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1. Einleitung

1.1 Einfihrung

Die ersten beiden Lebensjahre sind fir die Entwicklung des Horsinns von
auBerster Bedeutung. Im zweiten Trimenon der Schwangerschaft erreichen akustische
Signale als Horereignisse das ausgebildete Innernohr des Fotus. Bereits in diesem
Entwicklungsstadium nimmt der Fétus den Klang der mutterlichen Stimme Uber die
Knochenleitung wahr und baut eine sprachliche Verbindung zur Mutter auf [Hildmann
2008]. Bis zum Ende des ersten Lebensjahres ereignen sich wichtige physiologische
Prozesse in der Reifung der HoOrbahn, welche unabdingbar sind fir eine normale
auditive Wahrnehmung. Fehlt eine addquate Stimulation, so kdnnen ,,vorprogrammierte
neuronale Strukturen ihre Funktionsspezifitat irreversibel verlieren bzw. nicht aus-
reichend manifestieren* [Diller 2006, S. 221]. Dies hat eine verzdgerte oder ausbleiben-
de Horentwicklung und damit auch eine verzdgerte oder reduzierte Entwicklung der
Sprache zur Folge. Verbunden mit emotionalen und sozialen Stérungen kann die
kognitive oder intellektuelle Bildung beschrankt sein [Hildmann 2008, McCann et al.
2009].

Die Pravalenz einer permanenten Horstérung liegt bei 1 bis 3 pro 1000 Geburten
in Industrielandern [Finckh-Kramer et al. 2000, NIH Concensus Statement 1993,
Watkin 1996, Adian et al. 1999, Mehra et al. 2009, Ehrenberg et al. 1999, Vohr et al.
2008]. Bei Neugeborenen mit Risikofaktoren erhoht sich die Pravalenz einer Hor-
storung 10- bis 50-fach [Watkin 1996, Meyer 1999].

In einem Kommentar zum aktuellen Stand der Richtlinien einer Frihuntersuchung des
Horvermogens aus dem Jahr 2007 des Joint Commitee on Infant Hearing (JCIH) werden
Risikofaktoren, die mit einer permanent kongenitalen, spat-einsetzenden oder pro-

gressiven Horminderung im Kindesalter assoziiert sein kdnnen, genannt:



JCIH 2007: Risikofaktoren fr Neugeborene

1. Bedenken in Bezug auf Horvermogen, Sprache, Entwicklungsverzdgerung des Kindes

Vorkommen vererbter kindlicher Horstérungen in der Familie

3. Betreuung auf der Neugeborenen-Intensivstation fiir 5 Tage oder langer, oder nachfol-
gende Interventionen ohne Bedeutung der Dauer: Extrakorporale
Membranoxygenierung (ECMO), Beatmung, Ototoxische Medikation
(Aminoglykoside), Schleifendiuretika (Furosemid / Lasix®)

4. In-Utero-Infektionen, wie Zytomegalie, Herpes, Roteln, Syphilis, Toxoplasmose

5. Kraniofaziale Anomalien, einschlieBlich morphologische Veranderung der Pinna, des
Gehdrganges und des Schlafenbeins

6. Stigmata oder andere Befunde, die auf ein mit HOrverlust assoziiertes Syndrom hinwei-
sen

7. Postnatale Infektion assoziiert mit Schallempfindungsschwerhérigkeit, Infektionen mit
Herpes- und Varizella-Zoster-Viren sowie Meningitiden

8. Kopftrauma, besonders Schléfenbein- oder Schadelbasisfraktur

9. Chemotherapie

no

Tab. 1.1 Risikofaktoren, die mit einer permanent konginentalen, spat-einsetzenden, oder
progressiven Hérminderung im Kindesalter assoziiert sein kénnen [JCIH 2007].

Angeborene Horstdrungen zéhlen somit zu den haufigsten Sinnesbehinderungen
bei Neugeborenen. Hyperthyreose (1:3500) oder Phenylketonurie (1:10000) treten zwar
seltener auf, Screeningverfahren dafir sind jedoch im Leistungskatalog der Kranken-
kassen existent [Hildmann 2008].

Die Plastizitat, die Sensitivitat und das Wachstum des Zentralnervensystems ist in
den ersten Lebensjahren eines Menschen so groR und beeinflussbar wie in keiner
anderen Phase seines Lebens [Diller 2006]. Werden Hérminderungen friih erkannt, so
stehen alle Tiren offen fir eine positive Beeinflussung. Da angeborene Horstorungen
relativ hdufig vorkommen und der Erfolg der HOr- und Sprachentwicklung des Kindes
mit dem Zeitpunkt der Diagnose und Therapie in Verbindung steht [Diller 2006,
Hildmann 2008], ist ein generelles Neugeborenen-HOrscreening in den ersten
Lebenstagen eines Kindes von groRer Bedeutsamkeit. Aus diesem Grund wurde am
19.06.2008 vom Gemeinsamen Bundesausschuss (G-BA) durch eine Anderung der
Kinderrichtlinien ein flachendeckendes Neugeborenen-Horscreening deutschlandweit
ab dem 01.01.2009 als Kassenleistung eingefiihrt [G-BA 2008].



1.2 Einfuhrung des universellen Neugeborenen-Hdrscreenings in Deutschland

Am 15. und 16. Mai 1998 versammelt sich ein internationales Expertenteam auf
der European Consensus Development Conference on Neonatal Hearing Screening in
Mailand, um Stellung zu den verschiedenen Erkenntnissen zu nehmen, die sich bis zu
diesem Datum aus Projekten zum Neugeborenen-Hdorscreening herauskristallisiert hat-
ten und verabschiedet ein Europdisches Konsensuspapier [Ptok 1998].

Erstmals wird die bleibende kindliche Horschadigung als ,,beidseitiger permanen-
ter Horverlust > 40 dB gemittelt Gber die Frequenzen 0,5, 1, 2 und 4 kHz* [Ptok 1998,
S. 229] einheitlich definiert. Diese Definition bietet eine Basis fiir weitere Studien und
Screeningprojekte.

Als weiterer wichtiger Punkt dieser Konferenz wurde die Qualitatssicherung des
Neugeborenen-Horscreening-Programmes thematisiert. Demnach ,,schlieft die Quali-
titskontrolle die Ausbildung des Personals sowie die Uberwachung der Ergebnisse ein‘
[Ptok 1998, S 230]. Bemerkenswert ist, dass die européische Konsensuskonferenz be-
reits zu diesem Zeitpunkt dazu aufgefordert hat, ein universelles Neugeborenen-

Screening in den L&ndern der européischen Gemeinschaft einzufthren.

Das Deutsche Konsensuspapier 4.0, welches wahrend des Kongresses ,,Neugebo-
renen-Horscreening® im September 2002 verabschiedet wurde, begriifit die Leitlinien
des Europaischen Konsensus und erkennt sie uneingeschrankt an. Weiterhin bezieht es
die Anregungen des Joint Comittee on Infant Hearing [JCIH 2000] mit ein und stellt
Forderungen, die ein universelles Horscreening erfullen soll [Deutsches Konsensus-
papier 4.0 2002].

2003 legt die interdisziplinare Konsensuskonferenz Neugeborenen-Hdrscreening
(IKKNHS) die Grundlagen fir das Neugeborenen-Horscreening (Standard of Care) fest
und setzt sich zum Ziel, ,,eine bundeseinheitliche Durchfiihrung und Finanzierung des
Neugeborenen-Horscreenings vorzubereiten® [IKKNHS 2003; S. 2].

,Das Neugeborenen-Horscreening ist ebenso wie das endokrinologische und das
metabole Screening eine medizinische Komplexleistung, die nur in integrierten
Versorgungsstrukturen zum gewiinschten Gesamterfolg fiihren kann.“ [IKKNHS 2003;
S. 1] Aus diesem Grund und nach Anlehnung an alle internationalen Richtlinien und

Konventionen soll die Ausfithrung und die Ubernahme der Kosten des Screenings nach



genau definierten Vorschriften erfolgen. Zur Uberprifung der Screeningqualitat sollen
die Erfassungsraten, Kontrollraten, Ergebnisse der Konfirmationsdiagnostik, die Ther-
apie der betroffenen Kinder, der Therapieerfolg sowie die Effektivitdtsnachweise doku-
mentiert werden [IKKNHS 2003].

Die IKKNHS duRerte sich zu acht Grundfragen des Screenings [IKKNHS 2003]:
1. Neugeborenen-Hdorscreening: ja oder nein

Eine Horminderung kann die Sprach- und Sozialkompetenz sowie die per-
sonliche Entwicklung erschweren. Da verschiedene Studien die Durchfuhrbar-
keit eines Horscreenings bereits belegen und das Neugeborenen-Horscreening
die Maglichkeit schafft, angeborene Horminderungen in den ersten Lebenstagen
zu entdecken und den Therapieansatz zu beschleunigen, bestand Ubereinstim-

mung, die Einflihrung des Screenings anzuregen.
2. Generelles Horscreening oder Risiko-Hdrscreening

Es soll ein generelles Horscreening eingefiihrt werden, da ein nur auf Risiko-
kinder beschranktes Screening lediglich 30 bis 50 % der Kinder mit einer Hor-

minderung ermittelt.
3. Einseitiges oder beidseitiges Horscreening

Ein beidseitiges Horscreening wird bevorzugt, da der Mehraufwand gering ist
und eine einseitige Horminderung die rdumliche Horleistung, wie auch die

Sozialkompetenz beeintréchtigen kann.
4. Screening-Zeitpunkt

Es wird empfohlen, das Screening klinikbasiert und in den ersten Lebenstagen

durchzufiihren.
5. Methodik: AABR oder OAE

Otoakustische Emissionen (OAE) werden als einfache Messmethode dargestellt,
die laut der IKKNHS im Vergleich zur Messung mit AABR (automatisierte Ab-



leitung/Auswertung von auditorisch evozierten Hirnstammpotenzialen) zeit-

sparend, glinstiger sowie geringer im Materialverbrauch sein soll.

Als Nachteil der Messung mit OAE wird die hohe Kontrollrate in den ersten
Lebenstagen genannt. Der Screening-Zeitpunkt soll aber aufgrund der Verkdr-

zung der Liegedauer nach unkomplizierter Geburt friih eintreten:

»Es muss eigens gepriift werden, wie Durchfiihrbarkeit, Aufwand und Kosten
der OAE-Untersuchnungen bei frihem Screening mit dann zu erwartenden
hoheren Recallzahlen zu bewerten sind.” [IKKNHS 2003, S. 3]

6. Nachteile des Screenings

Als potenzieller Nachteil wird die Verunsicherung der Eltern bei hohen Kon-
trollzahlen und falsch-positiven Ergebnissen genannt. Aus dieser potenziellen
Verunsicherung ergibt sich ein groerer Aufklarungsaufwand [Weichbold et al.
2000, Watkin et al. 1998, Magnuson et al. 1999].

7. Konfirmationsdiagnostik

Bis zum Ende des dritten Lebensmonats sollte bei Screeningauffalligkeit mit der
,,Bestitigungs-/Ausschlussdiagnostik™ [IKKHNS 2003, S. 3] begonnen werden.
Diese Konfirmationsdiagnostik soll entweder ,.cine interventionsbediirftige
Horstorung™ [IKKHNS 2003, S.4] ausschlieBen oder die ,,bestehende HOrstor-
ung hinsichtlich erforderlicher TherapiemalRnahmen adédquat beschreiben.*
[IKKNHS 2003, S.4]

8. Therapie der manifesten Horstérung

Das primére Ziel des frihzeitigen Therapieansatzes bei einer kongenitalen Hor-
storung ist der baldige Ausgleich der auditorischen Deprivation mitsamt ihrer
Wirkung auf die ,,individuelle Hor-, Sprech-, Sprach-, und Sozialkompetenz der
Kinder.* [IKKHNS 2003, S.4]

Als sekundire Ziele werden ,,Anleitung, Betreuung und Beratung der Erzieh-

enden/Eltern des schwerhorigen Kindes™ [IKKNHS 2003, S.4] benannt.



Am 1. Februar 2005 gibt der G-BA unter anderem bekannt, dass der therapeuti-
sche Nutzen, die medizinische Notwendigkeit und die Wirtschaftlichkeit der ,,Friiher-
kennungsuntersuchungen von Hdérstérungen bei Neugeborenen (Hérscreening fiir Neu-
geborene)” im Angesicht der wissenschaftlichen Erkenntnisse nach Zufriedenstellung
uberprift werden und als Konsequenz des Resultats entschieden wird, ob eine solche
Frihuntersuchung zu Lasten der Gesetzlichen Krankenversicherung (GKV) durchge-

fuhrt werden kann [Kassenarztliche Bundesvereinigung 2005].

Die Deutsche Kinderhilfe®, stellt am 8. November 2007 das Neugeborenen-
Horscreening als wichtige Vorsorgeuntersuchung im Bundestag vor. Mit ihrer Aktion
,,BabyHértest* versuchen sie die Offentlichkeit auf die Tatsache hinzuweisen, dass das
Neugeborenen-Horscreening zu diesem Zeitpunkt noch nicht zu den Pflichtunter-
suchungen zéhlt. Des Weiteren bemdihen sie sich, durch Gespréache mit Abgeordneten
aller Fraktionen die Entscheidung des G-BA voranzutreiben [Deutsche Kinderhilfe
2007].

Der G-BA verkindet 6ffentlich am 19. Juni 2008 die Einfuhrung eines universel-
len Neugeborenen-Horscreenings, welches ab dem 1. Januar 2009 zu den obligaten
Friherkennungsuntersuchungen zahlt [G-BA 2008, Rieser 2008].

Ziel des Neugeborenen-Hdérscreenings ist die Erkennung beidseitiger Horstdrun-
gen ab 35 dB Hérminderung bis Ende des dritten Lebensmonats und die Therapieeinlei-
tung bis Ende des sechsten Lebensmonats [G-BA 2008].

Im Auftrag des G-BA prift das Institut fur Qualitdt und Wirtschaftlichkeit des
Gesundheitswesens (IQWiG) die medizinische Notwendigkeit und Wirtschaftlichkeit
eines Neugeborenen-Screenings [G-BA Tragende Griinde 2008, IQWIiG 2007].

Da angeborene Horstorungen relativ haufig sind und ,,durch ein universelles Neu-
geborenen-Haorscreening mit objektiven Testverfahren der Diagnosezeitpunkt und unter

Beachtung struktureller Voraussetzungen auch der Behandlungszeitpunkt vorverlegt

! Deutsche Kinderhilfe ist die nationale Kinderhilfsorganisation, die bundesweit Hilfs-
projekte férdert und als unabhangige Lobby fur Kinder Stellung bezieht sowie Gesetz-

gebungsverfahren begleitet.« [Deutsche Kinderhilfe — die Stimme fir Kinder 2009]



werden kann“ [G-BA Tragende Griinde 2008, S. 2] ist die medizinische Notwendigkeit
gegeben.

Ein Risikogruppenscreening wurde, obwohl es kostengunstiger als ein universel-
les Neugeborenen-Horscreening ware, nicht bevorzugt, da somit 50 % der Stérungen
nicht erkennbar waren [Mauk et al. 1991].

Mit Hilfe des Merkblattes des G-BA [G-BA Merkblatt 2008] sollen die Erzieh-
ungsberechtigten vor dem Screening ber Vor- und Nachteile aufgeklart werden. Eine
Untersuchungsablehnung muss mit einer Unterschrift dokumentiert werden.

Als objektive Screeningmethoden werden die Messung der transitorisch evozier-
ten otoakustischen Emissionen (TEOAE) und/oder automatisierte Hirnstammaudiomet-
rie (AABR) festgelegt. Die Messung soll bis zum 3. Lebenstag beidseitig ausgeftihrt
werden. Eine AABR-Messung ist fur Risikokinder Pflicht und soll bei Friihgeburten
spatestens bis zum kalkulierten Geburtstermin geschehen.

Das Screening soll bei Entbindung im Krankenhaus vor der Entlassung erfolgen,
oder bei Geburt aullerhalb des Krankenhauses spéatestens bei der U2.

Ist die Erstuntersuchung auffallig, erfolgt eine Kontroll-AABR an beiden Ohren,
wenn moglich am selben Tag, spatestens aber bis zur U2.

Falls das Testergebnis des Kontroll-AABR auffallig ist, folgt bis zur zwdlften
Lebenswoche eine umfangreiche pdadaudiologische Konfirmationsdiagnostik durch
Facharzte fur Hals-, Nasen-, Ohrenheilkunde oder Fachérzte fir Sprach-, Stimm-, und
kindliche Horstorungen [G-BA 2008].

Als Qualitétsziele, die ein Krankenhaus im Rahmen des Neugeborenen-Hor-

screenings zu erfillen hat, sind zu nennen:
- mindestens 95 % der Neugeborenen miissen gescreent werden

- mindestens 95 % der bei der Erstuntersuchung aufféalligen Kinder sollen eine

Kontroll-AABR vor Krankenhausentlassung bekommen

- der Anteil an gescreenten Kindern, die einer p&daudiologischen Konfir-

mationsdiagnostik bedurfen, soll hochstens bei 4 % liegen



Die Ergebnisse (beidseitig/einseitig) und die Durchfiihrung (TEOAE/AABR) des
Hortests und eventuelle padaudiologische Konfirmationsdiagnostik sind im Gelben
Kinderuntersuchungsheft zu dokumentieren.

Ferner sollen die Leistungserbringer ab dem 01.01.2009 jahrlich eine Sammelsta-
tistik mit folgenden Parametern erstellen: Gesamtzahl der Neugeborenen, Anzahl der
gescreenten Neugeborenen differenziert nach TEOAE/AABR als Erstuntersuchung,
Anzahl der Neugeborenen mit auffélliger TEOAE (einseitig/beidseitig), Anzahl der
Neugeborenen mit auffalliger AABR (Erstuntersuchung/Kontrolluntersuchung; einsei-
tig/beidseitig) und Anzahl der Neugeborenen mit auffalliger TEOAE und auffalliger
AABR (einseitig/beidseitig) [G-BA 2008].

Qualitat und Zielerreichung des Neugeborenen-Hdérscreenings werden durch eine
Studie Uberpruft. Der G-BA wird nach spéatestens 5 Jahren das universelle Screening
uberprifen und notwendige Modifikationen beschlielen [G-BA 2008].

1.3 Spezifitat und Sensitivitat des BERA-basierten Screenings

Die Spezifitat eines Neugeborenen-Horscreening gibt den Anteil der normal-
horenden Kinder an, die im Screening aus dem Probandenkollektiv als unaufféllig
erfasst werden. In der Literatur finden sich Spezifitatswerte von 96,8 % [Melagrana et
al. 2007], mehr als 96% [MAICO 2010], 99,4 % [Shehata-Dieler et al. 2008] und 97,9%
[Cebulla & Shehata-Dieler 2012] fiir das Screening mit Hilfe des MB 11 BERAphons®.

Die Sensitivitat gibt den Anteil der hérgeschadigten Neugeborenen an, die auch
als solche erkannt werden. Die Sensitivitat nachzuprifen stellt eine aufwendige Auf-
gabe dar, da es erforderlich ist, eine groRe Zahl unauffélliger Neugeborener trotz eines
normalen Screeningbefundes nach kongenitalen oder postpartal erworbenen Hor-
minderungen nachzuuntersuchen. Aus diesem Grund finden sich wenige Studien in der
Literatur, welche die Sensitivitat Gberprifen, indem sie die bereits gescreenten Kinder
nach einiger Zeit nachverfolgen.

In einer medizinischen Dissertation der Universitat Wirzburg [Kaufmann 2001]

wurden zur Sensitivitatskontrolle beim Horscreening mit dem BERAphon® stichproben-



artige Kontrollen der gescreenten Kinder durchgefihrt. Im Ergebnis konnte eine Sensiti-
vitat von 100% nachgewiesen werden.

Eine andere Studie [Melagrana et al. 2007] vergleicht Messergebnisse von
Kindern, die bereits aufféllige otoakustische Emissionen préasentieren oder einen Risiko-
faktor haben, indem sie am selben Tag mit dem MB 11 BERAphon® MAICO und
Standard ABR getestet werden. Das MB 11 BERAphon® zeigt in dieser Studie keine
falsch-negativen Ergebnise und erlangt somit eine Sensitivitit von 100 %.

In GroRbritannien wurden 6983 Risikoneugeborene in 7 Krankenh&usern im Zeit-
raum Januar 1988 bis Dezember 1993 mit einem automatisierten Nottingham ABR-
Screener gescreent. Nach Prifung von audiologischen Aufzeichnungen von Kindern,
die in jenem Zeitraum geboren waren, wurden 201 Kinder mit einer Horschwelle von
50 dB oder mehr in den Sprachfrequenzen 0,5, 1, 2 und 4 kHz gefunden. Davon hatten
51 Kinder das Nottingham ABR-Screening abgeschlossen. 46 von den 51 Kindern
hatten ein auffalliges Ergebnis im Screening auf einem oder beiden Ohren (5 falsch-
negativ) und 42 zeigten ein auffalliges Ergebnis beidseitig (9 falsch-negativ). Diese
Ergebnisse entsprechen Sensitivitatswerten von 90% und 82% [Mason et al. 1998].

Die Sensitivitat des Horscreeninggerats MB 11 BERAphon® wurde im Jahr 2004
an einer Gruppe horgeschidigter Kinder, die mindestens eine Horstorung von 40 dB in
den Frequenzen 0,5, 1, 2 und 4 kHz (Schallempfindungsstérung) aufzeigen, ermittelt.
FAEP an einer BERA-Anlage der Firma ZLE oder ein Tonschwellenaudiogramm wur-
den am selben Tag der Untersuchung mit dem MB 11 BERAphon® durchgefiihrt.
Aufgrund der Tatsache, dass alle Ohren einen auffalligen Befund zeigten, resultiert bei
dieser Studie eine Sensitivitdt von 100 %. [Kunze et al. 2004].

Der Hersteller gibt eine geratespezifische Sensitivitat von >99,9 % bei den
technischen Daten des MB 11 BERAphons® an [MAICO 2010].

1.4 Angestrebte Ziele

Ziel dieser Arbeit ist es, die Qualitdt des zweistufigen universellen Neu-
geborenen-Haorscreening-Programms der Klinik und Poliklinik far Hals-, Nasen- und

Ohrenkrankheiten, plastische und dsthetische Operationen der Universitat Wirzburg zu
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untersuchen und dabei die Sensitivitat und Spezifitdt des Screeninggerates MB 11
BERAphon® zu ermitteln.

Zur Ermittlung der Sensitivitat wurde das Horscreening-Ergebnis Neugeborener
dem Hor- und allgemeinen Entwicklungszustand im zweiten Lebensjahr gegeniiber-
gestellt. Diese Nachuntersuchung ist ein wichtiges Kriterium fiir die Aussagekraft der
Screeningmethode.

2. Grundlagen

2.1 Physiologie des Horens

,»Der normale Horbereich eines jugendlichen Erwachsenen liegt zwischen 20 Hz
und 16 kHz.“ [Klinke 2005, S.677] Das Ohr empfangt tber den Schall zahlreiche audi-
tive Informationen und die Aufgabe des Gehdrorgans ist es, diese Informationen (me-
chanische Reize) aufzunehmen und in elektrische Signale umzusetzen [Oliver et al.
2008].

Finna External Temporal bone  Semicircular canals
auditany
canal

Abb. 2.1 und 2.2 zei-
gen das Gehorsystem be- ! K Auditory nenve
stehend aus dem &uleren
Ohr, Mittelohr, Innenohr,

Hornerv, sowie der zentra-
len Horbahn. Der Schall
wird von der Ohrmuschel b ~ ™ Cochlea
aufgefangen und durch den

Gehorgang bis zum Trom-
Temporal

melfell geleitet, welches ' bone Stapes
Earlob Eard (Ftime)
. dariobe . ar aruam
Carilage .
dadurch zum Schwingen 4 ftympanic Eustachian
. ) External ear membrane) tube
angeregt wird. Die Schall- Round wind o

. . . (fenestra cochlzae)
weiterleitung erfolgt im

Abb. 2.1 Anatomie des Ohres [Nairobi ENT Clinic
2011].
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Mittelohr tber die Gehdrkndchelchenkette (Malleus, Incus, Stapes) zum ovalen Fenster
und damit in das Innenohr. Da der Schallwellenwiderstand in Luft geringer ist als in der
Innenohrflissigkeit, muss der Trommelfell-Gehdérkndchelchen-Apparat eine Impedanz-
anpassung bieten, um nicht unnétig Schallenergie durch Reflexionen zu verlieren [Klin-
ke 2005].

Die Cochlea, im Innenohr, besteht aus drei schneckenférmig aufgerollten mit
ungleichen Fliissigkeiten gefiillten Kanalen — Perilymphe ([K*]-niedrig) in Scala vesti-
buli und tympani sowie Endolymphe ([K*]-hoch) in der Scala media — und aus der Basi-
larmembran, welche die zuletzt genannten Kanéle trennt und das Corti-Organ tragt. Im
Corti-Organ befinden sich die Sinneszellen, sogenannte Haarzellen, die von Nerven-
fasern aus dem Ganglion spirale innerviert werden. Die inneren Haarzellen sind fur die
Signalubertragung zum Hornerv zustandig, hingegen verstarken die duReren Haarzellen
die Wanderwelle durch eigene Motilitat. Ein Teil dieser Bewegungsenergie wird tber
das Mittelohr und den Gehorgang als Schall abgestrahlt. Diese Schallabstrahlung
(otoakustische Emissionen) kann gemessen werden und dient zur klinischen Prifung der
Innenohrfunktion [Zenner 2005].

~Reissner's Membrane

Scala Vestibuli

Stria Vascularis

A
v .‘
| \‘\

e . { o &
Spiral Ganglion _\’; : '}fi}f’ el e gl Spiral Ligament
rr '.', ._1““‘._ v 2 f :‘.

Scala Media ~—

Organ of Corti

Abb. 2.2 Anatomie des Innenohres [Northern Arizona University 2010].

Infolge der Schalllibertragung auf die Innenohrfllssigkeit schwingt die Basilarmem-
bran. Diese Schwingung breitet sich als eine Wanderwelle in Richtung des Helicotremas
aus. Der Ort der maximalen Amplitude dieser Welle ist frequenzspezifisch. Schwin-
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gungen mit hohen Frequenzen haben ihr Maximum nahe des Stapes, niederfrequente
eher in Helicotremasrichtung.

Die mechanoeletrische Transduktion, d. h. die Umwandlung von mechanischer in
elektrische Energie, erfolgt in der Cochlea. Im Amplitudenmaximum der Wanderwelle
werden die inneren Haarzellen angeregt und es kommt zu einer Anderung ihres Re-
zeptorpotenzials und Transmitterfreisetzung (Glutamat), welches transsynaptisch ein
Aktionspotenzial in den zustdndigen Nervenfasern verursacht [Boenninghaus et al.
2007].

Uber den Hornerv (N. cochlearis) und iiber die zentrale Horbahn werden die
Signale von der Cochlea bis zur Heschl-Querwindung im Temporallappen weitergeleitet
[Zenner 2005]. Die Informationen aus der priméren kortikalen Horrinde werden zur
Interpretation in die sekundére Horrinde projiziert [Mrowinski 2001].

Die zentrale Horbahn ist komplex verschaltet, mehrfach kreuzend und parallel
verlaufend. Sie ist aus einer Kette von flnf bis sechs hintereinander geschalteten

Neuronen aufgebaut [Zenner 2005].

2.2 BERA-Messtechnik: Brainstem Evoked Response Audiometry

Einem Schallreiz folgen messbare Potenzialanderungen im Hornerv und in der
zentralen Horbahn, die aufgrund der Verarbeitung dieses Reizes entstehen. Die ver-
schiedenen Potenzialgruppen kénnen nach ihrem anatomischen Entstehungsort und ih-
rer Latenz unterteilt werden [Mrowinski 2001]:

- SFAEP (sehr friihe AEP; Reizantwort des Innenohres) Latenz 1 - 5 ms

- FAEP (frihe AEP, abgeleitet aus dem Ho6rnerv und Hirnstamm) Latenz
1-10ms

-  MAEP (mittlere AEP aus dem Lemniscus lateralis sowie auditorischen
Thalamusfeldern, primare kortikale Projektion und myogene Potenziale aus

Nackenmuskulatur und Retroaurikularregion) Latenz 10 - 50 ms

- SAEP (spate AEP aus primarer und sekundérer Horrinde) Latenz 50 - 300 ms
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- SSAEP (sehr spate AEP im zentroparietalen und frontalen Kortex) Latenz bis
15s

Bei der klinischen Durchfuhrung der FAEP, bezeichnet als Welle 1 bis VII
[Jewett et al. 1970, Jewett et al. 1971] werden dem Patienten tber Kopfhorer Klickreize
angeboten. Das Gegenohr kann ggf. durch Rauschen vertdubt werden. Die akustisch
evozierten elektrischen Potenziale werden gemeinsam mit einem EEG uber Ober-
flachenelektroden am Vertex (positiv), am ipsilateralen Mastoid (negativ) und Uber die
Masseelektrode auf der Stirn abgeleitet. Das resultierende Signal wird zunéchst ver-
starkt, vor dem Eingang des Computers von stérenden Anteilen gefiltert und anschliel3-
end im Computer ausgewertet [Mrowinski 2001].

Die Amplituden und Latenzen der FAEP sind vom Reizpegel abhéngig, denn die
Latenzen verkilrzen sich mit steigendem Pegel und die Amplituden wachsen an. Bei
einem Normalhorenden ist das Wellenmuster der FAEP, wie in Abb. 2.3 zu sehen, erst
ab einem Reizpegel von 70 dB nHL géanzlich dargestellt. Die Messung dieser Potenziale
erfordert keinen wachen Patienten, sie ist im Schlaf und in Narkose ausfiihrbar
[Mrowinski 2001].

Die Welle | entspricht dem SAP (Summenaktionspotenzial) vieler Neuronen des
VIII. Hirnnerven und wird erst ab 70 dB nHL (ber die Mastoidelektrode abgeleitet
[Mrowinski 2001]. Die Wellen Il und Il entspringen ungekreuzten, ipsilateralen
Strukturen. Sie werden vom Hoérnerv in der Hohe des Austritts aus dem Porus acusticus
internus und aus dem ventralen Nucleus cochlearis erzeugt. Die Ursprungsorte der Wel-
len IV und V sind nicht mehr exakt bestimmbar, da sie durch Neuronenansammlungen
ausgelost werden, die sowohl ipsi- wie auch kontralateral der Horbahn liegen. Die Wel-
le IV wird bei der ipsilateralen oberen Olive und Lemniscus lateralis vermutet. Bei der
Welle V werden die jeweiligen kontralateralen Gebiete unterhalb des Colliculus inferior
als Generator eingeschétzt. Die Wellen VI und VII werden dem Corpus geniculatum
mediale und der thalamokortikalen Horstrahlung zugeteilt [Buettner 2005, Mrowinski
2001, Moller et al. 1983, Scherg et al. 1985] (s. Abb. 2.3).
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Corpus geniculatum mediale

Colliculus inferior

Nucleus lemnisci lateralis

BAH

Oliva "\ I
superior IV qp  Nucleus cochlearis
ventralis u. dorsalis

Abb. 2.3 Welle I - V der FAEP [MAICO 2010] und ihre hypothetische Zuordnung zu
Strukturen der Horbahn [Buettner 2005].

Die Wellen 11, 1V, VI und VII treten zu unsicher auf, deshalb werden zur klini-
schen Diagnostik iberwiegend die Wellen I, 111 und V ausgewertet [Mrowinski 2001].
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Die Diagnostik von Erkrankungen des Hornervs und der Horbahn im Bereich des
Hirnstamms sind zentrale Anwendungen der BERA. Retrocochleédre Erkrankungen, wie
z. B. die haufigste Hornervschadigung, das Akustikusneurinom im Kleinhirnbriicken-
winkel oder im inneren Gehdrgang, konnen das Potenzialmuster der FAEP verandern
[Mrowinski 2001]. Einige Studien zeigen, dass neben MRT eine pathologische BERA
zur Differentialdiagnostik des Akustikusneurinoms dienen kann [Maurer 2008, Scherler
et al. 1995] und dass ein kleiner Zusammenhang zwischen der TumorgréRe und der
veranderten BERA-Antwort existiert [Rostkowska-Nadolska et al. 1999].

Die Ableitung der FAEP wird auch zur Uberwachung wahrend Operationen in
der hinteren Schédelgrube (Monitoring) und zur Differenzierung zwischen cochledrer
und retrocochleédrer Stérung verwendet. Des Weiteren kdnnen Systemerkrankungen,
Ischdmien, Blutungen, demyelinisierende Erkrankungen, entzindliche Erkrankungen
und das Koma zur Veranderung der FAEP fuhren [Buettner 2005].

Die BERA kann auch als objektive Horprifung bei Sduglingen und Kleinkindern,
z.B. im Rahmen eines Screenings mit dem BERAphon® [Shehata-Dieler et al. 2000,
2002, 2012, Berger et al. 2004, Miller et al. 2003, Guastini 2010], sowie bei unkoopera-

tiven Patienten [Brackmann et al. 1978] eingesetzt werden.

3. Material und Methoden

3.1 Material und Methoden des Neugeborenen-Hdérscreenings

Zur Bestimmung der Spezifitdat und Sensitivitdt wurden in dieser Arbeit zwei
unterschiedliche Populationen betrachtet. Die Population, die fur die Auswertung der
Spezifitat herangezogen wurde, ist im Zeitraum April bis September 2008 geboren. Bei
der Population, mit welcher die Sensitivitat analysiert wurde, handelt sich um Kinder,

die im Zeitraum Mai bis November 2006 geboren wurden.
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3.1.1 Stichprobe Neugeborene

Im Zeitraum vom 28. April 2008 bis zum 26. September 2008 wurden insgesamt
583 Neugeborene (1166 Ohren) nach mdglichen Horstérungen untersucht, wobei das
Verhéltnis bei 52,9 % ménnlichen zu 47,1 % weiblichen Kindern lag. 570 dieser Neu-
geborenen (1140 Ohren) wurden im Neugeborenen-Horscreening der Frauenklinik
Wirzburg erfasst. Hinzu kommen noch 13 Kleinkinder (26 Ohren), die zum Teil nicht
in der Frauenklinik Wirzburg geboren wurden (sogenannte Fremdkinder) und solche
aus der Kinderklinik, die zur Horkontrolle in die HNO-KIlinik Wurzburg tberwiesen
wurden.

Damit ergeben sich zwei Kinderkollektive, welche im Folgenden unabhéngig
voneinander betrachtet werden missen, denn Neugeborene, die in der Frauenklinik ge-
boren worden sind und direkt nach der Geburt am Hdérscreening teilnahmen, waren bei
der Untersuchung im Durchschnitt jlinger als die gescreenten Fremdkinder oder Kinder
aus der Kinderklinik Wirzburg. Der Median der Altersverteilung der ersten Gruppe
(Frauenklinik) liegt bei 2 Tagen und der zweiten Gruppe (Fremdkinder / Kinderklinik)
bei 100 Tagen. Abb. 3.1 zeigt in graphischer Form die Altersverteilung.

Altersvergleich beim Screening

100%
40%

ONeugeborene der
Universitats-Frauenklinik

Wiirzburg

30% & Fremdkinder / Kinderklinik

20% H H

rel. Haufigkeit

10% H H

0% — |_||_||_||_||—|l_| — — —
01 2 3 45 6 7 8 9 101112 13 14 15 16 17 18 19 20>20

Alter der untersuchten Neugeborenen in Tagen

Abb. 3.1 Altersverteilungen der Kinder beider Kollektive zum Screeningzeitpunkt.
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3.1.2 Screening Gerat BERAphon® und MB 11

Abb. 3.2 zeigt das von Prof. Finkenzeller und Kammermeier-Blessing
[Finkenzeller et al. 1996, 1997] patentierte und von der Firma MAICO Diagnostics
GmbH weiterentwickelte BERAphon® zur Ableitung akustisch evozierter Potenziale. Es
ist das Standardgerat fir das Neugeborenen-Horscreening der Univ.-HNO-Klinik

Wirzburg.
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1: Einstellung Vertex-Elektrodenabstand 6: Horer

2: Vertex-Elektrode 7: Mastoid-Elektrode
3: Handgriff 8: Anschlusskabel
4: Ohrpolster 11: MB-11-Box

5: Masse-Elektrode 12: USB-Kabel

Abb. 3.2 Mess-Sonde BERAphon® und Messgerat MAICO MB 11 [MAICO 2010]

Die MB-11-Box beinhaltet einen Reizgenerator und Filter zur Verbesserung des
Signal-Rausch-Verhéaltnisses [MAICO 2010].

Fur das AABR-Neugeborenenhorscreening wird der akustische CE-Chirp™
Stimulus [Elberling et al. 2007] eingesetzt, der bei einem Reizpegel von 35 dB nHL ein
groReres Antwortpotenzial erzeugt als die bislang verwendeten Standard-Click Reize,
indem er eine nahezu synchrone Erregung aller Frequenzbereiche des Innenohres er-
zielt. Die Untersuchungszeit verkirzt sich dadurch und die Messungen sind auch in
gerdauschvoller Umgebung zuverléssig. Der akustische CE-Chirp™ Stimulus wird mit

einer sehr hohen Reizrate (93 Clicks pro Sekunde) appliziert. Die Auswertung der
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abgeleiteten Hirnstammpotenziale erfolgt mittels eines Fast-Steady-State-Algorithmus
[MAICO 2010, Shehata-Dieler et al. 2008, Stiirzebecher et al. 2006, Cebulla et al. 2007,
Elberling et al. 2007].

Ein groRer Vorteil der Screening-Methode ist das Entfallen des zeitaufwendigen
Elektrodenklebens. Die Vorbereitung fir die Messung beschrénkt sich auf das Auftra-
gen von Elektrodengel auf die Kontaktstellen am Kopf des Kindes (Vertex, Schlafe und
Mastoid) und auf die Elektroden des BERAphons® [MAICO 2010].

Abb. 3.3 Korrektes Aufsetzen des BERAphons® beim Messen [MAICO 2010]

Nach Starten des Messprogrammes wird das BERAphon® auf die Kontaktstellen
aufgesetzt. Anhand eines Impedanztests wird die richtige Position des BERAphons®
iberprift und die Messung startet, wie in Abb. 3.3 gezeigt wird. Uber den Horer
bekommt das Neugeborene akustische Reize angeboten, die neuronal verarbeitet und als
elektrische Potenziale weitergeleitet werden. Die EEG-Signale werden Uber die Haut-
elektroden abgeleitet [MAICO 2010].

Artefakte, wie Muskelaktivitdt oder Anspannung des Sauglings, beeintrachtigen
die Signalqualitat. Sobald das Neugeborene ruhig ist, wird der Test automatisch fort-
gesetzt [MAICO 2010].

Wird das durch das Messprogramm vorgegebene Passkriterium? erreicht, ist das

Testergebnis unauffallig. Das Testergebnis Kontrolle wird angezeigt, wenn nach 180

2 Kriterium der Unterscheidung zwischen unauffallig und Kontrolle ist das Erreichen
eines definierten Schwellwerts des Antwortpotenzials [MAICO 2010].
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Sekunden das Passkriterium nicht erreicht wurde. Abbruch wird notiert, wenn das Mess-
programm beendet wird [MAICO 2010]. Im Falle eines unauffélligen Screeningergeb-
nisses ist die Messzeit definiert als die Zeitspanne vom Beginn des akustischen Stimu-

lus bis zum Erreichen des Passkriteriums.

3.1.3 Neugeborenen-Horscreening an der Universitat Wrzburg

Seit August 1997 werden alle Neugeborenen sowie Sauglinge auf der Perinatal-
station (Station ,,Wolke* — Zwischenintensiv) der Univ.-Frauenklinik Wirzburg unter
Verwendung des BERAphons® in einem zweistufigen Screening-Programm auf Hor-
minderungen untersucht, wie in Abb. 3.4 skizziert ist. [Shehata-Dieler et al. 2000,
Shehata-Dieler et al. 2002, Cebulla & Shehata-Dieler 2012]

STUFEI Screen 1 & 2 auf ) unauffatiig ~
—

Neugeborenenstation

ﬂ Kontrolle >
____________________ --Entlassung

Kontrollscreening unauffallig
—

in der HNO J

Kontroll Kontrolle in 6
ontrote Monaten

Fremdkinder

unauffallig

Risikokinder
STUFE Il

Horminderung

Diagnostik in der
Padaudiologie Behandlung

Abb. 3.4 Zweistufiges Horscreening-Modell der Univ.-HNO-KIink Wirzburg [Shehata-
Dieler et al. 2002]

STUFE I in der Frauenklinik:
Dreimal wochentlich (Montag, Mittwoch, Freitag) ab 9 Uhr morgens findet das

Neugeborenen-Horscreening im Kinderzimmer der Neugeborenenstation statt.
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Die Messung wird binaural an schlafenden Neugeborenen durchgefiihrt, die 24 Stunden
oder &lter sind. Zu unruhige oder schreiende Babys werden durch Besanftigungsmetho-
den entspannt. Schlagen diese fehl, wird die Untersuchung auf den nachstmdoglichen
Termin verschoben. In der Regel bleiben Neugeborene fiinf Tage stationér, sodass
Neugeborene mit aufféalligen Befunden stationdr nachgescreent werden kdnnen (Screen
2 auf der Neugeborenenstation).

Das Untersuchungsprotokoll (Anhang 3 und 4) und eine Informationsbroschire
(Anhang 1 und 2) werden den Eltern nach ihrer Ankunft in der Frauenklinik ausgehan-
digt. Angaben zu bekannten Horminderungen in der Familie werden im Untersuchungs-
protokoll durch die Eltern festgehalten.

Das Neugeborene wird auf das Screening vorbereitet (s. Kap. 3.1.2) und seine
Personalien werden im Computer eingelesen. Das Protokoll wird mit Daten aus der Pa-
tientenkarte (Gestationswoche, Entbindungsart, APGAR-Index, Kopfumfang in cm, pH-
Wert der Nabelschnur, eventuell vorliegende Risikofaktoren) sowie mit weiteren Ein-
zelheiten (Screeningdatum, Neugeborenennummer, Namen der Untersucher, Anzahl der
Messversuche, ggf. Messabbriiche) vervollstandigt. Die Vigilanz des Kindes wird im
Verlauf der Messung beurteilt und im Protokoll festgehalten. Nach Abschluss der Mes-
sung wird die Screeningzeit protokolliert und das Ergebnis in der Patientenakte sowie
im Gelben Untersuchungsheft des Kindes ,,U2* eingetragen.

Kinder, die nach Screen 1 oder 2 ein unauffallig-Ergebnis erzielt haben, werden
nicht weiter verfolgt. Kinder mit Risikofaktoren, die das initiale Horscreening bestanden
haben, werden nach sechs Monaten beim Kinder-, HNO-Arzt oder in der HNO-Klinik
nachuntersucht. Sind nach Screen 2 keine sicheren Reizantworten bei 35dB nHL er-
kennbar, werden die Eltern benachrichtigt. Ein Kontrollscreening erfolgt in der HNO

(Kontrollscreening HNO).

STUFE Il in der HNO-KIlinik:

In der HNO-KIlinik Wirzburg erfolgt ein Kontrollscreening bei den Neugebore-
nen der ersten Stufe des Screenings (Screen 1 und 2) der Frauenklinik und der Kinder-
klinik, die ein aufféalliges Ergebnis (Kontrolle) préasentieren. Ferner werden auswaértige
Kinder untersucht, die nicht in der Frauenklinik Wurzburg geboren wurden, oder von

anderen Kliniken oder HNO-Arzten iiberwiesen worden sind (s. Abb. 3.5).
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Abb. 3.5 Untersuchungsablauf der auffalligen und auswartigen Kinder [Shehata-Dieler
et al. 2002]

Das Kontrollscreening minimiert die Anzahl der Kinder, bei denen eine weiter-
fihrende padaudiologische Diagnostik durchgefiihrt werden musste, die Zahl der Drop-
outs wird verringert und die Gesamtkosten werden gering gehalten. Drop-outs sind
Neugeborene, bei denen Nachuntersuchungen nach Klinikentlassung nicht mdglich
sind.

Die Kontrolluntersuchung findet in einer fur elektromagnetische Strahlung abge-
schirmten und schallisolierten Untersuchungskabine (schallarmer Raum nach DIN
ISO 8253, Abschnitt 11, IAC, Niederkriichten, Deutschland) erneut mit dem MB 11
BERAphon® statt [Shehata-Dieler et al. 2000, Shehata-Dieler et al. 2002]. Neugebore-
ne, die das HNO-Kontrollscreening bestehen, werden nicht weiter verfolgt. Wurden
beim Kontrollscreening wiederkehrend keine eindeutig positiven BERA-Antworten er-
halten, wird eine detaillierte p&daudiologische Diagnostik mdéglichst vor dem dritten
Lebensmonat angeordnet, welche verhaltensaudiometrische Beobachtungen, Impedanz-
messungen, OAE- und BERA- Aufzeichnungen umfasst. Ziel dieser Diagnostik ist, die
Behandlung einer eventuell vorliegenden Schwerhorigkeit innerhalb der ersten sechs

Lebensmonate einzuleiten.
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3.2 Material und Methoden zur Erfassung der Sensitivitat

Es stellt sich die Frage ob moglicherweise Kinder, die nach dem Hdorscreening als
unaufféllig eingestuft worden sind, dennoch an einer Horminderung leiden. Daher
wurden Screeningergebnisse Neugeborener, die nach der Geburt anhand des MB 11
BERAphon® und des Screeningmodells an der Univ.-Frauenklinik Wiirzburg erfasst
wurden, ihrem HOr- und allgemeinen Entwicklungszustand im zweiten Lebensjahr
gegenubergestellt.

Parallel zum NHS von Ende April bis Ende September 2008 wurde eine Fragebo-
genumfrage von der HNO-KIlinik Wirzburg gestartet, welche sich auf 2006 geborene
Kinder bezieht. Das Ziel war eine Qualitatssicherung fur das zweistufige universelle
NHS-Programm sowie zur Ermittlung der Sensitivitat des MB 11 BERAphon®.

3.2.1 Kinderkollektiv der Fragebdgen

Es wurden 500 Eltern, deren Kinder zwischen Mai und November 2006 in der
Frauenklinik Wurzburg geboren wurden und am Neugeborenen-Horscreening teilge-
nommen hatten, zu dem Zeitpunkt angeschrieben als ihre Kinder zirka zwei Jahre alt
waren. Ein Kindesalter von zwei Jahren wurde festgelegt, da ein HOr-Fragebogen
LittlIEARS der Firma MED-EL Medical Electronics fir diese Umfrage verwendet wurde.
Dieser Fragebogen erfasst die Horentwicklung bei horenden Kindern bis zum zweiten
Lebensjahr [Weichbold et al. 2005].

3.2.2 Instrumente der Befragung: Wirzburger und LittlIEARS Fragebogen

Alle Adressaten erhielten ein Anschreiben (Anhang 6 und 7), einen selbstentwor-
fenen Wiirzburger Fragebogen (Anhang 9 und 10) sowie den LittlIEARS Hor-Frage-
bogen der Firma MED-EL (Anhang 11 und 12). Ein Ricksendeumschlag mit dem Auf-
druck ,,Gebiihr zahlt Empfanger wurde beigelegt, um unfrankierte Antworten zu er-
mdglichen. 50 Tage nach dem Versand der Briefe wurde ein Erinnerungsschreiben (An-
hang 8) an die Eltern verschickt, welche bis zu diesem Zeitpunkt die ausgefiillten For-
mulare noch nicht zurlck geschickt hatten.
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Wiirzburger Fragebogen

Zum Teil in Anlehnung an einen Elternfragebogen ,,Fritherkennung von Horsto-
rungen“ zur Anamnese von Risikofaktoren [v. Kries et al. 1995] wurde der Wirzburger
Fragebogen (Anhang 9 und 10) zusammengestellt und in drei Abschnitte eingeteilt. Der
erste Abschnitt beschéftigt sich mit der allgemeinen Entwicklung des Kindes, der zweite
mit der Sprachentwicklung, gefolgt von Angaben zur Hérminderung. Es wurde darauf
geachtet, den Fragebogen so einfach wie moglich zu gestalten, indem nahezu jede Frage
mit ja oder nein zu beantworten war. Gentgend Raum zur Schilderung moglicher Ent-
wicklungsstorungen oder andere Angaben stand zur Verfigung. Um die Eltern zeitlich

nicht allzu sehr zu Gberfordern, wurde der Wiirzburger Fragebogen kurz gehalten.

Fragebogenabschnitt Allgemeine Entwicklung

Zunachst wurden mogliche Kinderklinikaufenthalte nach der Geburt abgefragt,
um mogliche Risikofaktoren fur eine Hérminderung, Erkrankungen, die das Gehdorsys-
tem betreffen konnten und den allgemeinen Gesundheitszustand des Kindes einschétzen
zu konnen. Die allgemeine Entwicklung des Kindes sollte beurteilt und bei Verzégerung
eine Beschreibung der Problematik angeben werden.

Es wurde nach Asthma bronchiale gefragt, da es in Zusammenhang mit Eosino-
philer Otitis media (EOM) steht, welches eine sukzessive Hoérminderung zur Folge ha-
ben kann [Nagamine et al. 2002, lino et al. 2008, Jaspersen et al. 2003]. Ferner wurde
nach Allergien des Kindes gefragt, um mogliche Zusammenhénge mit Hérminderungen
zu erkennen [Pelikan 2009, Lasisi et al. 2008].

Fragebogenabschnitt Sprachentwicklung

Einen hohen Stellenwert nahm die Frage der Altersgerechtheit der Sprachent-
wicklung ein, da eine Hérminderung in der Regel mit deutlichen Sprachverzégerungen
einhergeht. Die Testkinder befanden sich zum Zeitpunkt der Umfrage in der sprach-
sensiblen Phase (erste 2-3 Lebensjahre), die fir die Sprachentwicklung von aufer-
ordentlicher Relevanz ist [Serbetgioglu 2001].
Fragebogenabschnitt Horminderung

In diesem Abschnitt wurden die Eltern nach familiaren Horminderungen, welche

nicht Folge einer Mittelohrentziindung sind und seit der Kindheit persistieren, gefragt.
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Ferner wurde eruiert, ob das Kind aufgrund eines Verdachts oder der Diagnose einer
Horminderung beim HNO-Arzt oder beim Kinderarzt vorstellig wurde.

Das Vorhandensein einer Horminderung — und ggf. der Diagnosezeitpunkt —
wurde erfragt und die Eltern wurden gebeten, die Horminderung als zeitweise oder
permanent einzustufen. Bei einer permanenten Schwerhdrigkeit sollte zusatzlich ange-
kreuzt werden ob diese monoaural oder binaural und ob sie im rechten oder linken
Mittelohr bzw. Innenohr vorliegt. Beispiele fur Mittelohr- sowie Innenohrhérminderun-
gen wurden aufgefihrt, um den Eltern das Ankreuzen der Angaben zu erleichtern.

AbschlieBend wurden sie nach dem Datum des zuletzt durchgefiihrten Hortests

befragt und um Mitteilung des Ergebnisses, falls bekannt, gebeten.

LittIEARS Fragebogen

Die Datenerhebung wurde durch Anwendung des LittlIEARS Hor-Fragebogens
der Firma MED-EL Innsbruck, Osterreich (Anhang 11 und 12) vervollstindigt.

Dieser Fragebogen spiegelt entscheidende Ereignisse in der praverbalen Entwick-
lung wider und wurde entwickelt, um mit Hilfe von Elternbeobachtungen ein schnelles
und zuverlassiges Gutachten des altersentsprechenden auditiven Verhaltens® von Saug-
lingen und Kleinkindern bis zu 24 Monaten zu erlauben [Weichbold et al. 2005]. Er
wird als Verlaufsdokumentation flr die Horentwicklung bei Cochlea Implantat- (CI)
oder mit einem Horgerat versorgten Kindern wéhrend der Rehabilitation, begleitend
zum Hoarscreening in Allgemein-, Kinder- und HNO-Praxen oder als Messinstrument
flr wissenschaftliche Studien verwendet [Weichbold et al. 2005; Kihn-Inacker et al.
2003; Siem et al. 2008; May-Mederake B et al. 2010]. Zudem wird daran gearbeitet, ihn
in andere Sprachen zu Ubersetzten [Geal-Dor M et al. 2011; Obrycka et al. 2009] und so
zu einem international anerkannten und verbreiteten Medium weiterzuentwickeln, das
die auditive Entwicklung von S&uglingen und Kleinkindern erfasst. [Weichbold et al.
2005].

Verhaltensweise eines Individuums als Reaktion auf einen akustischen Stimulus


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=%22May-Mederake%20B%22%5BAuthor%5D
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=%22Geal-Dor%20M%22%5BAuthor%5D
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Aufbau des LittlIEARS-Ho6rfragebogens

Auf der ersten Seite des Fragebogens werden die personlichen Daten des Kindes
erfasst. Die Eltern erhalten eine Zusammenfassung der Anwendungsmaoglichkeiten des
Fragebogens und eine kurze Anweisung zum Ausfullen. Sie werden gebeten, ggf.
individuelle Angaben zu Horreaktionen ihrer Kinder zu machen, welche von dem regu-
laren Teil des Fragebogens nicht erfasst werden.

Auf den folgenden zwei Seiten werden die Horreaktionen als Fragen aufgelistet,
ja/nein-Antwortmdglichkeiten gegeben sowie ein Beispiel, um die hinterfragte Hor-
reaktion zu verdeutlichen. Abschlielend soll der Gesamtscore, das heilit die Summe
aller mit ,,ja* beantworteten Fragen, eingetragen werden.

In den 35 Fragen, sogennante Items, werden wichtige Bereiche der praverbalen
auditiven Entwicklung aufgegriffen. Zunédchst wird in 16 Items nach orientierenden und
aufmerksamkeitszuwendenden Verhaltensreaktionen des Kindes gefragt, die durch Mu-
sik, Gerdusche oder Stimmen ausgeldst werden. Demnach beziehen sich die Items 1 bis
16 auf die Rezeption [Kuhn-Inacker et al. 2003].

Akustische Reize und visuelle Empfindungen beginnen die Kinder sehr frith zu
verknlpfen, indem sie sich zur Schallquelle hinwenden. Dieses Verhalten ist der Beginn
des Verstehens und der Identifikation auditiver Reize. Items 10, 12, 17 und 27 sind Bei-
spiele fiir das bedeutungserfassende auditive Verhalten [Kihn-Inacker et al. 2003].

Die stimmlich-sprachliche Lauterzeugung der Kinder als Reaktion auf akustische
(Sprach-)Reize wird in Items 25, 29, 31 und 35 analysiert [Kihn-Inacker et al. 2003].

Die Fragen sind entwicklungsabhangig und somit altersgeméal3 geordnet und

lassen sich den einzelnen Entwicklungsabschnitten zuordnen.

Durchfihrung und Auswertung des LittlIEARS-HG6rfragebogens

Eltern werden gebeten, die Instruktionen auf der ersten Seite zu lesen und den
Fragebogen auszufillen. Jede Frage soll mit ja beantwortet werden wenn das erfragte
Verhalten mindestens einmal von den Eltern beobachtet wurde. Nein wird angekreuzt,
wenn das Erfragte bis zu diesem Zeitpunkt noch nicht beobachtet wurde, bzw. wenn die
Eltern sich diesbeziiglich unsicher sind.

Eltern von Kleinkindern bis zu 12 Monaten dirfen die Beantwortung des Frage-

bogens unterbrechen, wenn mindestens sechs Fragen hintereinander mit nein angekreuzt
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wurden. Der Fragebogen soll aber generell bei Kindern ab 12 Monate und bei Kindern,
die eine Cl- oder Horgeratversorgung haben, komplett ausgefillt werden [Kihn-Inacker
et al. 2003].

Die Auswertung des Fragebogens beschrénkt sich auf das Summieren der bejah-
ten Items. Der erreichte Gesamtscore wird anschlielend mit den kritischen Werten, d. h.
Erwartungswert und Mindestwert, verglichen und anhand dessen der aktuelle Entwick-
lungsstand des auditiven Verhaltens des Kindes eingeschétzt (s. Tab. 3.6) [Kihn-
Inacker et al. 2003].

Der Erwartungswert ist definiert als der Punktwert, den ein Kind bei altersent-
sprechender Horentwicklung im Durchschnitt erreicht [Kuhn-Inacker et al. 2003].

Der Mindestwert entspricht dem Punktwert, den ein Kind bei altersentsprechen-
dem auditiven Horverhalten mindestens erreichen sollte [Kihn-Inacker et al. 2003].

Liegt der erreichte Gesamtscore tiber dem Mindestwert, so wird mit einer Wahr-
scheinlichkeit von 95 % davon ausgegangen, dass das Kind ein altersgemalies auditives
Verhalten besitzt. Kleinkinder, die einen Gesamtscore unterhalb des Mindestwerts er-
zielt haben, dirfen nicht ohne weiteres Prozedere als riickstandig in ihrer Horentwick-
lung eingestuft werden. Die Befragung sollte in diesem Fall wiederholt werden, eventu-
ell unter Begleitung eines Logopéden, um das Ergebnis zu bestatigen. Bei Bestatigung
des Ergebnisses der ersten Befragung darf ein erhohtes Risiko einer HOrstérung bei die-
sem Kind angenommen werden. Spezifische diagnostische MaRnahmen sollten darauf-

hin eingeleitet werden.
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Alter Erwartungs- | Mindest- Alter Erwartungs- Mindest-
(Monate) | wert wert (Monate) | wert wert
0-<1 3 0 12-<13 24 17
1-<2 5 0 13-<14 25 19
2-<3 7 1 14 -<15 26 20
3-<4 9 3 15-<16 27 21
4 -<5 11 5 16 -< 17 28 22
5-<6 13 7 17 -<18 29 23
6 -<7 15 8 18-<19 30 24
7-<8 17 10 19-<20 31 24
8 -<9 18 12 20-<21 32 25
9-<10 20 13 21-<22 32 26
10-<11 21 15 22 -<23 33 26
11-<12 23 16 23-<24 33 27

Tab. 3.6 Erwartungs- und
[Kuhn-Inacker et al. 2003].

Mindestwert des altersabhdngigen auditiven Verhaltens

3.2.3 Durchfiihrung der Befragung

Pilotuntersuchung:

Um die Rucklaufquote und die Reaktion der Eltern auf die postalische Befragung
besser einschatzen zu kénnen, wurden zundchst nur 20 Test-Briefe am 28. Juli 2008
versendet. Die Eltern erhielten die Bitte, Unklarheiten in den Formularen und Verbesse-
rungsvorschlage anzugeben. Es wurden jedoch keine Verbesserungsvorschldge mitge-
teilt. Bei ausbleibender Antwort wurde telefonisch nach den Griinden gefragt. Die er-
reichbaren Eltern zeigten in vereinzelten Féllen Desinteresse, so dass sich herauskristal-
lisiert hat, dass eine Erinnerung nur bei tatsachlichem Vergessen der Formulare hilft, die
Ricklaufquote zu heben.

Nach Analyse des Riicklaufs der 20 Test-Briefe wurden am 28. August 2008 wei-
tere 480 Briefe versendet. Zundchst konnten 93 Briefe von der Post nicht zugestellt
werden. Durch Suche der aktuellen Adressen im Telefonbuch konnten 8 Adressen er-
mittelt werden, so dass nur 85 Briefe letztendlich nicht zustellbar waren.

Am 17. Oktober 2008, 50 Tage nach dem Versand, erfolgte die Sendung einer
schriftlichen Erinnerung, dem sog. Infobrief (Anhang 8), an die 189 Eltern, die bis zu
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diesem Datum noch nicht geantwortet hatten. Die Reaktionen waren vielseitig. Haufig
wurde groRes Interesse gezeigt und um Nachsendung der Formulare gebeten. Vereinzelt
trafen dennoch schriftliche oder telefonische Rickmeldungen von Eltern ein, die kein
Interesse an der Befragung hatten und nicht weiter angeschrieben werden wollten.

Die Daten der erhaltenen Formulare wurden im Programm Microsoft Excel® aus-
gewertet, der LittlEARS-Gesamtscore wurde jeweils ermittelt und die Screeningdaten
mit der Antwort der Eltern verglichen.

Den Eltern wurde mit der Befragung die Mdglichkeit angeboten, sich bei Bedarf
an die HNO-Klinik zu wenden. Zusatzlich wurden Kontrolltermine in der Pddaudiologie
und Phoniatrie angeboten, wenn Unklarheit Gber das Vorliegen einer Horstérung be-
stand oder der Mindestwert des LittlEARS-Fragebogens trotz regelrechter allgemeiner

Entwicklung unterschritten wurde.

3.3 Methoden der Statistik

Als Basis flr die statistische Auswertung des Neugeborenen-Hdorscreenings dien-
ten die Daten, die wahrend des Screenings der Neugeborenen im Untersuchungsproto-
koll notiert wurden. Untersuchungsdauer, -ergebnis, -zeitpunkt, untersuchtes Ohr sowie
personliche Daten der Kinder wurden mit Microsoft Excel® gespeichert, ausgewertet
und graphisch dargestellt.

Als Grundlage fir die statistische Auswertung der Sensitivitatsstudie dienten die
Daten der Fragebdgen und Untersuchungsprotokolle: Sendungsdatum der Briefe, Ant-
wortdatum, Dauer der Antwort, personliche Daten des Kindes, Daten aus dem Untersu-
chungsprotokoll der Kinder (z. B. Risikofaktoren einer Horminderung), Screeningdatum
und das Screeningergebnis beider Ohren, Daten der Fragebdgen (z. B. Angaben zur all-
gemeinen Entwicklung), Angaben zur Sprachentwicklung, Angaben zur Horminderung,
letzter durchgefiihrter Hortest und der erreichte Gesamtscore im LittlEARS-Ho6rfrage-
bogen.

Zur weiteren statistischen Datenverarbeitung wurden die Statistikprogramme
SPSS® 15.0 fiir Windows® der Firma SPSS - Inc.® und STATISTICA 8.0° der Firma
StatSoft® angewandt.
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Berechnet wurden Mittelwert, Median, Standardabweichung (SD = Standard De-
viation) sowie der Standardfehler (SEM = Standard Error of the mean) verschiedener
Messreihen.

Ein Zusammenhang zwischen dem Auftreten einer Horstérung auf einem Ohr und
einer weiteren auf dem Anderen wurde mit Hilfe des VVorzeichentests, eines nichtpara-
metrischen Tests fir zwei verbundene Stichproben [Weil 2008], untersucht. Um die
Messergebnisse fur den Vorzeichentest aufzubereiten, wurde jedem Ergebnis eine Zahl
zugeordnet und zwar ,,1° fir unauffallig und ,,0° fir Kontrolle. Mit dem Vorzeichentest
wurde fiir jedes Kind die Differenz zwischen linkem und rechtem Ohr betrachtet. An-
hand des Vergleichs zwischen dem errechneten p-Wert und dem a-Niveau (Fehler erster
Art) wurde das Testergebnis auf Signifikanz Uberprift.

Mittels der Kinder, die eine Verzdgerung in ihrer Sprachentwicklung présentier-
ten, wurde erforscht ob eine Beziehung zwischen dem Geschlecht und dem Auftreten
einer Sprachverzogerung existiert. Hierfir wurde die Haufigkeit dieser Merkmale in
eine Vierfeldertafel eingetragen und der y°-Unabhangigkeitstest (Chi-Quadrat-Unab-
hangigkeitstest) durchgefiihrt [Weil3, 2008]. Der errechnete p-Wert wurde anschlielfend
mit dem a-Niveau verglichen.

Mit Hilfe des Vorzeichentests wurde untersucht ob die Screeningergebnisse von
den Angaben zur Horminderung im Fragebogen abweichen. Analog zum zuvor be-
schriebenen Vorzeichentest wurde dem Ergebnis keine Horminderung eine ,,1° zuge-
ordnet und dem Ergebnis Horminderung eine ,,0°. Das Testergebnis wurde mit dem a-
Niveau auf Signifikanz Gberpriift.

Das Signifikanzniveau (a-Niveau), wurde vor dem Testdurchlauf auf 5 % fest-
gelegt. Ist der errechnete p-Wert kleiner als das a-Niveau, so wird das Testergebnis als
signifikant angenommen. Ein Testergebnis ist nicht-signifikant und demzufolge ein rei-
ner Zufallsbefund, wenn der errechnete p-Wert groBer ist als das a-Niveau [Weil3 2008].

Die Spezifitat und Sensitivitdt des Horscreenings wurde anhand folgender Vier-

feldertafel bestimmt:
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Krank (Vorliegen ei- Gesund Summe Gesund-
ner Hérminderung) (Normalhdérend) heitszustande
Positiv A B
(Kontrolle) (richtig-positiv) (falsch-positiv) A+B
Negativ C D
(unauffallig) (falsch-negativ) (richtig-negativ) C+D
Summe Test- gesamt
ergebnisse A+C B+D A+B+D+C

Spezifitat: Wahrscheinlichkeit, eine gesunde Person durch den Test als gesund

— D
zu erkennen = D

Sensitivitat: Wahrscheinlichkeit, eine erkrankte Person durch den Test als er-

A
krankt zu erkennen = —
A+C

A = auffélliger Screeningbefund (Kontrolle) und gegebene Hérminderung

B = auffalliger Screeningbefund (Kontrolle) und normalhérend

C = unauffalliger Screeningbefund (unaufféllig) und gegebene Hormin-
derung

D = unauffalliger Screeningbefund (unauffallig) und normalhérend

Tab. 3.7 Uberblick zur Bestimmung der Spezifitat und Sensitivitat.
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4. Ergebnisse

4.1 Ergebnisse des Neugeborenen-Hdorscreenings

Von den 1140 Ohren, welche in der Frauenklinik im Zeitraum vom 28. April
2008 bis zum 26. September 2008 gescreent wurden (s. Kap. 3.1.1), hatten 1106 ein un-
auffalliges Screeningergebnis (97,02 %). Bei 34 Ohren konnten keine Reizantworten
nachgewiesen werden (2,98 %), sie galten demzufolge als kontrollbedirftig nach der
Screening-STUFE 1. Die Abb. 4.1 zeigt einen detailreichen Uberblick.

In der STUFE 11 des Horscreenings bekamen abziglich vier Drop-outs und zwei
Ohren, die beim Kinderarzt untersucht worden sind, 28 Ohren ein Kontrollhdrscreening
in der HNO-KIinik, die in STUFE I ein Kontrolle- Ergebnis hatten.

Von den 26 Ohren die entweder in der Kinderklinik oder extern gescreent worden
sind, waren 17 (65,38%) unauffallig und 9 (34,62%) kontrollbediirftig. Diese 9 kon-
trollbedurftigen Ohren bekamen in der HNO-KIinik ein Kontrollhorscreening. Insge-
samt wurde in STUFE 11 bei 37 Ohren ein Kontrollscreening durchgefthrt.

Nach dem Kontrollhdrscreening galten 26 Ohren (70,27 %) als normalhdrend und
bei 11 Ohren (29,73 %) war eine weitere Abklarung notwendig. Bei diesen 11 Ohren (8
Kindern) fand daraufhin eine padaudiologische Diagnostik statt. Das Ergebnis zeigte,
dass alle 11 Ohren ein vermindertes Horvermégen prasentierten.

Nach Therapie konnte bei zwei Ohren (1 Kind) mittels Parazentese, Einlage ei-
ner Paukendrainage sowie einer Adenotomie, ein regelrechtes Horvermogen rekonstru-
iert werden. Die restlichen neun Ohren (7 Kinder) weisen mittel- bis hochgradige Hor-
minderungen auf und wurden mit Horgeraten versorgt. Zusatzlich erhalten diese 7 Kin-
der eine Frihférderung.

Die Gesamtzahl an Drop-outs betragt 4 Ohren (4 Kinder) und entspricht bei 583
Kindern einem Anteil von 0,69 %. In der ersten Screening-Stufe zeigten diese 4 Kinder
ein auffalliges Ergebnis auf je einem Ohr, konnten jedoch spater nicht in der HNO-

Klinik erneut gemessen werden.
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STUFE |
[ 1140 x Screening FK 1 u. ]
| I I
[ 1106 x ,,unaufféllig“ FK 1 0. 2 ] [ 34 %, Kontrolle“FK 1 0. 2 ]
STUFE Il
26 X% kein Screening in FK
v
17 x “unauffallig”
| I [ 9 x ,Kontrolle* ]
J
2 x KA Kontr.- [ 4 x Drop-out ]
untersuchung .
| [ 37 x Kontrollscreening in der HNO
2 x falsch-positiv |
[ 26 x unauffallig® HNO ] [ 11 x ,Kontrolle* ]
PADAUDIOLOGISCHE
DIAGNOSTIK UND
THERAPIE
[ 11 x padaudiologische Diagnostik ]
[ 0 x falsch-positiv ] [ 11 x richtig-positiv ]
2 X regelrechtes Horvermogen 9 x Versorgung mit Horgerat und
nach Therapie Frihforderung

Abb. 4.1 Ergebnisse des Neugeborenen-Haorscreenings zwischen April und September
2008. FK = untersucht in der Univ.-Frauenklinik; HNO = untersucht in der Univ.-HNO-
Klinik; KA = untersucht durch Kinderarzt
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Angaben zur Messung und Ermittlung der Spezifitat

Die Pass-Rate der ersten Screening-Stufe lag bei 97,69% (= 1441 unauffallig-
Ergebnisse/ 1475 Messungen). Aufgrund von Messwiederholungen durch Wachheit des
Kindes, Hungerschrei, Unruhe oder Larm im Raum bedingt, ergibt sich eine hoéhere
Zahl an Messungen zu den tatséchlich gescreenten Ohren.

Zahlt man alle Screenings inklusive der Kontrollmessungen zusammen, so wur-
den 1625 Messungen durchgefiihrt. Von diesen Messungen erzielten 1608 ein unauffal-
lig-Ergebnis und 17 das Ergebnis Kontrolle. Die kumulierte Pass-Rate nach den Kon-
trollmessungen lag bei 98,95 % (= 1608 /1625). Diese Pass-Rate entspricht der Pass-

Rate in der zweiten Screening-Stufe.

Das Screeningergebnis und die weiterfuhrende Diagnostik ergab bei 11 Ohren ei-
ne Horminderung (richtig-positiv). 28 Ohren hatten im Laufe des Screenings ein Kon-
trollergebnis, konnten jedoch nach dem Kontrollscreening oder nach einer Kontrolle
beim Kinderarzt als normalhdérend eingestuft werden (falsch-positiv). Die falsch-positiv-
Rate dieser Studie ist somit 2,41 % (28 /1162). 1123 Ohren waren im Screening unauf-
fallig (richtig-negativ, s. Tab. 4.3).

Vorliegen einer | Normalhérend | Summe Gesund-
Hoérminderung heitszustande
Positiv richtig-positiv falsch-positiv
(Kontrolle) 11 28 39
Negativ (un- falsch-negativ richtig-negativ
aufféllig) 0 1123 1123
Summe Test- gesamt
ergebnisse 11 1151 1162
Spezifitit = ——=>_ = 97,57 % nach STUFE I
1123 +28 = 7o

Tab. 4.3 Ergebnisse des Neugeborenen-Horscreenings zur Berechnung der Spezifitét.

Drop-Outs wurden fiir die Spezifitatsberechnung ausgeklammert.




34

Die mittlere Messzeit des BERAphons® anhand der Messungen in der Frauenkli-
nik und Kontrollmessungen in der HNO-KIinik betrug 42,5 Sekunden (SD =+34,2s;
SEM =+ 1,05s). Die Messwerte lagen zwischen 16 Sekunden und 178 Sekunden (5-95
Perzentile) bei einem Median von 28 Sekunden (s. Abb. 4.2).
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0%
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10 20 30 40 50 60 70 80 90 100110120130 140 150160170180
Nachweiszeit [s]
Abb. 4.2 Relative Haufigkeit der zum Nachweis eines unauffallig-Ergebnisses erforder-

lichen Messzeiten mit dem BERAphon®.

4.2 Ergebnisse der Sensitivitatsstudie

4.2.1 Antworten und Rucklaufquote der Befragung

Von den 500 versandten Briefen wurden 297 beantwortet, 85 konnten nicht von
der Post zugestellt werden und 118 blieben unbeantwortet. Die Ausschoépfungsquote
und Nichtantworterquote wurde gemald Prof. Dr. Alois Wacker, Universitdt Hannover

(Sozialpsychologie einschliel3lich der Forschungsmethoden) berechnet [Wacker, 2001].
Es wurde eine Riicklaufquote von 71,6 % (=297 Antworten/ (500 versandte

Briefe — 85 nicht zustellbare Briefe)) erreicht, somit lag die Nichtantworterquote bei
28,4 %.

Die Fragebogen wurden generell komplett ausgefullt zuriickgeschickt. In einem
Fall jedoch fehlte der LittIEARS-Fragebogen, in einem anderen Fall wurde die Frage

nach einer vorliegenden Horstérung nicht konkret beantwortet.
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Im Durchschnitt dauerte es 16,3 Tage bis ein Brief beantwortet wurde. Der Me-
dian der Antwortdauer betrug 6 Tage. 5 % der beantworteten Briefe wurde nach einem
Tag empfangen, 25 % der Riicksendungen wurde nach 3 Tagen erhalten. Abb. 4.4 zeigt,
dass die Anzahl neu eintreffender Antworten mit dem Verstreichen der Wochen sinkt.
Nach dem Versand von 189 Infobriefen am 17. Oktober 2008 (50. Tag nach dem Ver-
senden der Fragebdgen) nahm die Ricklaufquote deutlich zu. Nach dieser schriftlichen
Erinnerung trafen 45 weitere Antworten ein, so dass die Rucklaufquote um

10,8 Prozentpunkte gesteigert werden konnte.

160

Wochen

Abb. 4.4 Zeitverlauf neu eintreffender Antworten der Eltern.

4.2.2 Angaben zu der Population der Sensitivitatsstudie
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Abb. 4.5 Altersverteilung der Neugeborenen zum Zeitpunkt des Horscreenings.
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Die Geschlechterverteilung der 297 Kleinkinder der Befragung ist mit 149 weib-
lichen und 148 ménnlichen Teilnehmern ausgeglichen.

Zum Zeitpunkt des Horscreenings in der Frauenklinik Warzburg im Jahr 2006
waren die Neugeborenen im Mittel 4,33 Tage alt, der Median betragt 2 Tage. Abb. 4.5

zeigt die Altersverteilung der Neugeborenen zum Screeningzeitpunkt.

FPhototherapie

90 % der untersuchten ”t'hﬁ"ﬂfz'k“m
Kinder wiesen zum Zeitpunkt Harminderung
in der Familie
des Screenings keine Risiko- / 3%

faktoren fir eine Horminder-

ung auf. 5% der Neugebor-

enen befanden sich zum Ohne

Screeningzeitpunkt in Ther- Rigigagzkmr

apie mit ototoxischen Medi-

kamenten, in diesem Fall Abb. 4.6 Risikofaktoren der Population der
handelte es sich um ein Anti- Sensitivitatsstudie.

biotikum (Binotal, Refobacin)
aufgrund einer Neugeboreneninfektion. 2% bekamen eine Phototherapie auf-grund
einer kritischen Hyperbilirubindmie. Bei 3 % der untersuchten Kleinkinder gaben die

Eltern familiare Horstérungen im Untersuchungsprotokoll an (s. Abb. 4.6).

Es wurde kein Zusammenhang zwischen dem Auftreten einer Horstérung im
rechten Ohr mit einer solchen im linken gefunden ( p = 0,125). Deswegen wurden die
Ergebnisse des Horscreenings nicht getrennt nach rechten oder linken Ohren, sondern
zusammen betrachtet. Bei jedem der 297 Neugeborenen wurde das rechte und das linke
Ohr auf HOrstorungen untersucht. Insgesamt liegen 594 Messungen vor. 97,0 % der
Ohren (576 Ohren) waren im Hdorscreening unaufféllig und 3 % (18 Ohren) waren nach
dem Screening in Stufe | kontrollbedirftig. 4 der 18 kontrollbedurftigen Ohren galten
letztendlich im Horscreening in Stufe 11 als aufféllig (Testergebnis Kontrolle).

86,2 % (256) der 297 Kinder wurden zuletzt nach ihrer Geburt beim NHS in der

Frauenklinik nach Horstérungen untersucht. Weitere 2,0 % (6 Kinder) wurden aufgrund
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von auffélligen Ergebnissen beim NHS in Stufe | wieder in der HNO-KIlinik Wirzburg
untersucht und 11,8 % (35 Kinder) hatten sonstige Horkontrollen beim Kinder- oder
HNO-Arzt, obwohl das NHS unaufféllig war.

4.2.3 Allgemeine und Sprachliche Entwicklung

98,7 % (293) der Kinder sind laut Angaben der Eltern im Formular altersentspre-
chend entwickelt. Allein 1,3 % (4 Kinder) sind in ihrer Entwicklung verzégert. Diese
4 Kinder mit verzogerter Allgemeinentwicklung sind weiblich. Griinde, die fiir die Ent-
wicklungsverzégerung genannt wurden, sind in zwei Féllen Trisomie 21 und in einem
Fall eine schwere Neugeboreneninfektion mit Multiorganversagen.

Zwei Kinder leiden an Asthma bronchiale, sind jedoch in ihrem Hérvermdgen
nicht eingeschrankt. Es wurden keine Angaben zu Allergien, die im Zusammenhang mit

einer Horminderung stehen kdnnten, gemacht.

92,9% (276) der Kinder wurden als altersentsprechend in ihrer Sprachent-
wicklung beschrieben. 7,1 % der Eltern gaben im Formular an, eine Verzégerung in der
Sprachentwicklung ihrer Kinder zu sehen. Von diesen Kindern waren doppelt so viele
mannlich (4,7 %; 14 Kinder) wie weiblich (2,4 %; 7 Kinder, s. Abb. 4.7).

Verzdgert
(m)
Altersgerecht 14
(mé&nnlich m) 5%
134

45%

Altersgerecht

—
i

(weili)iiéh w) Verzogert
48% w
7
2%

Altersgerechte Sprachentwicklung Verzdgerte Sprachentwicklung

Abb. 4.7 Sprachenwicklung der Kleinkinder zum Zeitpunkt der Befragung.
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Ein geringer aktiver Wortschatz wurde am haufigsten (16-mal) von den betroffenen El-
tern genannt. Vier Eltern gaben Artikulationsschwierigkeiten und undeutliche Ausspra-
che bei ihren Kindern an. Bei einem Kind wurde ein sehr spater Sprachbeginn angege-
ben. Bei zwei Kindern wurde das Fehlen von Zwei-Wortsatzbildung bemangelt. Ein
Kind wird aufgrund seiner Sprachverzdgerung beim Logopéden therapiert. Eines der
Kinder mit Down-Syndrom wird geb&rdenunterstiitzter Kommunikation gelehrt. Zwei
der befragten Eltern gaben trotz Sprachverzdgerung ihrer Kinder keine groRRen Sorgen
an. Im Allgemeinen beschrieben die Eltern die Verzégerung sachlich und nicht beunru-
higt.

Bei der Stichprobe (n = 297) der Kinder aus der Befragung wird die Unabhdangig-
keit zweier Alternativmerkmale (Geschlecht und verzdgerte Sprachentwicklung) mit
Hilfe des y2-Unabhéangigkeitstests untersucht [WeiR3 2008]. Es stellt sich die Frage ob
méannliche Kleinkinder 6fter in ihrer Sprachentwicklung verzégert sind als weibliche.
Die Nullhypothese (Hp) und die Alternativhypothese (H;) lauten:

Ho:  Es besteht kein Zusammenhang zwischen Geschlecht und verzdgerter

Sprachentwicklung.

Hi:  Es besteht ein Zusammenhang zwischen Geschlecht und verzdgerter

Sprachentwicklung.

Der y2-Unabhdangigkeitstest gab ein nicht-signifikantes Testergebnis, da sowohl
der errechnete p-Wert (p=0,1095) als auch der Fisher exakt p-Wert einseitig
(p=0,0841) und zweiseitig (p=0,1193) jeweils groRer sind als das Signifikanzniveau
von 0,05. Somit konnte mit dieser Stichprobe kein statistisch relevanter Zusammenhang
zwischen Geschlecht und verzogerter Sprachentwicklung gezeigt werden. Hy kann nicht
abgelehnt werden (s. Tab. 4.8).
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2 x 2 - Tafel (Sprachentwicklung)

Ménnlich | Weiblich | Summe
Sprachverzdgert 14 7 21
Prozent von Gesamt 4,71 % 2,36 %| 7,07 %
Nicht Sprachverzdgert 134 142 276
Prozent von Gesamt 45,12 % 47,81 %| 92,93 %
Spalten Gesamt 148 149 297
Prozent von Gesamt 49,83 % 50,17 % 100 %
Chi-Quadrat (FG = 1) 2,56 p=0,1095
Fishers exakt p, einseitig p =0,0841
Zweiseitig p=0,1193

Tab. 4.8 y?>-Unabhéngigkeitstest zur Untersuchung des Zusammenhangs zwischen

Geschlecht und verzdgerter Sprachentwicklung bei Kindern der Befragung.

4.2.4 Vergleich der Screeningergebnisse mit der Antwort der Eltern: Ermittlung

der Sensitivitat

Die Ergebnisse des Neugeborenen-Horscreenings (s. Kapitel 4.2.2) der Testkinder
aus der Befragung wurden mit den Angaben der Eltern im Abschnitt Horminderung des

Wirzburger Fragebogens verglichen.

Von den 297 Testkindern galten nach dem Screening und Kontrollscreening 293
als unauffallig. Vier Kinder wurden als aufféllig eingestuft, da sie das Kontrollscreening

jeweils auf dem rechten Ohr nicht bestanden hatten.

Bei 295 Kindern gaben die Eltern im Fragebogen an, dass ihre Kinder zum ge-
genwartigen Zeitpunkt nicht an einer Hérminderung litten. Bei einem Kind wurde eine
Horstorung angegeben und bei einem weiteren Kind waren sich die Eltern unsicher ob

es an einer Horminderung litte.

Bei den vier Kindern, die nach dem Kontrollscreening als auffallig galten, deren
Eltern jedoch keine Horminderung im Fragebogen angaben, wurde im Krankenhausin-
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formationssystem (KIS) der Universitat Wirzburg nach aktuellen Befunden in Arztbrie-
fen oder OP-Berichten gesucht.

Drei dieser vier Kinder prasentierten laut Arztbriefen ein regelrechtes Horvermo-
gen. In zwei Féllen wurde mit Erfolg eine Parazentese und Einlage einer Paukendraina-
ge durchgefihrt. Im dritten Fall, ein Neugeborenes mit Z.n. Behandlung mit ototoxi-
schen Medikamenten und Horminderung in der Familie, lieferte die padaudiologische
Diagnostik keine pathologischen Befunde mehr. Beim vierten Fall, ein Kind mit Triso-
mie 21, gehen Arzte von einer entwicklungsentsprechenden Horfahigkeit aus.
Diese Angaben entsprechen zwei richtig-positiv- und zwei falsch-positiv-Ergebnissen
(vgl. Tab. 3.7).

Im Fall des Kindes, bei dem die Eltern im Fragebogen eine Horminderung ange-
geben hatten, handelte es sich um eine chronische Mittelohrentziindung beidseits, die im
September 2007 aufgetreten war. Ursache der Entzindung war eine vergrolierte Ade-
noide Vegetation im Nasen-Rachen-Raumbereich, die zu chronischen Beluftungs- und
Druckausgleich-Stérungen des Mittelohres tber die Tuba auditiva Eustachii gefuhrt hat-
te. Im Oktober 2008 wurde eine Adenotomie erfolgreich durchgefiihrt. Seit dem OP-
Zeitpunkt wurden das Erlernen vieler neuer Worter und das Aufholen der Sprachverzo-
gerung beobachtet. Nach Beseitigung der Ursache fur die chronische Mittelohrentziin-
dung kann von einem regelrechten Horvermdgen ausgegangen werden. Dies entspricht

einem richtig-negativ-Ergebnis (vgl. Tab. 3.7).

Dem einen Elternpaar, welches eine Horminderung seines Kindes nicht sicher
ausschlielen konnte, wurde ein Termin zur Untersuchung in der P&daudiologie und
Phoniatrie telefonisch und schriftlich angeboten. Das Angebot wurde jedoch nicht in
Anspruch genommen. Aufgrund der Unsicherheit des VVorhandenseins einer Horminde-

rung kann dieses Kind nicht in der folgenden Statistik bertcksichtigt werden.

Mit Hilfe des Vorzeichentests wurde gekléart ob die Nullhypothese (Hp) beibe-
halten wird oder die Alternativhypothese (H;) bei der Stichprobe n=296 (297 —ein

Kind mit unsicheren Angaben) der Kinder aus der Befragung anzunehmen ist.
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Ho:  Die Ergebnisse des Neugeborenen-Horscreenings bezogen auf eine per-
manente Horminderung unterscheiden sich nicht von den Befragungser-

gebnissen.

H;:  Die Ergebnisse des Neugeborenen-Horscreenings bezogen auf eine per-
manente Horminderung unterscheiden sich von den Befragungsergeb-

nissen.

Der Vorzeichentest ergab ein nicht-signifikantes Testergebnis, da der errechnete
p-Wert (p= 0,125) groRer ist als das gewdhlte Signifikanzniveau von 0,05. Hy kann
folglich nicht abgelehnt werden (s. Tab 4.9).

Fur das Kind, zu dem unsichere Angaben einer Horminderung im Wirzburger
Fragebogen vorliegen, wurde der VVorzeichentest je einmal als formal hérend und nicht
hérend durchgefihrt. Der p-Wert des Vorzeichentests betrug 0,125, wenn das Kind als
hérend angenommen wurde und als nicht hérend 0,375. Beide p-Werte Ubersteigen das
a-Niveau und sind somit nicht statistisch relevant. Das Beriicksichtigen oder Auler-
Acht-Lassen dieses Kindes bedeutet demnach keinen qualitativen Unterschied in der
Statistik.

Wirzburger Fragebogen
Angabe einer Angabe Summe der
Horminderung | Normalhdrend Angaben
Positiv 0 4 4
(Kontrolle)
Hor- Negativ 0 292 292
screening (unauffallig)
Summe der 0 296 296
Test-
ergebnisse

Tab. 4.9 Ubersicht der Daten des Vorzeichentests zur Ubereinstimmung der
Screeningergebnisse mit den spateren Angaben der Eltern im Wiirzburger Fragebogen.
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In Tab. 4.10 werden die Ergebnisse des Elternfragebogens zur Berechnung der
Sensitivitat dargestellt. Bei keinem der Testkinder, die ein unauffalliges Horscreening-
ergebnis hatten, konnte nach Auswertung der Fragebdgen eine kongenitale Hormind-
erung festgestellt werden. Es fanden sich demzufolge keine Kinder mit einem falsch-
negativ-Ergebnis. Bei zwei von insgesamt 296 Kindern zeigte sowohl das Screening-
ergebnis als auch die weitere paddaudiologische Diagnostik eine Horminderung (richtig-
positiv). Zwei Kinder wurden félschlicherweise durch den Hoértest als aufféllig einge-
ordnet (falsch-positiv, s. Tab. 4.10).

Diagnostik
Vorliegen einer | Normalhorend Summe der
Horminderung Gesundheitszu-
sténde
Positiv richtig-positiv falsch-positiv 4
(Kontrolle) 2 2
Hor- Negativ falsch-negativ richtig-negativ 292
screening (unaufféllig) 0 292
Summe der 2 294 296
Test-
ergebnisse

Sensitivitit = —— = 100 %
240

Tab. 4.10 Ergebnisse der Elternbefragung zur Berechnung der Sensitivitat.

4.2.5 Auswertung des LittIEARS-HG6rfragebogens

Mit einer Ausnahme wurde der LittlEARS-Ho6rfragebogen von allen Eltern be-
antwortet und im Rucksendeumschlag beigeftigt.
Zwei der Eltern gaben eine Horreaktion ihrer Kinder an, nach der im Fragebogen

nicht explizit gefragt wurde. Bei etwas lauteren Gerduschen reagiere das Kind empfind-
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lich und halte sich die Ohren zu. Eine weitere HOrreaktion sei das Testen verschiedener
Lautstarken des Gehorten indem sich das Kind beim Héren die Ohren zuhalt und wieder
oOffnet.

Zehn Eltern gaben Horreaktionen in den letzten Tagen, bzw. 1 bis 2 Wochen an,
uber welche sie sich wunderten. Diese Horreaktionen wurden in fiinf Kategorien einge-

ordnet:

1) Sehr gutes Horvermdgen bei sehr leisen Gerauschen in Wohnung und Natur wie

auch das Unterscheiden und richtige Benennen der Gerausche. (3%)

2) Verwendung von ganzen Sé&tzen, sowie breites Vokabularium, welches spontan

angewendet wird und die erste Verwendung der Ich-Person. (3%)

3) Auffallige Zunahme des Horgedéchtnisses, so dass Lieder mitgesungen werden

oder ein Gute-Nacht-Gebet allein aufgesagt wird. (3%)
4) Bei Flustersprachen antwortet das Kind ebenfalls im FlUsterton. (1x)
5) Das Kind sitzt am Klavier und findet inzwischen harmonierende Tone.  (1x)

Die Anzahl der mit ja beantworteten Items wurde summiert und mit dem Erwar-
tungs- und Mindestwert des altersabhdngigen auditiven Verhaltens (s. Tab. 3.6) vergli-
chen.

Es liegen 296 beantwortete Fragebdgen vor. Insgesamt erzielten 99,0 % (293 Fra-
gebdgen) eine genugende Punktzahl: 70,9 % (210 Fragebdgen) errangen einen Punkte-
wert Uber dem Erwartungswert von 33 Punkten. 12,5 % (37 Fragebdgen) erreichten ge-
nau den Erwartungswert von 33 Punkten. 14,9 % (44 Fragebtgen) erlangten eine Punkt-
zahl, die zwischen Erwartungswert und Mindestwert einzuordnen ist. Dem Mindestwert
von 27 Punkten entsprachen 0,68 % aller Fragebdgen (2 Fragebdgen).

Eine geniigende Punktzahl wurde von 1,0% (3 Fragebtgen) nicht erreicht
(s. Abb. 4.11).
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Abb. 4.11 Héufigkeitsverteilung des Gesamtscores aller beantworteten LittIEARS-
Fragebdgen.

In zwei Fallen (24 und 26 Punkte) konnte das Nichterreichen der Mindestpunkt-
zahl durch eine allgemeine Entwicklungsverzégerung im Rahmen einer Trisomie 21 er-
klart werden. Der dritte Fall (26 Punkte) ist das im Kap. 4.2.4 beschriebene Kind mit
dem unischeren Horvermdgen. Aufgrund der fehlenden Nachuntersuchung war es nicht

mdglich, die Ursache fir die ungenugende Punktzahl festzustellen.

4.2.6 Korrelation der Ergebnisse beider Fragebdgen

In 286 Féllen (96,6%) stimmen die Ergebnisse beider Fragebdgen lberein. Wur-
den z.B. Stérungen in der allgemeinen oder Horentwicklung des Kindes im ersten Fra-
gebogen angegeben so spiegelt sich dies auch im Punktwert des LittlIEARS-Fragebogen
wieder.

In den restlichen 10 Fallen (3,4%) entsprechen sich die Ergebnisse beider Frage-
bodgen nicht in jeder Angabe. Es wurde trotz Angaben zu Verzégerungen in der Sprach-
oder allgemeinen Entwicklung mindestens der Erwartungswert im LittlEARS-Frage-
bogen erreicht.
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5. Diskussion

Zur Diskussion stehen die Ergebnisse des Neugeborenen-Hdorscreenings sowie die
erhobenen Informationen aus den Fragebdgen. Das Wirzburger Screeningmodell wird
auch bezuglich der neuen Richtlinien Uber das Neugeborenen-Hdérscreening des Ge-
meinsamen Bundesausschusses gultig ab dem 01.01.2009 diskutiert [G-BA 2008]. Es
wird diskutiert ob das Ziel dieser Arbeit erreicht werden konnte, eine Qualitatssicherung
flr das zweistufige universelle Neugeborenen-Horscreening-Programm der Klinik und
Poliklinik fur Hals-, Nasen- und Ohrenkrankheiten, plastische und asthetische Opera-
tionen der Universitat Wirzburg zu erzielen sowie die Sensitivitat und Spezifitat des
Screeninggerates MB 11 BERAphon® zu ermitteln.

5.1 Das Screeningmodell
Die Zielsetzungen des G-BA,

,Das [...] Neugeborenen-Horscreening dient priméar der Erkennung
beidseitiger Horstorungen ab einem Horverlust von 35 dB. Solche Hor-
storungen sollen bis zum Ende des 3. Lebensmonats diagnostiziert und
eine entsprechende Therapie bis Ende des 6. Lebensmonats eingeleitet
sein. “ [G-BA 2008, S.1],

kongruieren mit den Zielsetzungen des Wurzburger Screeningmodells. Aus diesem
Grund werden Neugeborene mit einem Reizpegel von 35dB nHL ab dem ersten Le-
benstag auf der Neugeborenenstation der Frauenklink Wirzburg in einem zweistufigen
Screening-Programm auf HOrstérungen untersucht. Bei intensivpflichtigen Neuge-
borenen und Neugeborenen der Frihgeborenenstationen der Kinderklinik erfolgt ein
Haorscreening in der Regel etwas spéter, da hier oft lebenswichtige Therapien im Vor-
dergrund stehen. Allein durch ein sehr friihes initiales Horscreening kénnen die oben
genannten Ziele erreicht werden.

In einer Veroffentlichung nach 10 Jahren des Neugeborenen-Horscreenings in
Wirzburg [Shehata-Dieler et al. 2008], wurde das Alter von Neugeborenen, die in der
Frauenklinik Wirzburg geboren worden sind, mit dem Alter von externen Neugebore-
nen bei primarer Diagnose und Horhilfeanpassung verglichen. Wéhrend die eigenen
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Neugeborenen bei der Diagnose 83 Tage alt waren, betrug das Alter der externen Neu-
geborenen 134 Tage und damit mehr als drei Monate. Beide Kleinkindergruppen waren
bei der Horhilfeanpassung gleich alt, ndmlich 234 Tage. Die eigenen Neugeborenen wa-
ren bei der Diagnose jinger als die Externen, da bei den Externen eine oder mehrere ex-
terne Horuntersuchungen erfolgt sind bevor sie in die HNO-KIinik zur Kontrolluntersu-
chung Gberwiesen worden sind.

In der vorliegenden Studie lag der Median der Altersverteilung der eigenen Kin-
der zum Zeitpunkt des Horscreenings bei 2 Tagen, bei den Fremdkindern und Kindern
aus der Kinderklinik waren es 100 Tage.

Es werden grundséatzlich alle Neugeborenen, die in der Frauenklinik Wirzburg
auf die Welt kommen, sowie Fremdkinder in der HNO-KIinik nach Horstérungen unter-
sucht, gemall 83 Anspruchsberechtigung. Entsprechend 84 Aufklarung und Einwilligung
[G-BA 2008] werden die Eltern vor dem Screening aufgeklart. Dies erfolgt durch Infor-
mationsbroschiiren (Anhang 1 und 2) und seit dem 1. Januar 2009 zusatzlich mittels ei-
ner Broschire der Tracking-Zentrale — Screeningzentrum Bayerisches Landesamt flr
Gesundheit und Lebensmittelsicherheit (LGL) [Bayerisches Landesamt fiir Gesundheit
und Lebensmittelsicherheit 2009].

Das wdchentlich dreimalige Screening auf der Neugeborenen-Station erlaubt es,
beziglich 85 Grundsatze des Neugeborenen-Horscreenings, Neugeborene vor ihrem
dritten Lebenstag auf beiden Ohren nach Horstérungen zu untersuchen und gegebenen-
falls ein Kontrollscreening vor ihrer Entlassung durchzufiihren. Als Screeningmethode
hat man sich seit 1997 bereits auf die Hirnstammaudiometrie (AABR) mit Hilfe des
BERAphons® geeinigt aufgrund der hohen Sensitivitat der AABR und um mit dieser
einheitlichen Methode Kosten und Zeit zu sparen. Wirde man Nichtrisikokinder mittels
TEOAE screenen, so misste zusatzlich ein AABR-Screeninggeréat fur das Untersuchen
von Risikokindern sowie Kindern bei denen die erste Messung auffallig war, erworben
werden. Gemal} den neuen Richtlinien aus dem Jahr 2008 soll in solchen Féllen die

Hirnstammaudiometrie eingesetzt werden.

Entsprechend 88 Qualitatssicherung (s. Kapitel 1.2) sollten in einem Kranken-
haus mindestens 95 % der geborenen Kinder nach Horstoérungen untersucht werden. Im
Jahr 2008 z&hlt die Univ.-Frauenklinik 1480 Geburten [Universitats-Frauenklinik Wiirz-
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burg 2009]. Im Zeitraum vom 28. April 2008 bis zum 26. September 2008 wurden 693
Kinder in der Frauenklinik geboren. 31 Geburten erfolgten ambulant und werden daher
fir die folgende Uberlegung ausgeklammert. 662 Geburten erfolgten stationar. In die-
sem Zeitraum wurden 570 Kinder auf der Neugeborenenstation der Frauenklinik nach
HOorstérungen untersucht. Weitere 62 Kinder erhielten ein Screening in der Univ.-Kin-
derklinik, da sie nach der Geburt intensivpflichtig waren und verlegt worden sind.
Lediglich bei 30 Neugeborenen erfolgte kein Horscreening. Typische Griinde flr das
Ausfallen des Horscreenings sind, dass diese Neugeborenen nach ihrer Geburt schwer-
wiegende Krankheitsbilder prasentierten und das Horscreening in diesem Fall weit hin-
ter wichtigen lebensrettenden Malinamen stand. Ein weiterer Grund ist, dass die Eltern
des Kindes das Screening verweigert haben.

Der Anteil der untersuchten Kinder liegt bei 95,5% und entspricht der G-BA-
Forderung nach Qualitatssicherung. Weiterhin bietet die HNO-KIlinik fur alle Neugebo-
renen, die nicht in der Frauenklinik gescreent werden konnten oder ein Kontroll-Screen-
ing bendtigen, Termine zum Horscreening an. Die Eltern dieser Kinder wurden von
einer Mitarbeiterin der HNO-KIinik kontaktiert. Seit Januar 2009 Gbernimmt die Track-
ing-Zentrale in Minchen die Aufgabe, Eltern zu kontaktieren, wenn ihre Kinder noch
ein auffalliges Horscreening-Ergebnis zeigen oder nicht gescreent worden sind.
[Bayerisches LGL 2009].

Im G-BA-BeschluR wird des Weiteren gefordert, dass mindestens 95 % der
Kinder, die bei der Erstuntersuchung auffallig waren, ein Kontroll-AABR vor ihrer Ent-
lassung bekommen. In dem angegebenen Zeitraum bekamen 97 % (56 Kinder mit Kon-
troll-AABR vor Entlassung /58 aufféllige Kinder der Erstuntersuchung) ein Kontroll-
screening, wenn das erste Screeningergebnis aufféallig war. Hierbei wurde jedoch nicht
in jedem Fall das Kontrollscreening bestanden. Eine Kontrolluntersuchung wird nach
der Entlassung immer in der HNO-KIinik angeboten.

Eine padaudiologische Konfirmationsdiagnostik soll hochstens bei 4 % der unter-
suchten Kinder erfolgen. In dieser Studie wurde eine padaudiologische Konfirmations-
diagnostik bei einem Anteil von 0,94 % (=11 x padaudiologische Diagnostik /1166

untersuchte Ohren) durchgefihrt.

Wie in 89 Dokumentation beschrieben, wird im Rahmen des Neugeborenen-Hor-

screenings das Screeningergebnis und ggf. die Ausfiihrung einer Konfirmationsdiag-
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nostik im Gelben Kinderuntersuchungsheft festgehalten. Es wird berdies ein Protokoll
angefertigt und eine Statistik tUber das Screening gefiihrt.

Das Wirzburger Screeningmodell erflllt alle Forderungen des Gemeinsamen
Bundesausschuss flr Kinder-Richtlinien des Neugeborenen-Hdorscreenings und Gber-

trifft sie in allen Punkten.

5.2 Diskussion der Ergebnisse

5.2.1 Ergebnisse des Neugeborenen-Haorscreenings

In dieser Arbeit betrug der Anteil an Drop-outs 0,69 % (4 Kinder von 583 ge-
screenten Kindern). In der Literatur finden sich Studien mit vergleichbar geringen An-
teilen an Drop-outs, wie z. B. 0,64 % (3 von 465 Neugeborenen) [Khaimook 2008] oder
0,48 % (42 von 8671 Neugeborenen) [Guastini, 2010]. Jedoch auch Studien mit deutlich
hoheren Drop-outs, wie etwa 10 % [Ohl 2009] oder 11 % [Liu 2008]. Somit liegt der
Anteil an Drop-outs dieser Arbeit im Vergleich zu den Angaben in der Literatur im nie-
drigen Normbereich.

Seit dem 1. Januar 2009 werden wochentlich Screening-Daten verschlisselt von
der HNO-Klinik Wirzburg zur Tracking-Zentrale LGL Ubermittelt. Das LGL verfolgt
somit auffallige Befunde bis zur endgultigen Abklarung [Nennstiel-Ratzel, Bayerisches
LGL 2010]. Eltern, deren Kinder ein auffalliges Screeningergebnis zeigen, werden,
wenn nach wenigen Wochen keine weitere Meldung der HNO-KIinik Wirzburg tber
ein unauffélliges Screeningergebnis erfolgt, vom Screeningzentrum angeschrieben ,,um
den Stand der Untersuchung zu kl&ren. [Bayerisches LGL 2009]

Diese Tracking-MalRnahme soll zur Drop-out-Minimierung fuhren, stellt sicher,
dass jedes Neugeborene an einem Horscreening-Programm teilnehmen kann und soll
Ablauffehler korrigieren [Nennstiel-Ratzel, Bayerisches LGL 2010].

In dieser Studie betrug die mittlere Messzeit des MB 11 mit BERAphon® 42,55
(SD=+34,2s/SEM =+£1,0s). Die Messwerte lagen zwischen 16 s und 178 s bei ei-
nem Median von 28s.In [Berger et al 2008] werden ahnlich kurze Messzeiten bei Ver-

wendung des Screeninggerats MB 11 mit BERAphon® und dem akustischen CE-
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Chirp™ Stimulus bestatigt. Diese ermittelten Zeiten entkréaften den h&ufig erdrterten
unglnstigen Umstand einer zu langen Messzeit beim Screening mit BERA-Geraten.

Die Pass-Rate der ersten Screening-Stufe lag bei 97,69 %. Die kumulierte Pass-
Rate betrug 98,95 % nach den Kontrollmessungen in der zweiten Screening-Stufe. Im
Vergleich zu den folgenden Literaturangaben zur Pass-Rate liegen die Ergebnisse dieser
Studie in einem sehr guten Bereich.

Eine Pass-Rate fur AABR von 92 % in der ersten Screeningstufe konnte in [Dutch
NICU Neonatal Hearing Screening Working Group 2003] gefunden werden. Eine wei-
tere Studie [Hoth 2009] gab eine initiale Pass-Rate von 85 % fir ABR an. In einer medi-
zinischen Dissertationsarbeit aus dem Jahr 2001 [Kaufmann 2001] wurde eine initiale
Pass-Rate von 77,6 %, nach der ersten Screening-Stufe von 90,7 % und nach der zwei-
ten Screeing-Stufe von 98,6 % fiir das BERAphon® verdffentlicht. In [Cebulla &
Shehata-Dieler 2012] wird eine Pass-Rate fiir das BERAphon® von 96,2% in der ersten
Stufe und nach der zweiten Screening-Stufe von 97,3% berichtet.

Die Ergebnisse zur Pass-Rate dieser Studie konnen am ehesten mit der Pass-Rate
der medizinischen Disseration Kaufmann 2001 und mit den Ergebnissen der Studie
Cebulla & Shehata-Dieler 2012 verglichen werden, da in beiden Studien die Pass-Raten
ahnlich angegeben wurden. Allerdings wurde bei Kaufmann 2001 ein VVorgangermodell
des aktuellen BERAphons® verwendet und es wurde mit einer anderen Methode (Zeit-
gangreiz), visueller Auswertung sowie mit hoheren Pass-Kriterien (40dB) gearbeitet.

Die Vergleichbarkeit mit Literaturdaten ist aufgrund der unterschiedlichen ver-
wendeten Geréte und dadurch, dass die Pass-Rate zwar oft angegeben wird, jedoch nicht
exakt und einheitlich definiert ist, limitiert. Zum Beispiel werden in Berichten oft keine
Angaben gegeben, durch welche Anzahl von Messversuchen die jeweilige Pass-Rate
erreicht wurde oder ob sie fur ein beidseitiges oder einseitiges unaufféalliges Ergebnis
steht. Die in der Literatur angegebenen Pass-Raten lassen somit oft keine Aussagen Uber
die Wahrscheinlichkeit zu, dass das Screening beim ersten Versuch bestanden wird
[Hoth 2009].
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5.2.2 Spezifitdt und Sensitivitat

Mit einer hohen Spezifitat lassen sich Folgekosten flr Uberflussige diagnostische
MaRnahmen dezimieren [Stewart et al. 2000] und unnétige Sorgen der Eltern werden
vermindert [Weichbold et al. 2000, Watkin et al. 1998, Magnuson et al. 1999]. Vergli-
chen mit der Literatur liegt die erreichte Spezifitat dieser Studie mit 97,57 % in einem
verhéltnismalig hohen Bereich.

Spezifitatswerte fiir das MB 11 BERAphon® in der Literatur liegen zwischen
96,8 % und 99,4 % [Melgrana et al. 2007, MAICO 2010, Shehata-Dieler et al. 2008, van
den Berg E et al. 2010, Cebulla & Shehata-Dieler 2012, Shehata-Dieler et al. 2000,
Shehata-Dieler et al. 2002].

Die Verlasslichkeit von a-TEOAE, aABR und konventionellem BAEP/ABR wur-
de in einer Studie an Risiko-Neugeborenen bei 35 dB nHL untersucht. Als Screening-
Gerate wurde fur die a-ABR und a-TEOAE Messungen das Accu-screen PRO-GN
Otometrics und fur die konventionelle ABR das Galileo NT verwendet. Als Ergebnis
wurden Spezifitatswerte von 78,2 % fir a-TEOAE, 70,6 % fur aABR und 90,8 % fur die
konventionelle BERA veroffentlicht [Suppiej et al. 2007].

In einer weiteren, auf einem zweistufigen Screening basierenden Studie, wurde
eine Spezifitat von 99,3 % erreicht [De Capua et al. 2007]. Alle Neugeborenen wurden
darin mittels TEOAE untersucht, bei solchen mit bekannten Risikofaktoren flr eine
Horminderung und bei Kindern ohne positive OAE-Antwort erfolgte eine ABR-
Diagnostik. Diese Methodik unterscheidet sich von dem in der Univ. Wirzburg

ublichen VVorgehen.

Die falsch-positiv-Rate dieser Studie liegt mit 2,41 % im mittleren Bereich der
Literaturwerte.

Ein Vergleich von Screening-Protokollen in der Literatur zeigt eine falsch-
positiv-Rate fur TEOAE zwischen 0,64 % und 5,8 %, fur AABR von 0,34 % bis 3,9 %
und 9 % fur ein kombiniertes Screeningverfahren mit TEOAE in der ersten Screening-
stufe gefolgt von einem AABR Kontrollscreening bei auffalliger Antwort des ersten
Screenings [de Freitas et al. 2009].

Eine falsch-positiv-Rate von 3,55 % (308/8671) in der ersten Screening-Stufe
mit TEOAE konnte beim Rescreening mit TEOAE auf 0,84 % (73/8671) gesenkt
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werden [Guastini, 2010]. In einer Studie mit dem MB 11 BERAphon® wurden 2,58 %
(10 von 388) der Ohren mit falsch-positivem Ergebnis getestet [Melagrana et al. 2007].

Die vorliegende Studie liefert ein gutes Ergebnis, wenn man sich an den Angaben
aus dem europaischen Konsensuspapier der ECDC (European Consensus Development

Conference) orientiert, welches falsch-positiv-Raten von 2 bis 3 % erlaubt [Ptok 1998].

Ebenso exzellent sind die Resultate der vorliegenden Studie bezlglich der Sensi-
tivitat von 100 %.

Im Rahmen einer schriftlichen Befragung ab dem 28. Juli 2008 wurden Informa-
tionen auf Fragebdgen von insgesamt 296 zwei Jahre alten Kindern gesammelt, zur Er-
mittlung der Sensitivitdt des Screening-Verfahrens mittels MB 11 und BERAphon®.
Dabei wurde u.a. die Horentwicklung der Kinder mit ihrem Horscreening-Ergebnis nach
der Geburt verglichen. In dieser Studie wurde kein Kind gefunden, welches trotz unauf-
falligen Screeningbefundes eine kongenitale oder postpartale dauerhafte Horminderung
aufwies. Dies bedeutet, dass keine falsch-negativen Befunde auftraten. Der Wirzburger
Fragebogen erwies sich als sehr gut geeignetes Informationsermittlungsmedium fir

Sensitivitatsstudien.

Die Ermittlung der Sensitivitat anhand einer spateren Nachuntersuchung aller un-
auffalligen Kinder bzw. anhand einer Elternumfrage zur Kindesentwicklung stellt eine
aufwendige Aufgabe dar. In der Literatur finden sich daher wenige Studien, die auf die-
se Weise die Sensitivitat eines Screening-Systems prifen. In zwei Studien wurden auf-
fallige Neugeborene wiederholt untersucht und erneut aufféllige Befunde registriert
[Kunze et al. 2004, Mason et al. 1998]. Diese Studien zeigen Sensitivitatswerte von
100% fiir das MB 11 BERAphon® [Kunze et al. 2004] und zwischen 82% und 90% fiir
den automatisierten Nottingham ABR Screener [Mason et al. 1998]. In einer Studie von
2007 werden Neugeborene mit bekannten Risikofaktoren oder auffalligen OAE-
Antworten als Kinderkollektiv zur Ermittlung der Sensitivitat fur das MB 11 BERA-
phon® herangezogen. Eine Sensitivitat von 100% wird angegeben. [Melagrana et al.
2007]. Eine weitere Studie [van den Berg E et al. 2010] zeigt ebenfalls eine Sensitivitat
von 100% fiir das MB 11 BERAphon®, indem Hérscreening-Ergebnisse des MB 11
BERAphons® mit dem des ALGOportable gegeniiber gestellt werden. Lediglich in einer

medizinischen Dissertation der Universitat Wirzburg [Kaufmann 2001] werden unauf-
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fallige, zuvor gescreente Neugeborene, stichprobenartig erneut untersucht. Diese Studie
zeigt einen Sensitivitatswert von 100% fiir das BERAphon® und WESTRA ERA
QS/04.

Sensitivititswerte von 80 % finden sich fiir TEOAE [Lutman et al. 1997] und von
98,8 % fiir TEOAE mit dem Eroscan [Kunze et al. 2003].

Es stellt sich die Frage ob Befunde von 296 Kindern ausreichend sind, um die tat-
séchliche Sensitivitat hinreichend genug zu bestimmen. Andere Studien prasentieren im
Vergleich jedoch kleinere Kinderkollektive: 55 Kinder [van den Berg E et al. 2010],
119 Kinder [Kaufmann 2001], 201 Kinder [Melagrana et al. 2007], 51 [Mason et al.
1998] und 56 Kinder [Kunze et al. 2004]. Jedoch wurden bei der dritten Studie
[Melagrana et al. 2007] z.T. Neugeborene mit bekannten Risikofaktoren untersucht. Die
Prévalenz einer HOrstorung ist bei Risikokindern 10- bis 50-fach erhoht, somit ist diese
Stichprobe aussagekraftiger als bei gesunden Neugeborenen. Die Stichproben der letz-
ten zwei Studien [Mason et al. 1998; Kunze et al. 2004] enthalten lediglich aufféllige
Kinder und bei einer Pravalenz einer Horstérung von ungeféhr 0,3% sind diese Stich-
proben am aussagekréftigsten. Die Stichprobe der vorliegenden Studie basiert auf ge-
sunden Neugeborenen, ist aber mit einem Stichprobenumfang von N=296 deutlich um-
fangreicher als die hier zitierten Studien. Es kann davon ausgegangen werden, dass da-

mit die Bestimmung der Sensitivitat weitestgehend zuverlassig moglich war.

Die hohe Sensitivitdt und das Ausbleiben von falsch-negativen Ergebnissen des
untersuchten Screening-Verfahrens unterbinden eine unnétige Verzégerung der Diag-
nostik und verhelfen zu einem frihen Therapieansatz [Ptok 1998]. Fur 11 Ohren im
Zeitraum vom 28. April 2008 bis zum 26. September 2008 bedeutete das eine rasche

Diagnostik und Versorgung ihrer Horminderung in den ersten Lebensmonaten.

Der Gemeinsame Bundesausschuss fordert ,,die Erkennung beidseitiger Hor-
stdrungen ab einem Horverlust von 35 dB, ihre Diagnose bis zum 3. Lebensmonat und
die Einleitung einer entsprechenden Therapie bis zum Ende des 6. Lebensmonats.” [G-
BA 2008, S.1] Das MB 11 BERAphon® in Kombination mit dem angewandten

Screeningmodell ist in Hinblick auf diese Grundsétze eine geeignete Screeningmethode.
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5.2.3 Rucklaufquote der Befragung

In der Literatur wird eine Mindestausschopfungsquote von 50 % fir eine Rick-
laufquote gefordert. Eine Riicklaufquote von tiber 60 % wird als gut und eine Riicklauf-
quote von 70 % oder mehr wird als sehr gut beurteilt [Babbie 2001]. Eine hohe Nicht-
antworterquote kann die erfassten Informationen verzerren, wenn die Ergebnisse ver-
allgemeinert hochgerechnet werden und die Gruppe der Antworter sich in wichtigen
Merkmalen von der Gruppe der Nichtantworter unterscheidet. Bei einer geringen Aus-
schopfungsquote besteht daher die Vermutung, dass die Resultate der Befragung syste-

matisch verfalscht sein konnten [Wacker 2001].

Die erreichte Rucklaufquote in dieser Studie von 71,57 % kann laut Angaben in
der Literatur als sehr gut bewertet werden. In fast allen Féllen wurden die Formulare
vollstandig zuriick gesendet und waren auswertbar. Lediglich in einem Fall fehlte der
LittlEARS-Fragebogen und in einem anderen Fall wurde eine Frage nicht konkret be-
antwortet. Diese teilweise unvollstandigen Antwortbriefe wurden in der Auswertung nur
zum Teil betrachtet.

In Studien, die sich mit dem Neugeborenen-Horscreening oder mit schwerhdrigen
Kindern beschéftigt haben und als Methode zur Informationserfassung ebenfalls Frage-
bogen an Eltern adressiert hatten, werden Riicklaufquoten von 64 % [Fitzpatrick et al.
2007], 34 % [Danhauer et al. 2006], oder 67 % [Wake et al. 2004] genannt.

Die hohe Rucklaufquote dieser Studie kann durch das personliche Interesse der
Zielgruppe erklart werden. Es wurden junge Elternpaare angeschrieben und die Befra-
gung befasste sich mit der allgemeinen, sprachlichen, sowie Horentwicklung ihrer Kin-
der.

Ein weiterer Grund konnte das offiziell angefertigte Anschreiben sein, mit dem
Briefkopf der Univ.-HNO-KIlinik und Angabe der Klinikleitung sowie signiert durch die
Verantwortlichen der Studienleitung. Des Weiteren wurde eine telefonische und schrift-
liche Kontaktmdglichkeit bei Unklarheiten angegeben. Durch diese MaRnahmen, auch
als ,,anerkannte Autoritidten* bezeichnet, wird der Umfrage ein seridser Charakter ver-
liehen. [ZUMA,; Porst, R., 2001].

Ferner waren die angeschriebenen Eltern durch die Geburt ihrer Kinder in der

Frauenklinik unter anderem bereits mit dem Universitatsklinikum Wirzburg vertraut, so
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dass die Bereitschaft zur Teilnahme an der Befragung vermutlich héher lag als wenn
ihnen diese Einrichtung unbekannt gewesen ware.

Durch die kurz und klar strukturierten Fragebdgen wurden die Eltern zeitlich
nicht im UbermaR beansprucht, auf diese Weise konnten mehr Eltern dazu motiviert
werden, an der Umfrage teilzunehmen.

Das Hinzufiigen eines frankierten Antwortkuverts, um den Eltern eine einfache
und insbesondere kostenlose Versendung ihrer Antwort zu ermdglichen, dirfte die
Rucklaufquote ebenfalls positiv beeinflusst haben. Der Aufdruck ,,Gebiihr zahlt Emp-
fanger* ist aus finanzieller Sicht eher zu empfehlen als das Aufkleben von Briefmarken,
da hierfir nur das Porto fur die tatsachlich zuriickgeschickten Briefe gezahlt werden
muss [ZUMA; Porst, R. 2001].

Dem Erinnerungsschreiben, in diesem Fall der Infobrief 50 Tage nach dem Ver-
sand der Briefe, folgte eine Erhohung der Rucklaufquote um 10,84 Prozentpunkte. Es
konnte nicht festgestellt werden, ob alle Eltern aufgrund des Infobriefs den Fragebogen
ausgefullt haben oder ob sie ihn auch ohne zweite Ansprache zurlickgeschickt hatten.
Die plétzliche Zunahme neu eintreffender Antworten nach der Erinnerung (s. Abb. 4.4)
legt jedoch nahe, dass diese die Ricklaufquote deutlich erhoht hat.

In der Literatur finden sich weitere MaRnahmen, wie z. B. Vorankindigung der
Befragung, oder Incentives — monetare oder nicht-monetare Dankeschon-Geschenke —
um die Ricklaufquote zu erhdhen, die aber im Rahmen dieser Studie nicht eingesetzt
wurden [ZUMA; Porst, R. 2001].

5.2.4 Sprachentwicklung

Eine verzogerte Sprachentwicklung wurde bei doppelt so vielen mannlichen
Kleinkindern (14 Kinder) wie bei weiblichen (7 Kinder) im Fragebogen angegeben. Der
¥*-Unabhéngigkeitstest zeigte fir diese Stichprobe jedoch keinen statistisch relevanten

Zusammenhang zwischen Geschlecht und Sprachentwicklung (p = 0,1095).

In einer retrospektiven Studie von 1989-1999 aus Finnland wird erwéhnt, dass ei-

ne spezifische Beeintrachtigung der Sprache (Specific language impairment SLI) vor-
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zugsweise bei Jungen gegenwartig zu sein scheint, obwohl sich auch eine steigende
Tendenz bei Madchen zeigt [Hannus et al. 2009].

Eine weitere Studie zeigte, dass die frihe Sprachentwicklung bei Jungen langsa-
mer verlduft als bei den Madchen und dass Jungen oOfter Artikulationsprobleme présen-
tierten. Die Leseféhigkeit der Madchen war im Alter von 9 Jahren besser als die der
Jungen [Luotonen, 1995].

Das Ziel einer Studie von 1998 war, Differenzen zwischen der sprachlichen und
schulischen Leistungsfahigkeit von Jungen und Madchen zu zeigen. Hierbei wiesen die
Mé&dchen gemall Lehrereinschatzungen signifikant bessere Ergebnisse im Bezug auf
Schreiben, Lesen, mindlichen Ausdruck und Aufmerksamkeit auf (p<0,01).
Sprachtests konnten die sprachliche Uberlegenheit der Médchen nicht bestitigen. Die
Lehrereinschatzungen kénnen folglich vom Geschlecht der Schiler beeinflusst sein
[Luotonen et al. 1998].

5.2.5 LittlIEARS-Ho6rfragebogen

Der LittlEARS-HOorfragebogen wurde in dieser Arbeit an Eltern adressiert, deren
Kinder nach ihrer Geburt am Neugeborenen-Hérscreening der Univ.-Frauenklinik

Wirzburg teilgenommen hatten.

In der Regel handelte es sich hierbei um gesunde Neugeborene mit einem norma-
len Horvermdgen, nur in wenigen Féllen zeigten die Neugeborenen dieser Befragung
eine Beeintrachtigung ihres Horvermdgens oder ihrer allgemeinen Entwicklung.

Der an einer hohen Zahl von Kindern standardisierte und normierte LittIEARS-
Fragebogen [Coninx & Fischbach 2008] sollte in dieser Arbeit eine Ergdnzung zu dem
selbsterstellten Wirzburger Fragebogen (Anhang 9 und 10) sein und den Eltern das
Evaluieren des auditiven Verhaltens ihrer Kinder erleichtern.

Es kann davon ausgegangen werden, dass dieser Fragebogen gut von den Eltern
aufgenommen wurde und sie motiviert waren ihn zu beantworten, denn er wurde mit
nur einer Ausnahme ausgefullt zuriickgesandt. Es gab zusétzliche Angaben zu Horreak-
tionen, nach denen im Fragebogen nicht explizit gefragt wurde und Schilderungen von



56

Horreaktionen, Gber die sich die Eltern einige Wochen vor dem Ausfillen des Fragebo-
gens gewundert hatten.

Bei den Kandidaten, die keine altersgeméalie Punktzahl im LittlIEARS-Fragebogen
erreicht hatten, wurden zusétzliche Faktoren auf dem anderen Fragebogen genannt, die
maoglicherweise das ungenligende Abschneiden begunstigen. Dies waren z. B. eine all-
gemeine Entwicklungsverzdgerung, Verzdgerung der Sprachentwicklung oder eine Un-
sicherheit der Eltern iber das Horvermdgen ihres Kindes.

10 von 21 Kindern (47,6 %) erzielten trotz Angabe einer Verzégerung in der
Sprachentwicklung eine Punktzahl im LittlEARS-Fragebogen von mindestens dem Er-
wartungswert. Da LittlIEARS in erster Linie das auditive Verhalten der Kinder evaluiert,
ist es durchaus zu erkléren, dass diese Kinder eine altersgemaRe Punktzahl im Fragebo-
gen hatten.

Die vier Kinder mit einem aufféalligen Ergebnis im Neugeborenen-Horscreening
(siehe Kap. 4.2.4) erzielten im LittlEARS-Fragebogen in 2 Fallen die hochste Punktzahl
35, in einem Fall eine ungeniigende Punktzahl von 26 und im vierten Fall wurde der
LittlEARS-Fragebogen nicht beantwortet.

Bei den Kindern mit der Punktzahl 35, handelt sich einerseits um ein falsch-
positiv, beim zweiten Kind konnte dank eines operativen Eingriffs kurz nach der Geburt
ein regelrechtes Horvermdogen wieder hergestellt werden.

Das Kind mit der ungeniigende Punktzahl 26 leidet an einer allgemeinen Ent-
wicklungsverzdgerung im Rahmen einer Trisomie 21. Arzte gehen durchaus von einem
entwicklungsentsprechenden Hérvermdgen aus.

Im vierten Fall handelt es sich um ein richtig-positiv-Ergebnis, bei welchem kurz
nach der Geburt durch eine erfolgreiche Parazentese und Einlage einer Paukendrainage

ein regelrechtes Horvermaogen rekonstruiert werden konnte.

In der Literatur finden sich verschiedene Studien, in denen der LittIEARS-Ho6r-
fragebogen verwendet wurde [Bruns et al. 2007; Siem et al. 2008; Coninx & Fischbach
2008; Schramm et al. 2009; Coninx et al. 2009; May-Mederake B et al. 2010].

In einem Pilotprojekt wurde die Anwendbarkeit von LittIEARS als Horscreening
im Alter von 12 Monaten gepruft. Die richtig-positiv-Rate betrug mindestens 0,22 %,

aber da noch nicht alle diagnostischen Untersuchungen abgeschlossen sind, kann sie
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durchaus hoher liegen. Die falsch-positiv-Rate liegt nach Stufe 2 bei 1,3 %. Es wurde
festgestellt, dass die Verwendung von LittleEARS bei den Eltern zu einer Sensibilisie-
rung fir die Hérentwicklung flhrt [Coninx & Fischbach 2008].

Die Klinik und Poliklinik fur HNO und Kommunikationsstérungen Mainz fiihrte
in Kooperation mit MED-EL ein Projekt ,,zum prdverbalen Spracherwerb bei frih
implantierten Kindern durch — mit dem Ziel, die prélexikalische Sprachentwicklung bei
frih mit einem Cochlea Implantat (CI) versorgten Kindern mit denen hdérender Kinder
(NH) zu vergleichen.” Zur Registrierung der frihkindlichen Sprachentwicklung wurde

neben anderen Methoden der LittIEARS-HGrfragebogen verwendet [Bruns et al. 2007].

5.3 Schlussfolgerung

Ziel dieser Arbeit war eine Qualitatssicherung fiir das zweistufige universelle
Neugeborenen-Horscreening-Programm der Klinik und Poliklinik fir Hals, Nasen- und
Ohrenkrankheiten, plastische und &sthetische Operationen der Universitat Wirzburg
sowie die Ermittlung der Sensitivitdt und Spezifitdt des Screeninggerdtes MB 11
BERAphon®.

Es konnte anhand der vorliegenden Untersuchung gezeigt werden, dass sich die in
Wiirzburg angewandte Screeningmethode als zuverléssig und effizient erwiesen hat. Sie
erfullt damit die Anforderungen an eine vom G-BA geforderte Screening-Einrichtung
und damit die internationalen Anforderungen (Joint Comittee on Infant Hearing 2007
[JCIH 2007], European Consensus Development Conference on Neonatal Hearing
Screening 1998 [Ptok 1998], Interdisziplindre Konsensuskonferenz Neugeborenen-
Horscreening 2003 [IKKNHS 2003]).
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6. Zusammenfassung

Von August 1997 bis Ende 2011 wurden in einem zweistufigen Neugeborenen-
Horscreening-Modell tiber 16994 Neugeborene mit dem MB 11 BERAphon® (MAICO,
Diagnostic GmbH, Berlin) getestet. Anfangs wurde unter Verwendung des Zeitgang-
BERA das Screening durchgefihrt. Der akustische Reiz wurde im Laufe der Zeit veran-
dert und optimiert. Aktuell wird mit einem breitbandigen akustischen CE-Chirp™ bei

einem Screeningpegel von 35 dB-nHL gearbeitet.

Von April 2008 bis September 2008 wurden im Rahmen dieser Arbeit Neugebo-
rene mit der genannten Methode gescreent. Im Juli 2008 wurde zusétzlich eine Umfrage
unter Eltern durchgefihrt, deren Kinder ca. zwei Jahre zuvor in der Univ.-Frauenklinik
Wirzburg nach Horstérungen untersucht worden waren. Das Ziel dieser Arbeit ist, die
Qualitat des Neugeborenen-Horscreening-Modells zu Uberprifen und somit auch die
Ermittlung der Sensitivitat und Spezifitat des MB 11 BERAphons®.

In dieser Studie werden Ergebnisse von 583 gescreenten Neugeborenen (1166
Ohren) dargestellt. Die mittlere Messzeit betrug 42,5s (SD = + 34,24). Die Messzeiten
lagen zwischen 16 s und 178 s, im Median dauerte eine Messung 28 s.

Die Pass-Rate nach Stufe | betrug 97,69 % und nach Stufe Il, bzw. nach den
Kontrollscreenings 98,95 %. Eine padaudiologische Diagnostik und Therapie fand bei
11 Ohren (8 Kinder) statt. Es wurden somit 0,94% der Ohren richtig-positiv ermittelt.
Die falsch-positiv-Rate betrug 2,41 %. 0,69 % der Kinder gelten als Drop-outs. Insge-
samt wurden 96,31% als richtig-negativ eingeordnet. Eine Spezifitat von 97,57 % wur-

de erreicht.

Im zweiten Teil der Arbeit wurde eine Umfrage unter 500 Elternpaaren durchge-
fahrt. Zur Informationsermittlung wurde ein selbst entworfener Wirzburger Fragebogen
sowie der LittlIEARS-Fragebogen der Firma MED-EL Medical Electronics verwendet.
Der Wiirzburger Fragebogen erwies sich als sehr gut geeignet fiir die Sensitivitatsstudie.
Es wurde eine Rucklaufquote von 71,57 % erreicht. Die durchschnittliche Antwortdauer
war 16,3 Tage. Im Median dauerte eine Antwort 6 Tage. Die aus den Umfrageergebnis-
sen ermittelte Sensitivitat betragt 100 %.
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Die bereits genannten Ziele dieser Arbeit wurden erreicht. Die in Wirzburg an-
gewandte Screeningmethode erwies sich als effizient und Gbertrifft damit die Anforde-

rungen an eine vom G-BA geforderte Screening-Einrichtung.
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Untersuchungsprotokoll fiir Neugeborenenhérscreening (von den Eltern auszufillen)

Persénliche Daten des Kindes: Personliche Daten der Eltern:
Nachname: Nachname/n:

Vorname/n:

Geschlecht: [J méanniich [ weiblich  Vornamer/n:

Geburtsdatum/-zeit:

Geburtsgewicht: Strafle:

errechneter Geburtstermin: PLZ/Wohnort:
Schwangerschaftswoche: Telefon:

B_éstehf bei einem 6de'r'rﬁ'el"lrefan 'Famuianmiféﬁédem eine angeb_oréfie Hérstérung?.

DN&*!’I Hak ::EEIjJa..:b'e.i: .. T nE

ArderHontBeing: LR e s e e

Nur vom Untersucher oder Arzt/Schwester auszufiillen! Ngb.-Nr.:
Weitere Angaben: Apgar-Score: Kopfumfang: pH-Wert:

[ Neugeboreneninfektion (C] Binotal [] Refobacin) und/oder [] Lasix {Furosemid)
[ mit Hérverlust assoziierte Syndrome
[ Hyperbilirubinamie [ Phototherapie

[ kongenitale Infektionen ((] Toxoplasmose [JRoten [JCMV [JLues [JHSV [Jo.4)
[ kraniofaziale Anomalie (Lippen-Kiefer-Gaumenspalte)

[ sonstiges:
Erstes Hérscreening Frauenklinik: / /2009 Untersucher:
Zustand
tief schlafend, keine Bewegung, normale Atmung wach, Augen offen, minimale Bewegungen
leichter Schiaf, Augen geschlossen, wenig Bewegung heliwach, heftige Bewegungen
ddsend, Augen auf und zu, bzw. starke Mimik schreiend
am Schnuller nuckelnd, Schluckauf

BERA-Untersuchung: OPS 1-208.1

Screen D1 |Kommentar: P |K [D2 |Kommentar: P |K |D3 |Kommentar: P |[K

Rechts

Links

Anhang 3: Untersuchungsprotokoll Seite 1 — Horscreening in der Frauenklinik
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Kontrollscreening Frauenklinik: / /2009 Untersucher:

Screen Klick Zustand Noise dB
tief schlafend, keine Bewegung, normale Atmung
leichter Schiaf, Augen geschlossen, wenig Bewegung
ddsend, Augen auf und zu, bzw. starke Mimik

wach, Augen offen, minimale Bewegungen

hellwach, heftige Bewegungen

schreiend

am Schnuller nuckelnd, Schiuckauf

Screen D1 |Kommentar: P K |D2 |Kommentar: P |K {D3 |Kommentar: P K
Rechts i ;
Links i
Startpegel 70 [60 |50 |40 |30 |P (K |70 |60 [50 |40 |30 [P (K |70 |60 |50 |40 [30 (P K
65 |55 45 |35 (25| | |65 |55 |45 |35 |25 i 65 [55 |45 |35
Rechts fo e
Links
Horscreening HNO: / /2009 Untersucher:
Screen Klick Zustand Noise dB
tief schlafend, keine Bewegung, normale Atmung
leichter Schlaf, Augen geschlossen, wenig Bewegung
dosend, Augen auf und 2u, bzw. starke Mimik
wach, Augen offen, minimale Bewegungen
hellwach, heftige Bewegungen
schreiend
am Schnuller nuckelnd, Schluckauf
Screen D1 | Kommentar: P K [D2 [Kommentar: P |K |D3 | Kommentar: P K
Links
Startpegel |70 [60 |50 |40 |30 [P. |K |70 |60 |50 |40 |30 (P K {70 |60 |50 |40 {30 (P |K
65 |55 |45 |35 |25 {1 |65 |55 |45 |35 |25 65 |55 |45 |35 Wk
Rechts vl 3
Links
Ergebnis:
Schwelle in dB 80 70 60 50 40 30 20 OAE: OPS 1-208.8
Rechts
Links

Unterschrift des/der Audiologen/-in:

Anhang 4: Untersuchungsprotokoll Seite 2 —Kontrollscreening in Frauenklinik und Hor-
screening in HNO-Klinik
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Universitatsklinikum Wdurzburg U

Direktor: Univ. Prof. Dr. R. Hagen
Phoniatrie/P4daudiologie

Leitung: Dr. K. Baumbusch
Padaudiologie/Audiologie/Elektrophysiologie
Leitung: Prof. Dr. W, E. Shehata-Dieler

Klinik und Poliklinik fiir Hals-, Nasen- und Ohrenkrankheiten, ((
plastische und dsthetische Operationen

Patientenaufkleber Screening-Nummer:

Sehr geehrte Eltern,
sehr geehrte Frau Kollegin, sehr geehrter Herr Kollege,

bei oben genanntem kleinen Patienten wurde am ein Hortest durchgeflhrt.
Den Befund dieser Untersuchung mdchten wir [hnen hier mitteilen:
Messung:
Rechts: [0 BERA [ oAE
[ auffillig [ auffatlig
[ unauffallig [ unauffillig
Links: [J BERA [0 oAE
[ auffillig [ auffatlig
[ unauffaliig [ unauffillig
Kommentar:

Ein auffélliges Untersuchungsergebnis bedeutet nicht, dass Ihr Kind sicher schlecht
jedoch sind dann weitere Horkontrollen zum Ausschluss einer Horstorung notwendig.
Falle eines auffalligen Befundes bitten wir deshalb um erneute Vorstellung in unserer Klinik.

Mit freundlichen GriiRen

Prof. Dr. med. W. Shehata-Dieler

Oberérztin der Klinik

Leitende Arztin

Padaudiologie, Audiologie und Elektrophysiologie

Klinik und Poliklinik fiir Hals-, Tel. Polikiinik: 0931 201-21704
Nasen- und Ohrenkranke Fax Poliklinik: 0931 201-21394
Josef-Schneider-Str. 11, Haus B2 Tel. Zentrale: 0931 201-0 oder 201-1
97080 Wirzburg www.hno.uni-wuerzburg.de

Anstalt des &ffentlichen Rechts

HNO-Klinik: Diagnostik, konservative und chirurgische Behandlung, Stimm- und Sprachheilkunde, Audiologie mit Horgerédtelberpriifung, Neuro-
Otologie, Allergologie, plastisch-wiederherstellende Chirurgie

Die Klinik ist mit StraRenbahn, Linie 1 und 5 (Richtung Grombihl), Haltestelle Robert-Koch-Str. {Uniklinikum B und C) zu erreichen

hort,
Im

Anhang 5: Mitteilung der Horscreening-Ergebnisse an die Eltern
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Universitédtsklinikum Wirzburg U( ¢

Klinik und Poliklinik fiir Hals-, Nasen- und Ohrenkrankheiten, \’)/
plastische und dsthetische Operationen
Direktor: Univ.-Prof. Dr. R. Hagen

Phoniatrie/Pddaudiologie
Leitung: Dr. K. Baumbusch
Audiologie/Pddaudiologie/Elektrophysiologie

. PD Dr. -Diel
-Klini - ider-Str
Anmeldung nur nach Vereinbarung!
Bitte hei Antwort angeben: Phoniatrie und Padaudiologie
Ihre Nachricht vom: Unser Zeichen: wa Tel.: 0931 201 21372 Wiirzburg, 28.08.2008
Ihr Zeichen: Fax: 0931 201 21301

Pforte: 0931 201 20351
Sehr geehrte Eltern,

in Deutschland werden unter 1000 Neugeborenen ein bis zwei Kinder mit einer Hérminderung
geboren, so dass Horstdrungen die héufigste angeborene Sinnesbehinderung sind. Seit August
1997 fiihren wir ein universelles Neugeborenen-Horscreening-Programm an der Universitatsklinik
Wiirzburg durch. Die Untersuchung wird mit dem sog. BERAphon durchgefiihrt. Dieses Gerat
sendet akustische Signale durch einen Lautsprecher, misst das von Hormerv und Hirnstamm
erzeugte EEG und wertet es automatisch aus. Diese Methode stellt unserer Erfahrung nach ein
zuverldssiges Messverfahren dar.

Bis Juni 2008 haben wir bereits mehr als 12.000 Neugeborene gemessen und konnten durch
diese Frilhuntersuchung erfolgreich Hérminderungen in den ersten Lebenstagen ausschliefen und
bei erkannter Horminderung die geeigneten FolgemaRnahmen durchfilhren. Eine solche friihe
Diagnostik ermdglicht die rasche Einleitung einer geeigneten Therapie fiir schwerhdrig oder taub
Geborene, so dass bei rechtzeitig erkannter und versorgter Horstérung ein Kind optimal héren
kann und infolge dessen auch gut sprechen lemt. Das Horen und Sprechen hat einen grofien
Einfiuss auf die emotionale, schulische und spéter auch auf die berufliiche Entwicklung des Kindes.

Da in Deutschland ein Neugeborenen-Hértest noch nicht zu einer verpflichtenden

Vorsorgeuntersuchung zihit, werden oft Horminderungen erst bei Kindergarteneintritt erkannt. Um

dem entgegenzuwirken hat die .Deutsche Kinderhife — die Stimme fiir Kinder® am

8. November 2007 das Neugeborenen-Horscreening als wichtige Préventionsmafnahme im

Deutschen Bundestag vorgestellt mit dem Ziel, es als flachendeckende und verpflichtende
- Vorsorgemalnahme einzufiihren.

Bei Ihrem Kind wurde in der Univ.-Frauenklink Wiirzburg ein Horscreening durchgefiihrt. Wir
méchten uns nun Uber den aktuellen Stand der Entwicklung thres Kindes informieren und auch
riickblickend die damaligen Ergebnisse des Horscreenings mit dem jetzigen Hor- und allgemeinen
Entwicklungszustand Inres Kindes vergleichen, um damit eine Qualitétssicherung zu erzielen.

Aus diesem Grund bitten wir Sie, die anbei liegenden Formulare auszufilllen und sie uns
baldméglichst im beigelegten Riicksendeumschlag zurlick zu schicken.

Klinik und Poliklinik fur Hals-, Tel. Poliklinik: 0931 201-21704
Nasen- und Ohrenkrankheiten, Fax Poliklinik: 0931 201-21384
plastische und asthetische Operationen  Tel. Zentrale: 0931 201-0 oder 201-1
Josef-Schneider-Strafie 11,-Haus B 2 www.hno.uni-wuerzburg.de

97080 Warzburg

HNO-Klinik: Diagnostik, konservative und chirurgische Behandiung, Stimm- und Sprachheilkunde, Audiologie mit Horgerateuberpriifung,
Neuroolologie, Allergologie, plastisch-wiederherstellende Chirurgie

Die Klinik ist mit der StraBenbahn, Linie 1 und 5 {Richtung Grombihi), Haitestelle Robert-Koch-Strae (Uniklinikum B und C), zu erreichen.

Anhang 6: Anschreiben an die Eltern Seite 1
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Klinik und Poliklinik fiir Hals-, Nasen- und Ohrenkranke ‘
Direktor: Univ. Prof. Dr. R. Hagen U (
Direktion \’_l/

28.08.2008

2/2

Wir danken Ihnen bereits im Voraus fiir lhre Unterstiitzung bei unserer Aufgabe, Horstérungen
mdglichst friih zu erkennen.

Mit freundlichen GriiRen

Priv. Doz. Dr. med. W. Shehata-Dieler PD Dr.-Ing. M. Cebulla
Oberérztin der Klinik Elektrophysiologie, Audiologie
Leitende Arztin Technischer Leiter

spezielle Pddaudiologie,
Audiologie und Elektrophysiologie

Anhang 7: Anschreiben an die Eltern Seite 2
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Universitéatsklinikum Wuirzburg U‘(

Klinik und Poliklinik fiir Hals-, Nasen- und Ohrenkrankheiten, \’l/
plastische und dsthetische Operationen

Direktor: Univ.-Prof. Dr. R. Hagen
Phoniatrie/Padaudiologie

Leitung: Dr. K. Baumbusch
Audiologie/Padaudiologie/Elektrophysiologie
Leitung: PD Dr. Shehata-Dieler

iv,-HNQ-Klini IS -Str. 11, 97080 Wiirzburg

Anmeldung nur nach Vereinbarung!

Bitte bei Antwort angeben: Phoniatrie und Padaudiologie
Ihre Nachricht vom: Unser Zeichen: wa Tel.: 0931 201 21372 Wirzburg, 17.10.2008
Ihr Zeichen: Fax: 0931 201 21301

Plorte: 0931 201 20351
Sehr geehrte Eltern,

vor einigen Wochen wurden Sie von uns angeschrieben mit der Bitte um eine Riickantwort Uber den
aktuellen Hér- und allgemeinen Entwicklungszustand lhres Kindes. Dazu haben Sie von uns zwei
Fragebdgen erhalten.

In Deutschland werden unter 1000 Neugeborenen ein bis zwei Kinder mit einer Hérminderung geboren, so
dass Horstorungen die haufigste angeborene Sinnesbehinderung sind. Nach Ergebnissen des Deutschen
Zentralregisters fUr kindliche Horstorungen (DZH) haben 36% aller bleibenden Hérstérungen eine
genetische Ursache, 18% sind vermutlich erworben und bei 46% bleibt die Ursache ungewiss.

Da Hérminderungen auch im Laufe der Entwicklung eines Kindes auftreten kdnnen, machten wir uns Uber
den aktuellen Stand der Entwicklung lhres Kindes informieren und auch riickblickend die damaligen
Ergebnisse des Horscreenings mit dem jetzigen Hér- und allgemeinen Entwicklungszustand Ihres Kindes
vergleichen.

Mit diesem Vergleich kdnnen wir fir unser Neugeborenen-Horscreening-Programm an der Universitétsklinik
Wiirzburg eine Qualitétssicherung erzielen.

Aus diesem Grund bitten wir Sie, die zuvor erhaltenen Formulare auszufiillen und sie uns baldmdglichst
zuriick zu schicken. Sie kénnen Ihre Antwort gern unfrankiert versenden.

Wir danken Ihnen bereits im Voraus fiir Ihre Unterstiitzung bei unserer Aufgabe, Hérstorungen mdglichst
friih zu erkennen.

Mit freundlichen Grilen

Priv. Doz. Dr. med. W. Shehata-Dieler PD Dr.-Ing. M. Cebulla
Oberérztin der Klinik Elektrophysiologie, Audiologie
Leitende Arztin Technischer Leiter

spezielle Padaudiologie,
Audiologie und Elektrophysiologie

Klinik und Poliklinik fdr Hals-, Tel. Poliklinik: 0931 201-21704
Nasen- und Ohrenkrankheiten, Fax Poliklinik: 0931 201-21394
plastische und &sthetische Operationen Tel. Zentrale: 0931 201-0 oder 201-1
Josef-Schneider-Stralie 11,-Haus B 2 www.hno.uni-wuerzburg.de

97080 Wirzburg

HNO-Klinik: Diagnostik, konservative und chirurgische Behandlung, Stimm- und Sprachheilkunde, Audiclogie mit Horgeratelberprifung,
Neurootologle, Allergologie, plastisch-wiederherstellende Chirurgie

Die Klinik ist mit der Straenbahn, Linie 1 und 5 (Richtung Grombdhl), Haltestelle Robert-Koch-Stralte (Uniklinikum B und C), zu erreichen.

Anhang 8: Infobrief (Erinnerungsschreiben) an die Eltern
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Sehr geehrte Eltern,

bei Ihrer Tochter/lhrem Sohn , geb. am

wurde in der Universitats-Frauenklinik Wiirzburg ein Hoérscreening mit dem BERAphon®
durchgefiihrt.

Wir méchten uns nun ber den aktuellen Stand der Entwicklung lhres Kindes informieren
und bitten Sie daher um eine kurze Riickmeldung mittels dieses Formulars.

Wir danken lhnen bereits im Voraus fiir Ihre Unterstiitzung bei unserer Aufgabe, Horstorun-
gen mdglichst friihzeitig zu erkennen.

Allgemeine Entwicklung
Lag ihr Kind nach der Geburt in der Kinderklinik? [ Nein [ Ja, Grund:

Wie ist die allgemeine Entwicklung Ihres Kindes [Jnormal [ verzdgert?

Falls verzigert ist, bitten wir um kurze Schilderung der Stérung/Problematik:

Leidet ihr Kind an Asthma bronchiale? [] Nein Ja

Leidet ihr Kind an Allergien? [J Nein [ Ja, und zwar:

Sprachentwicklun
Ist die Sprachentwicklung Ihres Kindes [] altersgerecht [ verzégert?

Falls sie verzogert ist, bitten wir um eine kurze Beschreibung:

Horminderung

Gibt es in Ihrer Familie Personen, die seit Kindheit an einer Hérminderung leiden, die nicht
auf einer Mittelohrentziindung zurlickzufiihren ist?

[ Nein [ Ja, und zwar:

Waren Sie mit lhrem Kind nach der Geburt beim HNO-Arzt oder beim Kinderarzt aufgrund
eines Verdachts bzw. der Diagnose einer Horstérung?

{1 Nein [ Ja, und zwar:

- bitte wenden -

Anhang 9 Wirzburger Fragebogen an die Eltern Seite 1
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Leidet Ihr Kind aktuell an einer Hérminderung?
[J Nein [ Ja, und zwar:

Wann ist sie aufgefallen?

Falls eine Horminderung vorhanden ist, ist diese [ zeitweise oder [] stindig?
Bitte kreuzen Sie bei einer stindigen Hérminderung die zutreffenden Angaben an:
Hoérminderung einseitig ] am rechtem Mittelonr ] am rechten Innenohr
Hérminderung einseitig [J am linken Mittelohr [J am linken Innenohr
Hérminderung beidseitig  [] am Mittelohr ] am Innenohr

(Beispiele fiir permanente Mittelohrhdrminderungen: Trommelfellperforation, chronische Mittelohrentziindungen
Beispiele fiir eine Innenohrhérminderung: vererbte Innenohrschwerhérigkeit, Larmschwerhdrigkeit, Tumore)

Wann wurde bei Inrem Kind zuletzt ein Hortest durchgefiihrt?

Falls bekannt, bitten wir um Mitteilung des Ergebnisses.

Anhang 10 Wirzburger Fragebogen an die Eltern Seite 2
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