paukenergu®
[] nicht durchgefiihrt [] nicht durchgefiihrt
Verdachtsdiagnose:
Therapie:
Formular ecstellt am glitig bis srstellaklasisien caen = Siruktur
2505.2011 25.05.2013 Fr. Schigtzer (RM) (§7 e anie Matke)! Teil B HNO, Ecreenirg [7-2-1 Fermular).doc

Prof. Arens

deburg

Anlage 2: Diagnostikbogen fiir das NGHS-Follow-Up der HNO-Universitatsklinik Mag-
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Anlage 3: Otoskopisches Bild (Operationsmikroskop): Parazentese

(rechtes Trommelfell)

Anlage 4: Otoskopisches Bild (0°-Optik): 1,1mm-Fluoroplastik Paukenrohrchen

(linkes Trommelfell)

Anlage 5: Otoskopisches Bild (0°-Optik): 1,5mm-Tiibinger-Titan Paukenréhrchen

(rechtes Trommelfell)
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