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Begriffe und Definition

Die auditorische Synaptopathie/Neuro-
pathie ist eine Untergruppe der sensori-
neuralen Schwerhorigkeit, die das Sprach-
verstehen stark einschrankt, wobei das
Tonschwellengeh6r von Patient zu Pati-
ent sehr variiert. Die Horstérung fithrt
trotz zumindest initial erhaltener kochle-
arer Verstarkung zu pathologischen Ver-
anderungen bzw. zum Verlust der frii-
hen akustisch evozierten Potenziale (FA-
EP). Die klinische Bandbreite der audi-
torischen Synaptopathie/Neuropathie
reicht von Stérungen der zeitlichen Ver-
arbeitung (daher auch der Begriff ,,audi-
tory dys-synchrony“ [3a], der die gestor-
te Synchronisation der Spiralganglienneu-
rone hervorhebt), bis hin zum kompletten
Block der Kodierung bzw. Erregungslei-
tung. Die auditorische Synaptopathie/
Neuropathie kann Teil einer generalisier-
ten Neuropathie sein [41]. In den letzten
Jahren wurden aber auch isolierte St6-
rungen der inneren Haarzellen bzw. ihrer
Synapsen als moglicher Ort der Patholo-

' Diagnosekriterien: nachweisbare otoakus-
tische Emissionen (OAE) und/oder kochledre
Mikrophonpotenziale bei Pegeln <80 dB HL
(CM); Schwelle der friihen akustisch evozierten
Potenziale (FAEP) schlechter als 80 dB HL mit
schlechter Reproduzierbarkeit der Kurven.
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Diagnostik und Therapie
der auditorischen
Synaptopathie/Neuropathie

gie vermutet (perisynaptische Audiopa-
thie [21]).

Da die klinisch-audiologische Diffe-
renzierung der exakten Lokalisation der
Storung derzeit nicht moglich ist, er-
scheint der iibergreifende Begriff audi-
torische Synaptopathie/Neuropathie hilf-
reich. Die auditorische Synaptopathie/
Neuropathie kann als auditorische Verar-
beitungsstorung betrachtet werden, soll-
te aber von zentralen auditorischen Ver-
arbeitungs- und Wahrnehmungsstérun-
gen (AVWS) abgegrenzt werden, die ei-
ne normale periphere Horfunktion vor-
aussetzen.

Atiologie und Pathophysiologie

Ursdchlich sind der Verlust oder die
Funktionsstorungen der inneren Haar-
zellen (IHZ) und ihrer Synapsen (St6-
rung der synaptischen Schallkodierung:
auditorische Synaptopathie) oder der Spi-
ralganglienneurone (SGN: auditorische
Neuropathie). Pathophysiologisch ldsst
sich die audiologische Befundkonstellati-
on durch eine gestorte oder aufgehobene
Synchronisation der Erregung der Spiral-
ganglienneurone verstehen.

Im Tiermodell wurden die objektiv-
audiologischen Konsequenzen selektiver
Defekte dieser Elemente im Detail un-

tersucht. Dabei wurden Schwerhérig-
keiten/Taubheit aufgrund synaptischer
Stérungen der IHZ (Synaptopathie [30, 5,
10, 18, 35a]), Storungen der Erregungslei-
tung in SGN (Neuropathie: z. B. [47, 48,
28, 20]) sowie des kombinierten Verlusts
von IHZ und SGN [9] nachgewiesen und
charakterisiert. In allen diesen Fallen war,
funktionell und/oder strukturell bedingt,
die Zahl der synchron durch Schall akti-
vierten SGN und Hirnstammneurone re-
duziert und das ,,compound action poten-
tial“ (CAP) bzw. die FAEP pathologisch
oder fehlend.

Nach gingiger Vorstellung wird das
CAP, das auch als 1. Peak der FAEP abge-
bildet wird, im peripheren Anteil des Hor-
nervs generiert, wihrend die 2. Kompo-
nente der FAEP im hirnstammnahen Teil
des Hornervs oder im Nucleus cochlearis
generiert wird. Eine gestorte zeitliche Pra-
zision der synaptischen Schallkodierung
bzw. Erregungsleitung im einzelnen Neu-
ron kann aus den gestorten Populations-
antworten (CAP, FAEP) nur indirekt an-
geommen werden. In der Tat ist es mog-
lich, dass die Funktion einzelner ,,Infor-
mationskanile“ zum ZNS (IHZ, SGN) er-
halten bleiben und durch die divergieren-
de Innervation vieler Hirnstammneurone
durch ein SGN auch eine ,,zentrale Kom-
pensation® auftritt (z. B. [18]). Dies konnte
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Auditorische Synaptopathie:

+gestorte synaptische Transmission der inneren Haarzellen

*humane Erkrankung:

genetisch: autosomal rezessive Schwerhérigkeit DFNB9 (Otoferlin-Defekt)

erworben: angenommen Larmtrauma, Carboplatin-Ototoxizitat

Auditorische Neuropathie:

*gestorte AP-Initiierung bzw. Fortleitung
*humane Erkrankung:

erworben: z.B. diabetische Polyneuropathie

N

genetisch: z.B. hereditare motorische und sensorische Neuropathien

Abb. 1 A Mechanismen der auditorischen Synaptopathie/Neuropathie. Schematische Darstellung
der Schddigungsorte der Synaptopathie: IHZ und ihre Béandersynapse (VergréSerungsfigur : aktive
Zone der IHZ mit einem synaptischem Band, welches synaptische Vesikel tragt; rot prasynaptische
CaZ*-Kanile und postsynaptische Glutamatrezeptoren)

die residualen Horleistungen und besser
erhaltenen spiten akustisch evozierten
Potenziale bei auditorischer Synaptopa-
thie/Neuropathie erkldren.

Die Distorsionsprodukte otoakus-
tischer Emissionen (wenn getestet) als
Zeichen einer normalen Verstarkerfunk-
tion der dufleren Haarzellen (AHZ) wa-
ren jedoch nachweisbar (Ubersicht bei
[43]). Die FAEP-Defizite reichen von dis-
kreten Latenzverzogerungen und patho-
logischer Adaptation [20], {iber den Ver-
lust der Hirnstammpotenziale [28] bis
hin zum Verlust des CAP [30, 10]. Durch
direkte elektrische Reizung des Spiral-
ganglions konnten FAEP im Mausmodell
fir die humane auditorische Synaptopa-
thie DFNBg evoziert werden [35a]. Dies
deckt sich mit klinischen Erfahrungen
einer erfolgreichen Cochlea-Implantat-
Versorgung bei auditorischer Synapto-
pathie/Neuropathie [21, 34, 25, 15, 16, 35].
Diagnostisch ldsst sich dies beim Men-
schen durch den subjektiven Promonto-
riumtest (bei Erwachsenen) und die Ab-
leitung elektrisch evozierter FAEP erfas-
sen. Gegebenenfalls ist dabei die Platzie-
rung der Reizelektrode auch intrakoch-
ledr erforderlich, um eine ausreichende
Reizausbreitung auf den Hoérnerven zu
erzielen [21].

Die humane auditorische Synaptopa-
thie/Neuropathie tritt sowohl hereditér
als auch erworben auf. Hereditdre For-
men beinhalten die autosomal-rezessive,
pralinguale Schwerhorigkeit DFNBg [45a,
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26a, 26D, 44a, 44b], eine autosomal-do-
minante Variante ohne generelle neuro-
logische Symptome [42], hereditare mo-
torische und sensorische Neuropathien
(HMSN [36]) sowie syndromale Erkran-
kungen. Dabei stehen primére Defekte der
Synapse innerer Haarzellen (DFNBg) pri-
miren Stérungen der Spiralganglienneu-
rone (HMSN, Demyelinisierung und/oder
Axonverlust) gegeniiber (8 Abb. 1), die
jeweils die Verstarkungsfunktion duf3erer
Haarzellen zumindest initial intakt belas-
sen. Im Verlauf konnen jedoch Misch-
formen entstehen (z. B. sekundarer Ver-
lust von Spiralganglienneuronen bei syn-
aptischem Defekt) und sich eine globale
kochledre Dysfunktion entwickeln (Ver-
lust der otoakustischen Emissionen).
Erworbene auditorische Synaptopa-
thien/Neuropathien treten insbesonde-
re bei intensivpflichtigen Frithgebore-
nen (kausal v. a. Hyperbilirubindmie und
Hypoxie), aber auch im Rahmen metabo-
lischer Polyneuropathien (z. B. bei Dia-
betes [8] und Hypothyreose [17]) auf. In
einer histopathologischen Analyse wur-
den bei Frithgeborenen mit patholo-
gischem FAEP-Screening Flle mit isolier-
tem IHZ- (3 von 12 Fillen) sowie kombi-
niertem IHZ- und AHZ-Verlust (2 von 12)
bei jeweils normaler Zahl der SGN nach-
gewiesen [1]. Diese tiberraschende Beob-
achtung spricht dafiir, dass dem Verlust
von IHZ bei Horstérungen von Friihge-
borenen eine wichtige pathogenetische
Bedeutung zukommen kann. In einer an-

deren Studie wurde ein Verlust von SGN
beschrieben [18a].

Risikofaktoren fiir das
Auftreten einer auditorischen
Synaptopathie/Neuropathie

== Hyperbilirubinimie,

== Anoxie/Hypoxie/protrahierte Be-
atmungspflichtigkeit,

== extreme Unreife (Geburt vor der
28. Schwangerschaftswoche),

== demyelinisierende und axonale
Neuropathien,

== genetische Faktoren.

Klinisch-audiologisches
Erscheinungsbild

Das klinische Erscheinungsbild der au-
ditorischen Synaptopathie/auditorischen
Neuropathie féllt durch objektiv nach-
weisbare sowie subjektive pathologische
Veranderungen des Horvermogens auf.

Objektive Kriterien

== Pathologische/fehlende FAEP bei
Nachweis von OAE und/oder CM,

== nicht oder mit stark erhohter Schwel-
le nachweisbare Stapediusreflexe,

== fehlende kontralaterale akustische
Suppression der OAE.

Subjektive Kriterien

== Tonschwellenaudiogramm: unter-
schiedlich ausgeprégter Horverlust
fiir Tone (von geringgradiger Schwer-
horigkeit bis Taubheit), haufig fluktu-
ierendes Horvermogen,

== im Vergleich zum Tonaudiogramm
zu schlechtes Sprachverstindnis, ins-
besondere im Storgerdusch,

== schlechte Performance bei psycho-
physischen Tests der zeitlichen Hor-
verarbeitung,

== wenig Nutzen von der Horgeritever-
sorgung.

Schatzungen der Pravalenz

Die Prdvalenz der Erkrankung in den
kindlichen und adulten Schwerhdrigen-
populationen ist noch recht unklar. Eine
australische Studie stellte eine Privalenz
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der auditorischen Synaptopathie/Neuro-
pathie von ~11% bei schwerhérigen Kin-
dern fest [32]. In gutem Einklang damit
beschreiben Foerst et al. [11] eine Priva-
lenz von etwa 8% bei hochgradig schwer-
hérigen Kindern in Deutschland. Ande-
re Autoren haben deutlich geringere Pri-
valenzen ermittelt [23]. Gegebenenfalls
liegen diesen Privalenzangaben unter-
schiedliche Patientenkollektive zugrun-
de, insbesondere im Hinblick auf das Aus-
maf3 des festgestellten Horverlusts sowie
der begleitenden Risikofaktoren.

Der von mehreren Autoren im Verlauf
festgestellte sekunddre Verlust der OAE
stellt ein grofles Problem fiir die Identi-
fizierung einer sensorineuralen Schwer-
horigkeit als auditorische Synaptopathie/
Neuropathie dar [41, 39, 34]. Daher ver-
spricht eine frithzeitige Diagnose (etwa
im Anschluss an ein kombiniertes OAE-
FAEP-Screening) Informationen iiber die
wirkliche Privalenz zumindest im Kin-
desalter. Dabei ist jedoch eine Abgren-
zung von insbesondere bei Frithgebore-
nen hiufig noch vorliegenden Reifungs-
verzogerungen der Horbahn vorzuneh-
men. Genetische Untersuchungen zum
Nachweis ursdchlicher Gendefekte bie-
ten in ausgewihlten Patientenpopulati-
onen einen weiteren Ansatz. Die Mutati-
on Q829X des OTOF-Gens ist die dritt-
hiaufigste fiir pralinguale, hochgradige
Schwerhorigkeit verantwortliche Mutati-
on [26a].

Fiir erwachsene Schwerhdrige existie-
ren bislang keine Angaben. Die Bedeu-
tung synaptopathischer und/ oder neu-
ropathischer Pathomechanismen bei
hiufigen Formen der sensorineuralen
Schwerhérigkeit mit sicher vorliegendem
Verstirkerdefekt, z. B. der altersbeglei-
tenden Horstérung oder der Larmschwer-
horigkeit, ist derzeit noch nicht sicher zu
beurteilen. Im Tiermodell wurden Verin-
derungen von Haarzellsynapsen und SGN
nach Lirmtrauma nachgewiesen [13]. Die-
se konnten im Zusammenhang mit einer
exzitotoxischen Schadigung der SGN ste-
hen [31]. Fiir humane Schwerhdérige ist
mindestens die sekundire Degeneration
der SGN infolge sensorischer Defekte ein
bekanntes und auch fiir die Cochlea-Im-
plantat-Versorgung relevantes klinisches
Problem. Ein Verlust von Dendriten der
SGN wurde im Zusammenhang mit der
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Diagnostik und Therapie der auditorischen

Synaptopathie/Neuropathie

Zusammenfassung

Die audiologische Konstellation von patholo-
gischen friihen akustisch evozierten Potenzi-
alen (fehlend, erhohte Schwelle und gestor-
te Kurvenform) trotz nachweisbarer otoakus-
tischer Emissionen geht haufig mit einer von
schlechtem Sprachverstéandnis gepragten
Schwerhdrigkeit bzw. mit Taubheit einher.
Diese als auditorische Neuropathie erstbe-
schriebene, heterogene Erkrankungsgruppe
beinhaltet peripher-auditorische Stérungen
der synaptischen Schallkodierung durch in-

nere Haarzellen (Synaptopathie) und/oder
der Erregungsbildung und -weiterleitung im
Hornerv (Neuropathie). Dieses Konsensuspa-
pier gibt aktuelle Hintergrundinformationen
sowie Empfehlungen zur Diagnostik und The-
rapie im deutschsprachigen Raum. Es nimmt
dabei Bezug auf aktuelle internationale State-
ments.

Schliisselworter
Synaptopathie - Neuropathie - Taubheit -
Sprachverstandnis

Diagnosis and therapy of auditory synaptopathy/neuropathy

Abstract

Pathological auditory brainstem responses
(lack of responses, elevated thresholds and
perturbed waveforms) in combination with
present otoacoustic emissions are typical au-
diometric findings in patients with a hearing
impairment that particularly affects speech
comprehension or complete deafness. This
heterogenous group of disorders first de-
scribed as “auditory neuropathy”includes
dysfunction of peripheral synaptic coding of
sound by inner hair cells (synaptopathy) and/
or of the generation and propagation of ac-

tion potentials in the auditory nerve (neurop-
athy). This joint statement provides prevail-
ing background information as well as rec-
ommendations on diagnosis and treatment.
The statement focuses on the handling in the
german language area but also refers to cur-
rent international statements.

Keywords
Synaptopathy - Neuropathy - Deafness -
Speech recognition
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Tab. 1

pathie/Neuropathie

(1 kHz Sondenton)
Stapediusreflexe

Klick-Schwellen-FAEP
(Sog und Druck, Einsteckhorer)

Reflexaudiometrie

Weiterfiithrende Diagnostik

ggf. E-BERA)

Kontralaterale Suppression der DPOAE/TEOAE
Mittlere/spate AEP

Psychoakustik

Vestibularisfunktion

Ggf. Uberpriifung der Horgeréteversorgung
Ergdanzende Diagnostik
Hochauflosendes Felsenbein-CT
Neurologische Untersuchung
Ophtalmologische Untersuchung
Humangenetische Untersuchung

Stapediusreflexe

Klick-Schwellen-FAEP
(Sog und Druck, Einsteckhorer)

Verhaltensaudiometrie:
Ablenkreaktionen/Spielaudio-
metrie/Sprachaudiometrie,
auch im Storgerdusch

Verdachtsdiagnose: auditorische Synaptopathie/Neuropathie

Untersuchung der Sprache, rezeptiv und produktiv

Bildgebung: kranielles und Felsenbein-MRT (Nachweis neuronaler Strukturen insbesondere des
Hornervs sowie morphologisch fassbarer Schaden entlang der Horbahn)

Positronenemissionstomographie (wenn verfiigbar)
Cl: Cochlea-Implantat, AEP: akustisch evozierte Potenziale.

Altersabhéngige 2-Stufen-Diagnostik bei Verdacht auf auditorische Synapto-

Neugeborene Kinder bis 6 Jahre Kinder >6 Jahre, Erwachsene
Basisdiagnostik

DPOAE/TEOAE DPOAE/TEOAE DPOAE/TEOAE
Tympanometrie Tympanometrie Tympanometrie

Stapediusreflexe

Klick-Schwellen-FAEP
(Sog und Druck, Einsteckhorer)

Reinton- und Sprachaudio-
metrie, auch im Storgerausch

Elektrokochleographie (subjektiver Promontoriumtest vor Cl, bei dlteren Kinder/Erwachsenen,

Larmschwerhorigkeit auch beim Men-
schen mehrfach beschrieben [40a, 40b,
33a].

Diagnostik

Im Folgenden wird das empfohlene dia-
gnostische Vorgehen nach Altersgruppen
getrennt und in 2 Stufen gegliedert dar-
gestellt. Dabei fiihrt die 1. Stufe zur Ver-
dachtsdiagnose der auditorischen Synap-
topathie/Neuropathie, die dann durch die
weitere Diagnostik gesichert und gege-
benfalls differenziert wird (8 Tab. 1).

Basisdiagnostik

Die Verdachtsdiagnose einer audito-
rischen Synaptopathie/Neuropathie wird
gestellt, wenn die FAEP trotz vorhande-
ner OAE nicht oder erst bei hohen Pegeln
(80 dB HL) nachweisbar sind. Zur Reduk-
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tion von Artefakten der Wandler werden
Einsteckhorer und zum Ausschluss einer
Fehlinterpretation von Artefakten als FA-
EP sowohl Druck- als auch Sogreizung
[3] empfohlen. Dabei sollten die klickevo-
zierten FAEP auch bei unterschiedlichen
Reizraten untersucht werden. Bei Friih-
geborenen sollte ein auf eine auditorische
Synaptopathie/Neuropathie hinweisendes
Ergebnis 2-3 Monate spéter iiberpriift
werden. Wegen der Moglichkeit einer
Horbahnreifungsverzogerung [14] sollte
im 1. Lebensjahr ein auf eine auditorische
Synaptopathie/Neuropathie hinweisendes
Ergebnis 2-3 und 5-6 Monate spiter iiber-
priift werden.

Das Fehlen des Stapediusreflexes oder
eine stark erhohte Reflexschwelle stiitzt
die Verdachtsdiagnose der auditorischen
Synaptopathie/Neuropathie [4]. Wann
immer durchfiihrbar, ist die subjektive
Audiometrie unerlasslich, um die Klinik

der Horstorung abzuschitzen. Die Erfah-
rung zeigt, dass das Sprachverstédndnis im
Vergleich zum Tonschwellengehor iiber-
proportional stark beeintréchtigt ist. Dies
gilt insbesondere im Storgerdusch, sodass
sobald vom Entwicklungsalter her mog-
lich die Durchfiihrung einer Sprachaudio-
metrie (Mainzer, Géttinger, Oldenburger
Kinder-Reimtest (OLKI)) bzw. Oldenbur-
ger Satztest (OLSA und OLKISA) emp-
fohlen wird.

Weiterfiihrende Diagnostik

Die Elektrokochleographie ist die zentra-
le Untersuchung bei der weiterfithrenden
Diagnostik [21, 33]. Der Nachweis von Mi-
krophonpotenzialen bei niedrigen Reiz-
pegeln (kleiner als 8o dB) und ggf. des
Summationspotenzials weist auf ei-
ne funktionierende mechanoelektrische
Transduktion der dufleren bzw. der inne-
ren Haarzellen hin, auch wenn der Nach-
weis der intakten kochledren Verstirkung
hiermit nicht erbracht wird. Da der pri-
mér synaptische bzw. neuropathische
Schaden sekundiar mit einer Storung der
vorgeordneten Innenohrfunktion ein-
hergehen kann, wird der im Vergleich zu
den OAE auch bei gréfieren sensorischen
Horverlusten noch mogliche Nachweis
von Mikrophonpotenzialen als ausrei-
chender Hinweis fiir verbliebene Haar-
zellen akzeptiert. In der Tat wurden in
Langzeitbeobachtungen der Verlust pri-
mir vorhandener OAE bei der audito-
rischen Synaptopathie/Neuropathie be-
schrieben [41, 39, 34].

Die Messung des Summenaktions-
potenzials (,compound action potenti-
al, CAP) stellt eine im Vergleich zu den
FAEP sensitivere Methode zum Nachweis
der schallevozierten, synchronen Aktivi-
tat der SGN dar. Ob die Amplitude und
Latenz des CAP zur Differenzierung von
Synaptopathie und Neuropathie beitragen
kann, muss zunéchst im Tierexperiment
und ggf. an eindeutig definierten Patien-
tengruppen (z. B. DENBg vs. HSMN) ge-
klart werden. Erste Untersuchungen zei-
gen, dass der Nachweis eines CAP eine
Synaptopathie nicht ausschlief3t [18]. Der
Verlust der kontralateralen akustischen
Suppression der OAE wurde als weiteres
Merkmal der auditorischen Neuropathie
beschrieben [2]. Eine iiber eine bestiti-



gende Aussage hinausgehende diagnosti-
sche Wertigkeit muss jedoch noch néher
untersucht werden.

Mittlere und spéte akustisch evozierte
Potenziale (MAEP, SAEP) sowie psycho-
akustische Untersuchungen dienen als
weitere Ansitze, die Wahrnehmung akus-
tischer Reize durch die Betroffenen zu
studieren. Haufig lasst sich in den kor-
tikal evozierten Potenzialen die subjek-
tiv angegebene Schwelle reproduzieren,
obwohl die FAEP nicht oder nur bei ho-
heren Pegeln nachweisbar sind. Die im
Vergleich zum Sprachverstehen und FA-
EP gut erhaltenen SAEP und ,,mismatch
negativity“ [19, 26] konnte dahingehend
interpretiert werden, dass die Generie-
rung von SAEP einer geringeren Synchro-
nisation bedarf als die der FAEP [14].

Psychoakustische Untersuchungen
an Neuropathiepatienten konnen eine
praferenzielle Stérung der Verarbeitung
zeitlicher Eigenschaften des Schallreizes
nachweisen, wihrend die Erkennung
von Intensitdtsunterschieden nicht beein-
trichtigt erscheint [46]. Uber das Vorlie-
gen vestibuldrer Defizite bei der audito-
rischen Synaptopathie/Neuropathie be-
stehen in der Literatur widerspriichliche
Angaben [12, 37, 45, 38]. Aufgrund dieser
Hinweise und um diesen Aspekt sicherer
abschétzen zu kénnen, sollte die vestibu-
lare Funktion getestet werden.

Unerldsslich ist die bildgebende Dia-
gnostik zur Erfassung von Fehlbildungen,
des Fehlens oder der Schiadigung des
Hérnervs sowie morphologischer Ande-
rungen der aufsteigenden Horbahn. Bei
Fehlen des Hornervs ist die Versorgung
mit einem Cochlea-Implantat nicht még-
lich und daher die Versorgung mit einem
auditorischen Hirnstammimplantat zu
diskutieren [7].

Erganzende Diagnostik

Die erganzende Diagnostik bemiiht sich,
syndromale Erkrankungen bzw. generali-
sierte neurologische Erkrankungen auf-
zuspiiren, bekannte Mutationen (DNFBg,
HMSN) aufzudecken und bildmorpho-
logische Hinweise fiir funktionelle und
strukturelle Verdnderungen im Bereich
der Horbahn zu erhalten. Von Bedeu-
tung im Hinblick auf die Therapie und
Rehabilitation der Patienten (insbeson-

Tab.2 Follow-up und Rehabilitation

Neugeborene

- Probatorische Horgerate-
versorgung bei erhohter
subjektiver Horschwelle

« Kontrolluntersuchung
(FAEP, OAE, subjektiv),
nach 8-12 Wochen
(ggf. mehrfach)

« Engmaschige Kontrolle der
Hérreaktionen und der OAE
- Padagogische Friinforde-
rung

Kinder bis 6 Jahre

+ Horgerateversorgung, wenn
subjektive Horschwelle
(Ablenkreaktion/Spielaudio-
metrie) besser als 80 dB (HL)

+ Enge Kontrolle von Sprachent-
wicklung/Sprachverstandnis

+ Cochlea-Implantat-Versorgung,
wenn subjektive Horschwelle
schlechter als 80 dB (HL) bzw.
kein Fortschritt der Sprachent-
wicklung unter Hérgerdten

Kinder >6 Jahre, Erwachsene
+ Horgerdteversorgung

« Cochlea-Implantat-Versor-
gung, wenn bilateral betroffen
und ausbleibender Erfolg der
Horgerateversorgung

+ Hor-Sprach-Therapie
(zumindest fiir schulpflichtige
Kinder)

- Hor-Sprach-Therapie

dere von Kindern) ist auch die Diagnos-
tik der Hor-, Sprach- und Kommuni-
kationsentwicklung durch Logopéden/
Logopddinnen, Horgeschiadigtenpéda-
gogen/-piadagoginnen, ggf. unter Hin-
zuziehen einer begleitenden kinderneu-
rologischen und entwicklungspsycholo-
gischen Diagnostik.

Beratung, rehabilitative
Versorgung und Follow-up

Ziel ist es, Betroffene bzw. ihre Familien
nach Diagnosestellung ausfiihrlich zu in-
formieren und beziiglich der Therapie zu
beraten. Gelingt es, die Diagnose zu spezi-
fizieren und etwa eine genetische Erkran-
kung zu identifizieren, gewahrt dies mehr
Sicherheit fiir die Wahl der Behandlung
des Betroffenen und erlaubt eine gene-
tische Beratung. In @ Tab. 2 werden ge-
nerelle Empfehlungen fiir das Follow-up
und die Therapie genannt.

Wegen der moglichen Befundbesse-
rung im Verlauf durch eine sekundére
Ausreifung der Horbahn sollte im Falle
des Verdachts auf eine auditorische Syn-
aptopathie/Neuropathie insbesondere bei
Frithgeborenen 2-3 und 5-6 Monate nach
der Erstuntersuchung eine Reevaluation
erfolgen. Ab einem Alter von 12-18 Mo-
naten ist eine reifungsbedingte Befund-
besserung nicht mehr wahrscheinlich. Die
Interpretation der Befunde ist schwierig,
weil die Ergebnisse der verschiedenen Un-
tersuchungen im Gegensatz zur iiblichen

Situation nicht zusammenpassen. Es er-
fordert deshalb besonders grof3e Sorgfalt
und Fachkenntnis, um zwischen mangel-
haften Befunden aufgrund ungiinstiger
Rahmenbedingungen und der typischen
Befundkonstellation einer auditorischen
Synaptopathie/Neuropathie zu differen-
zieren. Da die FAEP meist stirkere pa-
thologische Verdnderungen zeigen als die
Verhaltensaudiometrie, kann eine end-
giiltige Entscheidung tiber eine appara-
tive Versorgung erst nach der Durchfiih-
rung der FAEP getroffen werden.

Die Anpassung von Horgeréten sollte
sich an den Ergebnissen der subjektiven
audiometrischen Verfahren orientieren.
Dabei ist auch eine mdégliche Fluktuation
des Horverméogens zu beachten. Bei Pa-
tienten, bei denen eine subjektive Hor-
schwelle (noch) nicht sicher quantifizier-
bar ist, sollte eine Horgerateanpassung zu-
néchst mit einer schwachen Verstirkung
begonnen werden und diese dann allméah-
lich (ohne tibermafligen Zeitverlust fiir
die Sprachentwicklung) erh6ht werden,
bis Reaktionen zu beobachten sind. Um
zu gegebener Zeit nachjustieren zu kon-
nen, sollten Horgeréte mit entsprechender
Verstirkungsreserve gewahlt werden. Falls
erforderlich, kénnen sowohl die Verstir-
kung als auch der Ausgangsschalldruck-
pegel verdndert werden, bis Horreakti-
onen zu beobachten sind.

Bei kindlichen Horstérungen mit
einem Horverlust von weniger als 8o dB
(HL) sollte zunéchst ein Therapiever-
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such mit Horgeriaten erfolgen. Der An-
passungserfolg muss regelméflig mit Hil-
fe von subjektiven und objektiven Ver-
fahren, insbesondere anhand der Beob-
achtung von Verhalten und Sprachent-
wicklung des Kindes iiberpriift werden.
Wegen der besonders ausgeprigten Pro-
bleme, Sprache im Stérschall zu verste-
hen, ist die zusitzliche Versorgung mit ei-
ner FM-Anlage insbesondere im Schul-
alter angezeigt.

Die Cochlea-Implantat-Versorgung
sollte erst dann in Erwigung gezogen
werden, wenn ein subjektiver und objek-
tiver Nutzen der Horgeriteversorgung
nach einer Tragedauer von 6-9 Monaten
nicht festgestellt werden kann. Eine aus-
nahmsweise erfolgende frithere Versor-
gung ist immer dann zu vertreten, wenn
durch Elektrokochleographie und ande-
re objektive Horpriifverfahren Taubheit
oder an Taubheit grenzende Schwerhorig-
keit nachgewiesen wird. Mit der Cochlea-
Implantat-Versorgung kénnen bei audito-
rischer Synaptopathie/Neuropathie ahn-
lich gute Erfolge erzielt werden wie bei
Kindern mit sensorineuralen Horstorun-
gen anderer Genese [21, 24, 25, 29, 16].

Ein Vergleich einer differenzierten
Therapie fiir Patientengruppen mit Syn-
aptopathie und Neuropathie steht bisher
noch aus. Erste Cochlea-Implantat-Ver-
sorgungen bei Patienten mit der reinen
auditorischen Synaptopathie DFNBg ver-
liefen erfolgreich [34, 35]. Bei einem Versa-
gen auch der Cochlea-Implantat-Versor-
gung kann ein auditorisches Hirnstamm-
implantat indiziert sein [7].

Eine regelméfige Hor-Sprach-Thera-
pie soll die Sprachentwicklung der Kin-
der fordern. Fiir die Anbahnung der Laut-
sprache haben sich bei Kindern mit au-
ditorischer Synaptopathie/Neuropathie
Verfahren bewihrt, die gesprochene Spra-
che moglichst synchron unterstiitzen. Da-
bei hat sich ,,cued speech als besonders
geeignetes Mittel bewiéhrt [3a]. Das Erler-
nen des Mundabsehens und in Einzelfal-
len auch der (lautsprachbegleitenden) Ge-
bérdensprache kann niitzlich sein.

Zusitzliche Erkrankungen, wie Mit-
telohrentziindungen und Paukenergiis-
se, die die Horstérungen verstarken kon-
nen, sollten frithzeitig erkannt und thera-
piert werden. Auch bei nach dem Sprach-
erwerb betroffenen alteren Kindern und
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Erwachsenen kann eine Cochlea-Implan-
tat-Versorgung zu einer Verbesserung des
Sprachverstehens fiihren, falls eine Hor-
gerdteversorgung nicht ausreicht [25, 15].
Der Promontoriumtest kann in diesen
Gruppen niitzliche Hinweise zur elek-
trischen Erregbarkeit des Hornervs und
damit zur Prognose der Cochlea-Implan-
tat-Versorgung liefern.

Bei zweifelhaftem Ergebnis oder Nicht-
durchfiihrbarkeit des subjektiven Promon-
toriumtests des Erwachsenen zum Nach-
weis der Aktivierbarkeit der Horbahn
kann die funktionelle Bildgebung wert-
volle Hinweise geben. Hier steht an ers-
ter Stelle die Positronenemissionstomo-
graphie, die auch bei Kindern in Narko-
se Anwendung finden kann [22]. Der sub-
jektive Promontoriumtest muss bei Kin-
dern in nicht kooperationsfahigem Alter
durch die Ableitung elektrisch evozierter
FAEP ersetzt werden. Dies kann entweder
mit Platzierung der Nadel am Promonto-
rium oder am runden Fenster erfolgen.
Lassen sich keine eindeutigen Antworten
ableiten, ist u. U. auch die invasive Platzie-
rung der Reizelektrode in der Kochlea er-
forderlich. Dies kann bei positivem Aus-
gang dann gleich mit einer Cochlea-Im-
plantation verbunden werden.

Fazit fiir die Praxis

Die auditorische Synaptopathie/Neuro-
pathie kann beim Menschen sowohl he-
reditdr als auch erworben sein. Die er-
worbene Form kommt z. B. bei intensiv-
pflichtigen Friihgeborenen oder bei Pa-
tienten mit metabolischen Polyneuro-
pathien wie bei Diabetes und Hypothy-
reose vor. Der Verdacht auf eine audito-
rische Synaptopathie/Neuropathie liegt
vor, wenn die FAEP trotz vorhandener
OAE nicht oder erst bei hohen Pegeln
(80 dB HL) nachweisbar sind. Frithgebo-
rene sollten etwa 2 und 5 Monate nach
der Erstuntersuchung erneut untersucht
werden, durch Reifung kann es bis zu
einem Alter von 12-18 Monaten noch zu
einer Befundbesserung kommen. Mit re-
gelmaBiger Hor-Sprach-Therapie soll die
Sprachentwicklung der Kinder gefordert
werden. Bei Kindern mit einem Horver-
lust von weniger als 80 dB (HL) wird ein
Therapieversuch mit Hérgeraten emp-
fohlen. Falls das nicht erfolgreich ist, soll-

te die Versorgung mit einem Cochlea-
Implantat erwogen werden. Diese kann
auch das Sprachverstehen bei Erwachse-
nen verbessern.
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