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1. Einleitung

Das Horsystem hat eine zentrale Bedeutung unter den menschlichen
Sinnesleistungen. Es ermdglicht die Perzeption und Verarbeitung von potentiell
bedeutungstragenden akustischen Signalen und Reizen und damit auch die
sprachliche Kommunikation. Sprache ist die wichtigste Form der zwischen-
menschlichen Kommunikation und die komplexeste und differenzierteste Form der

menschlichen Ausdrucksfahigkeit.
1.1 Embryologie

Das Hororgan ist das erste menschliche Sinnesorgan, das wahrend der
Embryogenese zur Entwicklung gelangt (1). Bereits Anfang der vierten Embryonal-
woche ist beim Embryo mit einer Scheitel-Steiss-Lange von 3 mm die Anlage des
Ohres nachweisbar (2). In der 24. Gestationswoche sind die Entwicklung der
Cochlea und des peripheren Ho6rorgans abgeschlossen (3). Die Gehor-
knochelchen erlangen die Grosse derer eines Erwachsenen bereits im achten
Schwangerschaftsmonat und sind damit die einzigen Knochen des Menschen, die

zum Geburtstermin ihre endgultige Grésse haben (4).
1.1.1 Ausserer Gehorgang und Trommelfell

Das &aussere Ohr wird unterteilt in die Ohrmuschel und den &usseren
Gehorgang. Von der vierten Embryonalwoche an entstehen aus dem Mesoderm
des ersten und zweiten Kiemenbogens sechs Ohrhdcker, von denen jeweils drei in
der 12. Woche fusionieren und die Ohrmuschel bilden. In der zehnten Woche wird
das zukinftige Ohr sichtbar. Aus dem persistierenden Rest des ersten Kiemen-
bogens bildet sich der aussere Gehdrgang. Dieser Vorgang findet in der vierten
Embryonalwoche statt. In der achten Woche beginnt das Cavum conchae auf das
Mittelohr zuzuwachsen, was im Schwangerschaftsultraschall nachgewiesen
werden kann. Die Erwachsenengrésse des ausseren Gehérgangs ist mit neun

Jahren erreicht.



Das Trommelfell bildet sich aus einer ektodermalen Aussttlpung zwischen
dem ersten und zweiten Kiemenbogen. Am Ende seiner Entwicklung lassen sich
drei Membranen nachweisen: die aussere Epithelmembran, eine mittlere Binde-
gewebsschicht und eine innere Mukosamembran. Die innere Membran entsteht
aus dem Endoderm der ersten Schlundtasche. Das Trommelfell inseriert in einem
faserigen Bindegewebszug, dem Anulus tympanicus und am Hammer. Der Anulus
tympanicus ist in der 16. Woche entwickelt (5). Auch dieser kann im Ultraschall

am Ende des adusseren Gehdrgangs nachgewiesen werden.
1.1.2 Mittelohr, pneumatisches System und Nervus facialis

Das Mittelohr besteht aus der Paukenhohle, den drei Ossikeln
(Steigbtigel, Hammer und Amboss), den Muskeln M. tensor tympani und M.
stapedius sowie der Eustachischen Rohre. Weiterhin zahlt das pneumatische
System des Mastoids dazu. Auslaufer des ersten und zweiten Pharygealbogens
und angrenzendes Endoderm formen den Recessus tubotympanicus. Aus diesem
entwickeln sich die primare Paukenhdhle und die Tuba auditiva. In der siebenten
Woche formt sich der Mittelteil zur Eustachischen Rohre und zum tympanischen
Raum. In der weiteren Entwicklung wird der tympanische Raum mit mukdsem

mesenchymalen Gewebe vakuolisiert und ist in der 30.-34. Woche pneumatisiert.

Die Gehdrknochelchen entstehen zwischen der vierten und sechsten
Gestationswoche aus dem Mesenchym der Mandibula und des Hyoids. Hammer
und Amboss entwickeln sich aus dem Meckelschen Knorpel (1. Kiemenbogen),
der Steigbugel aus dem Reichertschen Knorpel (2. Kiemenbogen). Das Erreichen
ihrer volle Grosse wird mit 18. (6) bzw. 22. Woche (7) angegeben. Zwischen 24.-
28. Woche erfolgt die eigentliche Ossifikation, und die Ossikel sind nun kranial der
Mandibula lokalisiert. In der spateren Fetalperiode dehnt sich die Paukenhéhle
nach hinten aus und lasst das Antrum mastoideum entstehen. Die Cellulae
mastoideae werden in der spaten Fetalperiode angelegt. Ihre Ausbildung halt nach
der Geburt noch an. Der Temporalknochen besteht aus vier verschiedenen
Elementen: dem tympanischen Knochen, der Squama, dem Styloid und dem

Petrosus.



Nur die ersten drei Knochen sind bei der Geburt fertig geformt und
verknochert. Der N. facialis entsteht aus der zweiten Kiemenbogen. In der dritten
Gestationswoche kann das akustofaciale Ganglion nachgewiesen werden. Am
Ende der Embryonalperiode bilden seine Neuroblasten den Hauptstamm des N.
facialis und der Chorda tympani. Der voll entwickelte N. facialis durchquert den
inneren Ohrkanal und das Mittelohr. Er tritt im Foramen stylomastoideum aus.

1.1.3 Innenohr, periphere Hor- und Gleichgewichtsorgane

Entwicklungsgeschichtlich sind die im Innenohr vereinigten Sinnesorgane
fur Gehor und Gleichgewicht Abkdmmlinge des Ektoderms. Das Innenohr gliedert

sich in zwei funktionell getrennte Reizaufnahmesysteme:

- Vorhof-Bogengangssystem (vestibulare Endorgane)

- Schnecke (cochleares bzw. akustisches Endorgansystem)

Das Innenohr liegt in der Pars petrosa des Felsenbeins. Morphologisch
wird ein kndchernes von einem hautigen Labyrinth unterschieden. Ersteres wird
von einer knéchernen Labyrinthkapsel gebildet und enthélt die Perilymphe. Das
hautige Labyrinth bildet die Endolymphraume von Innenohr und Gleichgewichts-
organ, die eine kaliumreiche Flussigkeit, die Endolymphe, enthalten. Es umfasst
die membrandsen Bogengange sowie Sacculus und Utriculus und Aquaeductus
vestibuli mit Saccus endolymphaticus des Gleichgewichtsorgans und den Ductus
cochlearis des Hororgans. Der Ductus cochlearis enthalt das Cortische Organ mit
den Sinneszellen, den ausseren und inneren Haarzellen. In der vierten Embryo-
nalwoche entwickelt sich seitlich des Rautenhirns die sogenannte Ohrplakode, die
sich zu Ohrgriibchen einsenkt und ein mit Endolymphe gefllltes Ohrblaschen
bildet. Dies ist die Anlage des hautigen Labyrinths. Von der sechsten
Embryonalwoche an gliedert sich das Labyrinthblaschen in zwei Teile, die Pars
utriculoampullaris, aus der die Bogengange des Gleichgewichtsorgans entstehen,
und die Pars sacculocochlearis, aus der Sacculus und Ductus cochlearis hervor-
gehen. Um den 32. Tag wachst aus der Pars sacculocochlearis, ein schlauch-

artiger Fortsatz, die Anlage des Ductus cochlearis.



Dieser entwickelt sich in die Lange und rollt sich dann bis zur 10.
Embryonalwoche in zweieinhalb Windungen schneckenformig auf. Bereits im
vierten Monat hat er seine endgultige Grésse von drei Zentimetern erreicht. Das
Cortische Organ entwickelt sich um die neunte Embryonalwoche am Boden des
Ductus cochlearis. In der 22. Woche hat es seine endgtiltige Grosse erreicht. Die
Entwicklung der Sinneszellen beginnt in der 11.-12. Woche in der Basalwindung
und schreitet apikalwarts fort (8). Die inneren Haarzellen differenzieren sich eher
und schneller als die ausseren. Es kommt zu synaptischen Verbindungen mit den
peripheren Fortsdtzen von Ganglienzellen des N. vestibulocochlearis, die das
Ganglion spirale bilden. Entsprechend der Haarzellenentwicklung werden die
synaptischen Verbindungen zuerst mit den inneren und anschliessend mit den
ausseren Haarzellen geschlossen. Bei beiden werden die afferenten Synapsen
vor den efferenten Synapsen gebildet (9). Etwa 90 % der peripheren Dendriten
des N. vestibulocochlearis sind zum Geburtstermin myelinisiert und ziehen zu den
inneren Haarzellen. Die Reifung vor allem der ausseren Haarzellen findet noch bis

ins letzte Schwangerschaftstrimenon statt (10).
1.1.4 Horbahn

Die Horbahn umfasst alle Strukturen des Zentralnervensystems, die an
der Reizverarbeitung bis hin zur Sinneswahrnehmung, dem bewussten Horen,
beteiligt sind. Es bestehen Verbindungen zu den Sprachzentren. Mehrfache Uber-
kreuzungen innerhalb der zentralen Hoérbahn stellen sicher, dass jedes Ohr auf
beiden Seiten des Gehirns reprasentiert ist. Das afferente System besteht aus vier
Neuronen. Im ersten Neuron bilden die peripheren Auslaufer der bipolaren
Ganglienzellen das Ganglion spirale cochlea. Mehr als 90 % der afferenten
Nervenfasern haben Kontakt mit Synapsen der inneren Haarzellen. Jede der ca.
3600 inneren Haarzellen ist mit 10 Nervenfasern verbunden. Eine innere Haarzelle
wird somit von mehreren Neuronen innerviert (Divergenz: 1:20). Der Rest der
afferenten Fasern fuhrt zu den ausseren Haarzellen. An einer Gruppe ausserer

Haarzellen endet jeweils ein Neuron des Hornerven (Konvergenz 10:1) (8, 11).



Die zentralen Fortsatze des N. cochlearis treten im Kleinhirnbrickenwinkel
in den Hirnstamm ein und enden im dorsalen und ventralen Cochleariskern.
Ebenso wie in der Cochlea sind in diesen Kernen die Afferenzen tonotopisch
geordnet. Tonotopie (Frequenz-Orts-Zuordnung) bedeutet, dass jede Faser des
Hornerven eine Bestfrequenz hat, fir die eine geringe Schallenergie bendtigt wird,
um die neuronale Entladungsaktivitat dieser Faser zu erhdhen. Dieses tonotope
Prinzip setzt sich auf verschiedenen Ebenen der Horbahn fort. Vom dorsalen
Cochleariskern verlaufen die Fasern gekreuzt zum Colliculus inferior der Gegen-
seite. Vom ventralen Cochleariskern ziehen vorwiegend gekreuzte Fasern zur
oberen Olive. Obere Olive und Nucleus accessorius, die erstmals von kontralateral
Impulse empfangen, sind bedeutsam fir das Richtungshéren. Von der oberen
Olive laufen die Fasern vom gleichseitigen ventralen Cochleariskern zusammen
mit gekreuzten Fasern des kontralateralen Cochleariskerns im Lemniscus lateralis
Uber den Colliculus inferior zum Corpus geniculatum mediale. Dort ziehen sie zum
primaren auditorischen Cortex in die Heschl-Windung des Schlafenlappens und
anschliessend in die sekundaren Horfelder. Die efferenten Fasern ziehen von der
kontralateralen Olive vorwiegend zu den &usseren Haarzellen und in geringerer
Anzahl von der ipsilateralen Olive ungekreuzt zu den von den inneren Haarzellen
abgehenden Afferenzen. lhre Aufgabe besteht in der Anpassung des peripheren

Horsystems an die jeweilige Horsituation in Form eines Regelkreises.
1.2 Reifung des zentralen Horsystems

Horen erfordert mehr als Ohren. Es ist in erster Linie eine Auswertung von
Schallereignissen durch das Gehirn. Der Hoérnerv gibt die im mechanischen
Schallreiz enthaltene Information kodiert an das Gehirn weiter. Durch spezielle
Nervennetze wird eine Schallanalyse durchgefihrt. Allerdings ist die Ausbildung
solcher neuronalen Strukturen nur moglich, wenn Schallreizen auch die Hoérbahn
erreichen. Fehlen diese Schallreize zum Beispiel bei einer Erkrankung oder
Fehlanlage des Innenohres vollig, unterbleibt die Reifung des zentralen Systems.
Der anfanglich periphere Hoérschaden fuhrt zu zentralen Defiziten, da der Schall-

reiz nicht in das zentrale Horsystem gelangt.



Es resultiert die Taubheit. Einmal verpasste zentrale Reifungsprozesse
kénnen im spateren Lebensalter nur unvollstdndig nachgeholt werden (12), da sie
in bestimmten Zeitfenstern ablaufen, den sensiblen Perioden der Horbahnreifung.
Diese sind flr verschiedene Prozesse unterschiedlich lang. So ist die Dendriten-
entwicklung beim menschlichen Horsystem etwa nach 40. Lebenswochen abge-
schlossen (13). Die Myelinisierung der neuronalen Bahnen vom proximalen Ende
des N. cochlearis bis zu dem Colliculus inferior lauft zwischen der 26. und 29.
Woche ab und dauert bis zum Ende des ersten Lebensjahres an (14). Die
Markscheidenreifung der hoheren Teile der Horbahn ist etwa im dritten bis vierten
Lebensjahr beendet (2). Die Myelinscheide eines Axons stellt einen elektrischen
Isolator dar und damit eine Vorraussetzung fur eine schnelle Erregungsleitung. In
den myelinisierten Bezirken kdnnen durch die Axonmembran keine Strome
fliessen. So ist bei einer Erregung, d.h. Depolarisation, der Stromkreis Uber relativ
weit entfernte Schnurringmembranen mdglich. Dies fuhrt zu einer saltatorischen,
einer sprunghaften Erregungsfortleitung und damit einer betrachtlichen Erhéhung
der Nervenleitgeschwindigkeit. Eine Markscheidenreifung erfolgt aber nur im
Bereich verfestigter neuronaler Verbindungen. Tierexperimentelle Untersuchungen
Uber den Einfluss akustischer Deprivationen auf die Horbahn weisen nach, dass
eine reduzierte akustische Stimulation innerhalb kritischer und sensibler Phasen
objektiv nachweisbare Reifungsverzogerungen induzieren kann, die im weiteren

Entwicklungsverlauf nicht mehr vollstandig zu kompensieren sind (12, 13, 15).

Insbesondere wurden Degenerationen neuronaler Strukturen bei er-
taubten Tieren nachgewiesen (16-18). Auch fir die Hérentwicklung des Menschen
sind die ersten nachgeburtlichen Wochen wichtig. Der Einfluss einer friihen
akustischen Stimulation auf die Synaptogenese konnte durch Volumenzunahme
der Kerngebiete belegt werden (19). Ein Baby lernt in den ersten Wochen
Schallreize auf physikalische Parameter hin zu analysieren, wobei der daflr
bendtigte zentralnervose Apparat entsteht. Die parallel dazu ablaufende Ent-
wicklung des Sprechapparates unterstitzt das Lernen durch Bereitstellung von
Schallmustern in Form des Babylallens. Das Erlernen von sprachlicher Kom-
munikation ist genetisch programmiert und durch ein Verhaltensrepertoire

abgesichert.



Dies besteht von Seiten der Eltern in der sogenannten Ammensprache,
die transkulturell eingesetzt wird. Das Kind nimmt diese Lautbilder auf und
versucht, diese zu wiederholen, insbesondere wahrend der zweiten Lallphase
nach dem sechsten Monat. Gleichzeitig nimmt in dieser Phase die Zahl der
Synapsen im linken Schlafenlappen, der fur spezifisch fur die Produktion von
Lauten und Analyse von Schallereignissen dient, explosionsartig zu (20). Die
zweite Lallphase ist sehr wichtig fir das zentrale Horsystem. Verstummt das Baby
liegt damit ein Hinweis auf eine Horstérung vor (15, 20). Wird eine Schwerhérig-
keit wahrend der sensiblen Reifungsphase nicht behandelt, resultieren Defizite in
der Entwicklung der zentralen Horbahn sowie deren Verknupfungen mit anderen
auditorischen Systemen wie dem zentralen Sprachsystem und der zentralen
Steuerung der Sprechmotorik. Daraus resultieren eine reduzierte Ausbildung von
Sprachmustern sowie Sprachentwicklungsstérungen und sekundare Behin-
derungen wie zentrale Verarbeitungsstorungen mit kognitiven Leistungsein-
schrankungen und Stérungen der emotionalen und psychosozialen Entwicklung.
Dies wirkt sich auf die spatere schulische und berufliche Entwicklung aus (21).
Selbst milde Horstérungen von 35-40 dB nHL bedeuten fir ein Kind, dass ihm ca.
50 % der taglichen Konversation fehlen (22) und fuhren zu einer sich daraus
entwickelnden  erheblichen  Sprachentwicklungsverzégerung.  Hochgradige
Schwerhérigkeiten tGber 70 dB rufen unbehandelt in der Regel das Bild der
»Taubstummbheit* hervor, da die Ruckkopplung zwischen Horen und Sprechen
fehlt (23).

Sprachliche Fahigkeit und Lernvermogen schwerhoériger Kinder korrelieren
mit dem Therapiebeginn (24). Fruhversorgte Kinder, die vor dem sechsten
Lebensmonat eine Horhilfe erhalten haben, zeigen signifikant bessere Ergebnisse
als spater versorgte Kinder (25). Wenn der Diagnosezeitpunkt einer Schwer-
hdrigkeit innerhalb der ersten sechs Monate nach der Geburt liegt, verbessert sich
die Prognose fur die intellektuelle, emotionale und Sprachentwicklung verglichen
mit spater detektierten Schwerhorigkeiten (25-31). Das alles belegt die Not-
wendigkeit einer frihen Erfassung und Behandlung einer konnatalen Schwer-
hdrigkeit.



1.3 Aktuelles Modell zur Schallreizverarbeitung im Innenohr

Das Hororgan des Menschen stellt einen empfindlichen mechano-
elektrischen Wandler mit einer grosse Frequenz-Bandbreite (16 Hz bis 16 kHz)
und einem grossen Dynamikbereich (120 dB) dar. Das Innenohr leistet den Haupt-
beitrag fiur die hohe Sensitivitat und das hohe Frequenzauflésungsvermdgen
menschlichen Horens (32). Die Schallaufnahme erfolgt tber die Auricula und den
ausseren Gehotrgang. Das Trommelfell nimmt die Luftschwingungen auf und
Ubertragt sie Uber die Gehérkndchelchen auf das ovale Fenster des Innenohres.
Durch die Hebelwirkung der Ossikel und die Flachenverkleinerung vom Trommel-
fell zum ovalen Fenster wird der Schall um den Faktor 23 verstarkt. Beim Ubertritt

vom Mittelohr zum Innenohr wird der Luftschall in Flussigkeitsschall transformiert.

Die Cochlea, in der die mechanisch-elektrische Wandlung stattfindet, ist
eine zweieinhalbfach gewundene Ro6hre, in der drei flissigkeitsgefillte Kanale
Ubereinander von der Basis bis zur Spitze laufen: Scala vestibuli, Scala media und
Scala tympani. Scala vestibuli und Scala tympani enthalten die natriumreiche
Perilymphe. Diese steht mit dem Liquor in Verbindung. Scala vestibuli und Scala
tympani sind an der Schneckenspitze Uber das Helikotrema verbunden. Die diinne
Reissner Membran trennt die Scala vestibuli von der Scala media. Die Scala
media ist ein in sich abgeschlossener Teil und besitzt gegentber der Umgebung

ein Potential von +80 mV.

Die Flussigkeit der Scala media, die Endolymphe, besitzt einen hohen
Kaliumanteil. Die Basilarmembran, die durch den einlaufenden Schall in
Schwingungen versetzt wird, trennt Scala media und Scala tympani. Sie tragt das
Cortische Organ mit den Sinneszellen, den ausseren und inneren Haarzellen. Die
haarartigen Fortsatze der dreireihig angeordneten &ausseren Haarzellen, die
Stereozilien, sind mit der Tektorialmembran verwachsen nicht aber die der
einreihig angeordneten inneren Haarzellen. Eine Schallreizung 16st durch die
Ubertragung der Steigbiigelbewegung auf die Perilymphsaule Schwingungen der

Basilarmembran aus, die sog. Wanderwelle.



Die Cochlea ist nach einem tonotopen Prinzip organisiert, d.h. eine
einlaufende Wanderwelle erreicht ein Amplitudenmaximum entsprechend ihrer
Frequenz an einem spezifischen Ort in der Cochlea. Diese Reprasentanz
bestimmter Frequenzen durch bestimmte Regionen in der Cochlea wird Frequenz-
Ortsabbildung genannt. Hohe Frequenzen sind dem basalen, mittlere Frequenzen
dem medialen und tiefe Frequenzen dem apikalen Cochleabereich zugeordnet.
Dieses Schwingungsverhaltens kommt durch die vom Stapes zum Helikotrema im
Verhaltnis 10.000:1 abnehmende Steife der Basilarmembran zustande. Im Bereich
des Wanderwellenmaximums werden die &usseren Haarzellen erregt und
oszillieren aktiv. Dies verstarkt lokal die Wanderwellenamplitude, so dass die
inneren Haarzellen erregt werden. Durch die einlaufende Wanderwelle kommt es
zudem zu einer Scherbewegung zwischen Basilarmembran und Tektorial-
membran. Infolge dessen verbiegen sich die Stereozilien, was zu einem

Kaliumeinstrom in die Haarzelle fihrt.

Aufgrund intrazellularer Ableitungen an Haarzellen im Sacculus des
Ochsenfrosches konnte Hudspeth (11) nachweisen, dass Potentialanderungen,
mit der die Haarzelle auf einen Reiz reagiert, durch den Einstrom von Kationen,
hauptséchlich von Kaliumionen, aus der umgebenden Endolymphe zustande
kommt. Der Einstrom bzw. Ausstrom von Kaliumionen wird durch Kanale ge-
steuert. Die Transduktionskanédle befinden sich an den Spitzen der Stereozilien.
lhre Durchlassigkeit ist von der Stereozilienauslenkung abhéngig. Offnen und
Schliessen erfolgen sehr schnell, so dass auch hochfrequente Schwingungen im
Kilohertzbereich eine analoge Spannung umzusetzen und ein phasengekoppeltes
Aktionspotential am nachgeschalteten Neuron auszulésen. Durch den Kalium-
einstrom in die Haarzelle kommt es zu einem Potentialabfall, der sich rasch tber
die ganze Zellmembran ausbreitet. Dadurch 6ffnen sich im Basalbereich der Zelle
Kanéle, die selektiv Kalziumionen einstromen lassen. Die Kalziumionen fiihren zu
einer Offnung von prasynaptischen Vesikeln in den Synapsen der Haarzelle, die
nach Verschmelzung der Vesikel- mit der Synapsenmembran den Neurotrans-
mitter Acetylcholin in den synaptischen Spalt entleeren. Die Transmitterfreisetzung
erzeugt an den Endigungen der Nervenzelle eine Depolarisation, welche

wiederum im Neuron ein Aktionspotential auslost (11).



Nach einer derartigen Umkodierung des mechanischen Reizes in eine
Folge von Aktionspotentialen auf den Nervenfasern des Hornerven (elektro-
mechanische Transduktion) fuhrt die Weiterverarbeitung der Aktionspotential-
folgen in den verschiedenen Zellgruppen der aufsteigenden Hoérbahn im auditiven

Kortex letztlich zur Hérempfindung.

Haarzellen sprechen auf sehr kleine Reize an, z. B. gentigen bei Saugern
schon Auslenkungen um 100 pm, um eine Erregung zu erzeugen (11). Isolierte
aussere Haarzellen zeigen in vitro unter mechanischer, svstemischer oder
elektrischer Stimulation die Fahigkeit zur Kontraktion. Permeabilisierte &ussere
Haarzellen kontrahieren sich unter dem Einfluss von Kalzium und ATP. Hingegen
hemmt das Kalzium bindende Protein Calmodulin, das an der Kontraktion von
glatten Muskelzellen beteiligt ist, die Kontraktion der &usseren Haarzellen (33).
Aufgrund feinmorphologischer Untersuchungen wird angenommen, dass die
laterale Wand der ausseren Haarzellen Strukturen aufweist die fur die Kontraktion

und das Zuriickkehren in die urspringliche Form verantwortlich sind (34).

Wird ein Ort auf der Basilarmembran durch die Wanderwelle mit seiner
Resonanzfrequenz erregt, so wird das Wanderwellenmaximums durch die
kontraktilen Eigenschaften der dusseren Haarzellen nicht nur verstarkt, sondern
auch in seiner Frequenz verscharft, d. h. die zur Oszillation gebrachten ausseren
Haarzellen geben in einem schmalen Frequenzbereich zusatzlich in scharf
lokalisierter Weise Schwingungsenergie an die Basilarmembran weiter. Neben
der passiven Basilarmembran ist dadurch dem sensorischen Transduktions-
prozess ein Filter aus aktiven dusseren Haarzellen vorgeschaltet. Dies verbessert

das Frequenzauflésungsvermdgen und die Sensitivitét des Hororgans erheblich.

Die in hohem Masse afferent, jedoch gering efferent innervierten ausseren
Haarzellen sind demzufolge hochspezialisierte bifunktionale Zellen, die zum einen
als Rezeptoren hochempfindlich sind und zum anderen als motorisches Stellglied

die Mikromechanik des Corti-Organs beeinflussen (35).
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1.4 Das fetale HOren

Seit den siebziger Jahren dienten verschiede Untersuchungen an Feten
im Mutterleib der Feststellung, zu welchem Zeitpunkt der pranatalen Entwicklung
das Horsystem funktionsfahig ist (36-38). So wurden nach Schallapplikation die
Herztone aufgezeichnet (36), die Bewegungen des Kopfes und des Korpers
beobachtet oder der akustische Lidreflex, der Auropalpebral-Reflex, registriert.
Mittels Stimulus-EEG und MEG kénnen Effekte friiher neonataler Stimulation nicht

invasiv nachgewiesen werden (37).

Hepper et al. (38) geben eine auditive Reizantwort des Feten in der 19.
Gestationswoche an. Der Embryo ist in der 20. Gestationswoche in der Lage,
interne maternale und externe Tone zu hodren (39). Erste Reaktionen auf
tieffrequente Téne von 250 bis 500 Hz werden ab der 24. (3) bzw. 27. (38, 40)
Schwangerschaftswoche angegeben, solche auf hdohere Frequenzen von 1000
und 3000 Hz erst von der 29. Schwangerschaftswoche an (3, 38). Die Sinnes-
zellenentwicklung beginnt von basal nach apikal. In der entwickelten Cochlea
werden basal allerdings die hohen Tone reprasentiert (11, 41). Die paradox
erscheinende Tatsache der friheren akustischen Stimulierbarkeit mit tiefen
Frequenzen lasst sich durch eine Anderung der Innenohrmechanik wahrend der
funktionellen Reifung erklaren, wobei basal lokalisierte Zellen zunachst auf relativ

tiefe Frequenzen antworten und spéater auf hohe (42).

1.5 Pravalenz konnataler Horstérungen, Notwendigkeit und aktueller Stand

eines universellen Neugeborenen-Hoérscreenings

Die Pravalenz konnataler Horstérungen wird mit 0,1-0,3 % bei gesunden,
reif geborenen Neugeborenen angegeben (24, 43-46) und mit 2-5 % bei Kindern
mit Risikofaktoren fir kongenitale und in der Neugeborenenphase erworbenen
Horstorungen entsprechend den Kriterien des Joint Committee on Infant Hearing
(40, 46-48). Damit liegen insgesamt bei 1-2/1000 Kindern konnatale Horstérungen
vor (49, 50).
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In der US-amerikanischen Literatur wird der mittlere Diagnosezeitpunkt fur
konnatale bilaterale HoOrstérungen mit 24 Monaten angegeben, fir leichte
Horschadigungen mit 43 Monaten (51). In Deutschland werden leichte Schwer-
hdrigkeiten im Durchschnitt erst mit 62 Monaten erkannt, mittlere mit 34 Monaten,
und fur hochgradige ergeben sich Durchschnittswerte von 17 Monaten (52).
Zwischen Erstverdacht auf Vorliegen einer kindlichen Horstérung und
Diagnosesicherung vergeht in der Regel etwa ein Jahr und es verstreichen etwa
weitere funf Monate bis eine Therapie eingeleitet wird (54). Damit werden die
Kinder haufig erst einer Therapie zugefihrt, wenn wichtige sensible Phasen der
zentralen Horbahnreifung weitgehend abgeschlossen sind. Dies ist inakzeptabel,
da mit Horgerate- und Cochlea-Implant-Versorgung wirksame Methoden zur
Behandlung solcher Horstérungen vorliegen. Versorgung mit Hochleistungshor-
geraten und Cochlea-Implantaten 6ffnen auch hochgradig schwerhdérigen Kindern
das Horsystem und damit den Weg zu einer der Normalitat nahe kommenden
Sprachanbahnung. So belegen verschiedene Studien eine altersgerechte
kindliche Sprachentwicklung, falls der Therapiebeginn vor dem sechsten Monat
erfolgt (27, 53, 55-58).

Bereits 1974 definierte Frankenburg (59) Kriterien, die ein Screening,
einen Siebtest einer grosseren Bevoilkerungsgruppe, auf das Vorliegen einer
Krankheit rechtfertigen.

Demnach ist ein Screening indiziert, wenn

(1) die entsprechende Erkrankung schwerwiegend genug ist,

(2) allgemein akzeptierte Kriterien zur Feststellung der Diagnose bestehen,

(3) die Erkrankung therapierbar ist,

(4) der optimale Zeitpunkt fir das Einsetzen der Therapie vor demjenigen
liegt, zu dem die Diagnose ohne Vorsorgeprogramm normalerweise
gestellt wird,

(5) es maoglich ist, mit den verfiigbaren Methoden die Diagnose zu bestétigen

und eine sinnvolle Therapie einzuleiten.
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Von der WHO wurden &hnliche Kriterien definiert. Demnach ist ein
Screening dann gerechtfertigt, wenn die Storung in angemessener Haufigkeit
auftritt, das Screening eine zuverlassige Vorbeugung bzw. Behandlung einer
Krankheit ermdéglicht, kein unvertretbares Risiko beinhaltet, fir den Untersuchten
zumutbar ist, ein gutes Kosten-Nutzen-Verhaltnis aufweist und schnell, sicher und
effektiv und mit geringem technischen und personellem Aufwand durchfihrbar ist.

Alle diese Kriterien sind fur ein Neugeborenen-Hérscreening (NHS) erfillt.

Ein Screening-Programm sollte sich an den internationalen Richtlinien zu
Qualitatsindikatoren des NHS orientieren und ein Schulungsprogramm des
Screening-Personals, ein geregeltes Follow-Up, ein Tracking und eine zentrale
Datenerfassung beinhalten (60). Das Hessische Modell nach dem hier gearbeitet
wurde, berlcksichtigt diese Kriterien. Die Durchfilhrung des Screenings sollte
auch mit nicht hochspezialisiertem Personal mdglich sein. In Hinblick auf den
zeitlichen personellen und finanziellen Aufwand wurde zunachst in zahlreichen
Programmen ein Hoérscreening nur bei solchen Neugeborenen durchgefihrt, die
ein Risiko aufwiesen. Bei einem solchen Risikoscreening werden aber mehr als 50
% aller Neugeborenen mit einer Horstorung nicht erkannt (54). Fir die testauf-
falligen Kinder wurden in dieser Arbeit die Risikofaktoren fur das Vorliegen einer
kongenitalen HoOrstorung entsprechend den Richtlinien des Joint Committee on

Infant Hearing erfasst (61).

Die Risikofaktoren beinhalten Krankheiten oder Bedingungen, die einen
Aufenthalt von 48 oder mehr Stunden in einer neonatologischen Intensivstation
erfordern, Stigmata oder andere Befunde, die mit Syndromen assoziiert sind
welche Schallleitungs- oder Schallempfindungsschwerhérigkeiten beinhalten,
Familienanamnesen von permanenten Horstorungen seit der Kindheit, kranio-
faziale Anomalien einschliesslich morphologischer Abnormitaten von Pinna und
Gehorgang sowie intrauterine Infektionen wie Zytomegalie, Herpes, Toxo-
plasmose und Roételn. Weitere neonatale Risikoindikatoren sind: eine kritische
Hyperbilirubindmie mit Notwendigkeit einer Austauschinfusion, persistierende
pulmonale Hypertension mit notwendiger mechanischer Beatmung und postnatale,
zu sensorineuralen Horstérungen fuhrende Infektionen wie bakterielle Meningitis
(61).
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Mit der genannten Pravalenz von 1-3 pro 1000 Neugeborene treten
angeborene Horstérungen haufiger auf als die Summe aller anderen kongenitalen
Erkrankungen, fur die bereits Neugeborenen-Screening-Programme etabliert sind
(24).

Tabelle 1: Haufigkeit angeborener Stoffwechselerkrankungen im Vergleich zu
neonatalem bilateralem Hérverlust um mindestens 40 dB (nach
Henke und Huber, 1998)

Erkrankung Haufigkeit pro100.000
Neugeborene
Neonataler bilateraler Horverlust 100-200
Androgenitales Syndrom 10
Biotinidasemangel 1.7
Galaktosamie 2
Hypothyreose 29
Phenylketonurie 10

Seit der Einfihrung und Entwicklung von Methoden zur Ableitung
akustisch evozierter Potentiale (auditory brainstem responses, ABR),
insbesondere aber seit der Entdeckung der otoakustischen Emissionen (OAE)
1977 durch den englischen Physiker David Kemp (62) und deren Einfihrung in die
audiometrische Diagnostik sind die technischen Voraussetzungen fir ein Hor-
screening grundsétzlich gegeben. Seit einigen Jahren werden immer kosten-
gunstigere und einfacher zu handhabenden Screening-Gerate entwickelt. Auch flr

die Therapie stehen geeignete Massnahmen zur Verfiigung.
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Bereits 1995 wurde von der WHO gefordert, dass ihre Mitgliedsstaaten
nationale Konzepte fur die Fruherfassung von Hoérschaden bei Sauglingen
erarbeiten sollten (63). Auch sind Forderungen nach einem NHS und Richtlinien
eines solchen in den Positionspapieren der National Institutes of Health (64), des
Joint Committee on Infant Hearing (61), der American Academy of Pediatrics (43)
und der European Consensus Development Conference on Neonatal Hearing
Screening (65) festgehalten. In fast allen vielen Bundesstaaten der USA wird
bereits ein universelles NHS durchgefihrt in 37 ist es gesetzlich vorgeschrieben
(66). Ebenso findet in vielen Landern Europas ein solches statt. Beispielhaft
werden in Osterreich ca. 70 % der Neugeborenen getestet (67). Auch in dem
Grossteil der Niederlande, einem Teil Grossbritanniens und in Flandern existiert
ein grossflachiges Horscreening (13, 68, 69). In Deutschland sind Bemihungen,
ein NHS einzufuhren, lange Zeit aus struktur- und finanzpolitischen Grinden
gescheitert. Derzeit wird in verschiedenen Bundeslandern die Einfihrung eines

regionalen Screenings betrieben.

In Hessen wurde eine Arbeitsgruppe aus Mitarbeitern des Sozial-
ministeriums und den Kliniken flr Phoniatrie und Padaudiologie der Universitaten
Marburg und Frankfurt gegriindet mit dem Ziel der Schaffung eines generellen
NHS unter Beteiligung der Krankenkassen (70). Derzeit befindet sich das NHS
dort in der Einfihrungsphase. In Hamburg wurde ein landes- und krankenhaus-
finanziertes NHS eingefuhrt (71). Bis Ende 2002 ist eine Feldstudie im Grossraum
Hannover zu einem generellen TEOAE-Screening gelaufen (72). In Bayern (73)
und Baden-Wurttemberg (74) ist ein Grossteil der Kliniken und Kinderarztpraxen
an einem NHS beteiligt. Auch im Saarland wird derzeit ein universelles, TEOAE-
basiertes NHS aufgebaut (75). Zur Zeit wird deutschlandweit und international an
der Entwicklung neuer Horscreening-Verfahren und der Verbesserung bereits
bestehender gearbeitet, um fur einen flachendeckenden Einsatz der Screening-
Methoden gut praktikable, kostengiinstige und schnelle Verfahren an der Hand zu

haben, die eine hohe Akzeptanz bei Screening-Personal und Eltern finden.
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Dabei werden grundsatzlich zwei objektive Methoden angewendet,
namlich die Ableitung und automatisierte Auswertung von frihen akustisch
evozierten Potentialen (automated auditory brainstem responses, AABR) und von
otoakustischen Emissionen (automated otoacoustic emissions, AOAE). Beide
Verfahren weisen eine hohere Spezifitat und Sensitivitat auf als die auf
Verhaltensbeobachtung basierenden Untersuchungsmethoden. Zudem sind sie
geeignet, auch leichte und mittlere Ho6rstérungen zu erfassen, was einen
wesentlichen Vorteil gegentber den bislang praktizierten Untersuchungsmethoden
darstellt (76). Portable Messgerate und die genannten technischen Ver-
besserungen versprechen damit erstmalig ein leicht durchfthrbares flachen-
deckendes NHS.

1.6 Otoakustische Emissionen

Die OAE-Technologie basiert auf physiologischen Ph&nomenen des
Innenohres. Es wird angenommen, dass OAE als Nebenprodukt der Motilitat
ausserer Haarzellen entstehen: Bei der periodischen Langenanderung der
ausseren Haarzellen im Rahmen des physiologischen Verstarkungsprozesses
kommt es zu Flissigkeitsbewegungen in der Endo- und Perilymphe Sie verlaufen
als schwache Wanderwelle retrograd zum Steigbligel. OAE sind demnach
Produkte der ausseren Haarzellen und kdonnen bei 98 % der Normalhtérenden
ausgelost werden (77, 78). Sie kdnnen bei gesundem Innenohr entweder spontan
oder durch einen auslosenden Stimulus innerhalb der Cochlea erzeugt und im

ausseren Gehdrgang nachgewiesen werden kdnnen (79).

Das Ohr ist also in der Lage, akustische Reize sowohl aufzunehmen als
auch selbst zu erzeugen. Die OAE sind Ausdruck des im Corti-Organ ablaufenden
Verstarkerprozesses. Grundsatzlich werden spontane otoakustische Emissionen
(SOAE) und evozierte otoakustische Emissionen unterschieden. Zu letzteren
zahlen transitorisch evozierte otoakustische Emissionen (TEOAE) und
Distorsionsprodukte otoakustischer Emissionen (DPOAE). Bei Innenohr-
schadigung, z. B. durch Hypoxie oder ototoxische Pharmaka werden die aktiven
kontraktilen Eigenschaften der &usseren Haarzellen geschadigt und es sind keine
OAE mehr nachweisbar (80, 81).
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Im Gegensatz dazu weisen die akustisch evozierten Hirnstammpotentiale
die Funktionstuchtigkeit der gesamten Strecke vom ausseren Ohr bis zum
Hirnstamm nach und gehen damit tUber das Innenohr hinaus. Die OAE sind bei
reifgeborenen Neugeborenen prinzipiell vom ersten Lebenstag an nachweisbar.
Da sie jedoch wahrend der ersten Lebenstage sehr empfindlich gegen
Verlegungen von Mittelohren und/oder &usserem Gehorgang durch Dedritus,
Vernix oder Fruchtwasser sind, fehlen sie am ersten oder zweiten Lebenstag ofter
(82). Ein weiterer Nachteil dieser Methode ist, dass neurale Schwerhdrigkeiten
nicht erkannt werden kénnen, da bei intaktem Innenohr OAE gemessen werden
kénnen, ohne dass ein Horen stattfinden muss. Abgesehen von diesem seltenen
Fall kann aus der Anwesenheit cochlearer Emissionen auf ein im Wesentlichen
normales Innenohr, aus ihrer Abwesenheit auf eine mdgliche, mindestens

geringgradige Schwerhdorigkeit geschlossen werden (83).
1.6.1 Spontane otoakustische Emissionen (SOAE)

SOAE entstehen ohne Einwirkung eines ausseren Schallereignisses durch
Schwingungen der Basilarmembran an bestimmten Stellen mit niedriger
Amplitude. SOAE scheinen auf Oszillationen Uberaktiver, ausser Kontrolle
geratener &ausserer Haarzellen zurickzugehen, die sich Uber einen Rick-
kopplungsprozess standig selbst stimulieren. Sie treten bei 30-60 % aller
Normalhdérenden auf (Frauen > Manner) (84), was die anfangliche Theorie

widerlegte, in den SOAE ein Korrelat flr einen cochledren Tinnitus zu finden (85).
1.6.2 Transitorisch evozierte Potentiale (TEOAE)

TEOAE werden durch die Applikation kurzer akustischer Reize (Clicks)
erzeugt. In Abhangigkeit vom Click-Schallpegel liegen ihre Schallpegel zwischen
-15 und 30 dB SPL. Click-Schallpegel und TEOAE-Schallpegel stehen in einem
nichtlinearen Zusammenhang. Das breitbandiges Spektrum der TEOAE umfasst
beim Normalhtérenden Frequenzen zwischen 0,6 und 5 kHz, da sie durch
Uberlagerung von Teilemissionen aus verschiedenen Cochlea-Abschnitten
entstehen. Je nach Frequenz des akustischen Reizes vergeht eine unter-
schiedliche Latenzzeit zwischen Reizbeginn und Eintreffen der Emissionen im

ausseren Gehorgang.
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Tieffrequente Emissionen entstehen in den apikalen Cochlea-Abschnitten
und haben eine grossere Latenz im Vergleich zu den hochfrequenten Emissionen,
die einen kirzeren Weg zuriicklegen. Die normalen Latenzzeiten der TEOAE
liegen zwischen 4 ms bei 5 kHz und 20 ms bei 500 Hz. Ist die Cochlea geschadigt,
so senden bestimmte Cochleaabschnitte keinen Schall aus, und es fehlt die
Signalkomponente mit der jeweiligen Frequenz und Latenz. Ist der Hoérverlust
grosser als 30 dB, sind TEOAE nicht messbar (86-90). Bei Sauglingen sind die
Schalldruckamplituden grosser als bei Erwachsenen. Daher kodnnen bei
Sauglingen TEOAE bis zu einem Horverlust von 40 dB nachgewiesen werden
(88). TEOAE sind bei jungen Personen fast immer messbar. Mit wachsendem
Alter nimmt mit der Zunahme von Haarzelldegenerationen die Wahrscheinlichkeit
ihrer Nachweisbarkeit ab (91). Bei fehlenden TEOAE kann allerdings kein
Ruckschluss auf den Schweregrad einer Horstérung gezogen werden (89). Ein-
schrénkend in der Bewertung der TEOAE wirkt sich aus, dass immer die Mittelohr-
funktion mit einbezogen werden muss, da die Abstrahlung der Schallenergie aus
dem Innenohr Uber das Mittelohr erfolgt. Bei einem Mittelohrerguss kann daher
eine Schallaussendung des Innenohres meist nicht nachgewiesen werden. Mit
einem alleinigen TEOAE-Screening kdonnen, wie schon erwahnt, keine neuralen

Schwerhorigkeiten detektiert werden (92).
1.6.3 Distorsionsprodukte otoakustischer Emissionen (DPOAE)

Eine besondere Form otoakustischer Emissionen sind die DPOAE. Auch
sie spiegeln die Funktion der Cochlea wieder (93, 94). Es handelt sich um
akustische Signale, die bei normaler Funktion der ausseren Haarzellen nach Reiz
des auditorischen Systems mit zwei simultanen Sinustonen der Frequenzen f1
und f2 subjektiv wahrnehmbare und im &usseren Gehodrgang messbare Kombi-
nationstone hervorrufen. Diese bestehen aus dem sogenannten quadratischen
Differenzton mit der Frequenz f2-f1 und dem kubischen Differenzton mit der
Frequenz 2f1-f2 (95, 96). Die Differenztone, die infolge der Nichtlinearitat des
Innenohres entstehen, werden als DPOAE -Distorsions- oder Verzerrungs-
produkte- bezeichnet. Klinische Anwendung findet bisher nur die Messung der
DPOAE mit der Frequenz 2f1-f2 (97).
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Die die DPOAE auslosenden Primartone mit benachbarten Frequenzen f1
und f2 erzeugen auf der Basilarmembran wanderwellenformige Auslenkungen. Die
ausseren Haarzellen im Uberlappungsbereich der Wellen werden von den
Priméartonen erreicht und erzeugen aufgrund ihres nichtlinearen Ubertragungs-
verhaltens eine zuséatzliche Schwingung f2-f1 (83, 93). Diese Schwingungen
breiten sich retrograd Uber die Innenohrflissigkeit und auf der Basilarmembran in
Richtung Mittelohr aus. Das im ausseren Gehdrgang gemessene Schallsignal 2f1-
f2 spiegelt somit die Schwingungen im Uberlappungsbereich der beiden Wander-
wellen wieder. Durch Anderung der Priméartonfrequenzen ist es moglich, den Uber-
lappungsbereich der Cochlea zu verschieben. Somit kbnnen gezielt Emissionen
aus schmalen Cochlea-Anteilen erzeugt werden (94). DPOAE zeigen ebenfalls
eine nichtlineare Abhéangigkeit zwischen Pegeln der Primartone und der
Emissionen. Mit zunehmenden Primartonpegeln steigen auch die DPOAE-Pegel,
wobei sie im unteren Pegelbereich (L2 < 40 dB SPL) eine grbssere Steigung
aufweisen als im mittleren und oberen (L2 > 40 dB SPL). Ab Primartonpegeln mit
L2 = 50 bis 60 dB SPL erreichen die DPOAE einen Sattigungsbereich (98). Bei der
Verwendung gleichlauter Stimuli liegt die Steigung Uber einen weiten Frequenz-
bereich um 1 dB/dB.

Mit gunstigsten Pegelverhaltnissen evozierte DPOAE zeigen, in
Abhangigkeit von L2, dagegen Wachstumsraten um 0,74 dB/dB bei L2 = 20 dB
SPL, die mit steigendem Stimuluspegeln abnehmen und oberhalb L2 = 60 dB auf
einen Wert von 0,08 dB/dB zuriickgehen. Es wird davon ausgegangen, dass
DPOAE mit maximalen Pegeln generiert werden, wenn die Schwingungs-
amplituden beider Primarténe im Uberlappungsbereich ihrer Wanderwellen gleich
sind. L1 muss grosser als L2 sein, um maximale DPOAE-Pegel hervorzurufen, da
der Uberlappungsbereich nahe bei f2 und im basalen, flacheren Teil der f1-
Basilarmembranauslenkung liegt. Eine Anderung von L1 beeinflusst demnach das
Ausmass des Uberlappungsbereiches starker als eine L2-Anderung. Wird mit
einem festen Verhaltnis gearbeitet, gelten fir einen mittleren Frequenzbereich von

1 bis 4 kHz Werte um 1,2 als gunstig.
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Oberhalb 4 kHz liegt das optimale Verhaltnis bei kleineren Werten,
unterhalb 1 kHz muss mit grdsseren Verhéltnissen gearbeitet werden, um grésst-
maogliche Emissionspegel zu erreichen. Bei niedrigem Priméartonpegel erweisen
sich Kkleine, bei hoheren gréssere Frequenzverhéltnisse als gunstig. Mit
wachsenden Pegeldifferenzen sinkt das optimale Frequenzverhaltnis. Aus der
Registrierung des Schallpegels Ldp der DPOAE in Abhangigkeit vom Priméar-
tonpegel resultiert eine DP-Wachstumsfunktion. Bei normaler Horfunktion hat die
Kurve einen nichtlinearen, bei gestorter Horfunktion einen linearen Verlauf und
spiegelt dann die Dysfunktion des cochledren Verstarkungsmechanismus wieder
(88, 98). Die DPOAE Wachstumsfunktion zeigt damit im oberen Bereich zwischen
40 und 60 dB einen flachen und im unteren Bereich zwischen 20 und 40 dB SPL
einen steilen Verlauf. Bei einer Horstorung kommt es zu einer Versteilung der
Kurve im oberen Bereich. DPOAE sind im Frequenzbereich von 0,5 und 8 kHz an
nahezu allen Normalhérenden messbar. Die Grenze fur den Horverlust, bei dem
keine DPOAE mehr nachweisbar sind, wird von verschiedenen Autoren unter-
schiedlich angegeben, die Werte liegen bei 30 dB (99), und 50 dB (100) und 65 dB
(101). Mit den DPOAE gelingt die direkte frequenzspezifische Erfassung
cochlearer Funktionsstorungen, da sie die Funktionsfahigkeit umschriebener
Haarzellabschnitte wiedergeben (63, 88, 90, 93, 102).

Sowohl fir TEOAE als auch DPOAE-Messungen wurden Verfahren
entwickelt, sog. AOAE, die mit einem automatisierten Analyse-Programm arbeiten
und die Ergebnisse ,auffallig” oder ,unauffallig® ausgeben. Diese werden fir das
NHS eingesetzt.

1.7 Auditory brainstem response (ABR)

Mit OAE-Messungen kann weder eine retrocochledre Schwerhorigkeit
detektieren noch konnte bislang eine Horschwellenbestimmung vorgenommen
werden. Dies wird durch die Untersuchung der ABR ermdglicht. Allerdings wurde
neuerdings ein Gerat zur Horschwellenbestimmung entwickelt, basierend auf der
Wachstumsfunktion der DPOAE (98).

20



ABR sind das wichtigste Instrumentarium zur objektiven Bestimmung der
Horschwelle. Mit dieser Methode werden die frihen akustisch evozierten
elektrischen Antwortpotentiale der Horbahn zwischen Cochlea und Hirnstamm
mittels Elektroden von der Kopfhaut abgeleitet. Dabei handelt es sich um die
reizkorrelierte, zeitlich und raumlich Uberlappende Summenaktivitdt des HOrnerven
und seiner Synapsen bis einschliesslich zum Hirnstamm infolge einer akustischen
Reizung (102-104). Durch Clickreize (105) mit einem Frequenzbereich von
Ublicherweise 1-8 kHz werden charakteristische Wellenmuster der ABR (Welle 1-V
nach Jewett) gewonnen. Die Wellen lassen sich topographisch verschiedenen
Stationen der Horbahn zuordnen. Sie erscheinen mit bestimmten Latenzen, die im
Folgenden fur Erwachsene aufgefuhrt sind. Welle | (Latenz ca. 1,5 ms) wird in der
Cochlea und dem distalen Anteil des Hornervs generiert. Die Welle 1l (Latenz ca.
25 ms) wird Uberwiegend dem proximalen Anteil des N. cochlearis
zugeschrieben. Welle 1l (Latenz ca. 3,5 ms) generiert der Nucleus olivaris
superior, Welle IV (Latenz ca. 4,5 ms) der Lemniscus lateralis. Welle V (6 ms) wird
der rostalen Pons und dem Colliculus inferior im Mittelhirnbereich zugeordnet
(106). Welle 1l ist bis zu Schallintensitaten von etwa 40 dB und Welle V von etwa O
bis 5 dB nachweisbar (107). Dies qilt fir Erwachsene. Beim Neugeborenen sind
die Latenzen gegeniber der Erwachsenennorm verlangert, bis sie sich durch die
Reifung ca. im 12. Lebensmonat angleichen. Unter den Reizantworten Frih- und
Neugeborener lassen sich insbesondere drei Wellen erkennen, die den Wellen I,
[l und V in der Nomenklatur nach Jewett entsprechen (107, 108). Die fur das NHS
entwickelten Screening-Gerate dienen nicht der Ermittlung der genauen HOr-
schwelle, sondern sie bewerten in der Regel nur die schwellennahe Welle V (102).
Durch zweckmassige EEG-Filterung und Artefaktdetektion gelingt es, Potentiale
storfrei in Schwellenndhe zu registrieren. Diese Verfahren -AABR- verwenden
einen automatisierten Antwortalgorithmus. Sie arbeiten meist mit hohen Reizraten,
haufig nicht mit festen Mittelungszahlen und nur bis zu einem vorgegebenen
Konfidenzniveau. Ein Analyseprogramm unterscheidet zwischen ,auffallig“ und
Lunauffallig” (109). Mit zunehmender Reizrate von 10 ms/s auf 100 ms/s verlangert
sich unabhéngig vom Reizpegel die Latenz der Welle V um 0.9 ms. Welle V kann

bis zu Reizraten von 400 /s registriert werden (110).
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1.8 Zielstellung der Arbeit

Mit der vorliegenden Arbeit sollte das Horvermégen Neugeborener
unterschiedlichen Gestationsalters und postnatalen Alters mit einem neueren
DPOAE-Verfahren und einem neu entwickelten AABR-DPOAE-Kombinations-
verfahren untersucht werden. Diese Verfahren sollten validiert und auf ihre
praktische Einsetzbarkeit fir ein NHS tberpruft werden.

Die Ziele dieser Arbeit im Einzelnen waren:

(1) zu untersuchen, ob mit den genannten Verfahren die Rate Testauffalliger in
einem Primar-Screening (1-2 Tests) weniger als 4 % (bei Nicht-Risikotragern)

betrug, was international anerkannten Gutekriterien entspricht,

(2) beide DPOAE-Messungen vergleichend zu untersuchen in Bezug auf Mess-
und Untersuchungsdauer, Pass- und Fail-Raten sowie Spezifitat, (die letzten drei
Parameter jeweils bezogen auf die reinen Messverfahren und auf die Studie) und

-soweit moglich- Sensitivitat,

(3) das AABR-Verfahren hinsichtlich der unter (1) und (2) genannten Parameter zu

untersuchen und Vergleiche zu den DPOAE-Verfahren anzustellen,

(4) die DPOAE- und AABR-Mono-Verfahren einem Zweistufen-Screening (Ersttest
mit DPOAE und im Fail-Fall Zweittest mit AABR) und einem generell kombinierten
DPOAE-AABR-Verfahren (immer DPOAE- und AABR-Messungen) in Bezug auf
die unter (1) und (2) genannten Parameter gegeniuber zu stellen, um Vor- und
Nachteile eines kombinierten AOAE-AABR-Screenings gegenuber den Mono-

Verfahren aufzuzeigen sowie

(5) Handhabbarkeit der Gerate, Fehlerquellen und Screening-Kosten abzu-

schéatzen.
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2. Material und Methode

In einem 12 monatigen Zeitraum, von September 2001 bis September
2002, erhielten 360 Neugeborene ein einohriges Horscreening mit dem AOAE-
AABR-Kombinationsgerat ABaer® und dem AOAE-Gerat Ero-Scan®. Die Unter-
suchungen fanden in der Geburtsabteilung des Nordwest-Krankenhauses
Frankfurt (Einrichtung 1) und in der Geburtsabteilung sowie der neonatologischen
Abteilung der Stadtischen Kliniken Offenbach (Einrichtung 2) statt. In der neo-
natologischen Abteilung der Kinderklinik der Stadtischen Kliniken Offenbach be-
fanden sich hauptséchlich Frihgeborene. Frihgeborene sind laut WHO Kinder,
die vor der vollendeten 37. Schwangerschaftswoche geboren wurden. Alle Kinder
erhielten ein Screening mit dem Kombinationsgerat ABaer®, mit dem DPOAE und
AABR gemessen wurden, und dem Gerat Ero-Scan®, das DPOAE misst. Das
Screening bestand aus einem Ersttest und im Falle einer inkompletten Messung
oder eines auffalligen Ergebnisses aus einem zusatzlichen Retest. Es wurden
neben den Pass- und Fail-Ergebnissen, Verfahrens- und Studienspezifitat,
Studiensensitivitat, Mess- und Untersuchungszeiten bestimmt. Als Referenz-
Methode galten visuell beurteilte ABR-Kurven und Hirnstammpotentiale ohne

akustischen Reiz.
2.1 Untersuchungskollektive

Unter den 360 (N) getesteten Neugeborenen befanden sich 347 Reifge-
borene (well-Babys) und 13 Trager von Risikofaktoren fur konnatale Horstérungen
(at-risk-Babys). Als well-Babys wurden Neugeborene bezeichnet, bei welchen
keinerlei Risikofaktoren fur eine HOrstérung anamnestizierbar waren. Ein Kind, das
mindestens einen der in der Einleitung genannten Risikofaktoren aufwies, wurde
als at-risk-Baby klassifiziert. Das Vorliegen von Risikofaktoren wurde vor der
Untersuchung erfragt und durch Einsicht in die Krankenakte geprift. Auf den
Geburtsstationen wurde der Ersttest bei well-Babys und bei denjenigen at-risk-
Babys, die sich auf diesen Stationen und nicht auf der neonatologischen Station
befanden (z. B. bei Konsanguinitat der Eltern), innerhalb der ersten Lebenswoche

durchgefuhrt.
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Er fand im Mittel nach vier Lebenstagen statt (x 2 Tage). Frihgeborene
mit einem oder mehreren Risikofaktoren fir eine konnatale Horstérung, die in der
neonatologischen Abteilung betreut wurden, erhielten ihr Screening kurz vor der
Entlassung, im Mittel am sechsten Lebenstag (£ 4 Tage). Vier Mitter wurden
entlassen, bevor ein Screening stattgefunden hatte oder lehnten einen Test in den
ersten Lebenstagen ab und stellten sich einige Tage bzw. Wochen nach Ent-
lassung ambulant zu einem Ersttest vor. Das Alter dieser Kinder lag zum
Messzeitpunkt zwischen 12 und 26 Lebenstagen. Aus den unterschiedlichen
Testzeitpunkten innerhalb dieser drei genannten Subpopulationen erklart sich der
relativ spate mittlere Ersttest-Zeitpunkt der Gesamtpopulation mit funf Tagen (= 3
Tage). Eine Darstellung der Ersttest-Zeitpunkte nach Lebenstagen findet sich in
Tabelle 2.

Tabelle 2: Anzahl gescreenter Kinder (N) nach Lebenstagen

Lebenstag 1. 2. 3. 4, 5. > 5,

N 6 54 76 75 54 95

2.2 Untersuchungsablauf

Zu Beginn der Studie fand eine vierwdchige Einarbeitungszeit der Autorin
unter Anleitung durch audiologisch qualifiziertes Personal statt. Diese diente
einem Vertraut-Machen mit den Geraten, Messverfahren, Raumlichkeiten und Um-
gebungsbedingungen und der Herstellung der Akzeptanz durch das Klinik-
personal. In Einrichtung 1 wurde dreimal wochentlich gescreent, in Einrichtung 2
wegen eines hdheren Geburtenaufkommens funfmal wdchentlich. Wahrend der
Datenerhebungsphase wurde jeweils ein Ohr eines Babys mit zwei DPOAE-
(jleweils mit ABaer® und Ero-Scan® und einer AABR-Messung (ABaer®)
gescreent. Da die Testbedingungen fir jede dieser drei Untersuchungen nicht
unabhangig von der Testreihenfolge waren, wurde quasi randomisiert fir drei
jeweils gleich grosse Gruppen der Babys die Reihenfolge der drei Methoden

gewechselt.
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Das Screening wurde deshalb nur einohrig ausgeftuhrt, da drei Messungen
an einem Baby stattfanden und eine Akzeptanz fur die Testung auch des zweiten
Ohres durch Babys und Eltern nicht zu erwarten war. Bei einem auffalligen
Testergebnis wurde der Test jedoch auch am anderen Ohr durchgefihrt.
Neugeborene mit einem auffalligen Testergebnis erhielten einen Retest, mdglichst
noch wahrend des stationaren Aufenthalts. Nach Entlassung wurde ein Retest
entweder ambulant in der Geburtseinrichtung selbst oder in der Klinik fr
Phoniatrie und Padaudiologie der Universitatsklinik Frankfurt am Main durchge-
fuhrt. Die Eltern erhielten ein Informationsblatt zur Studie und gaben ihre
schriftliche Einwilligung. Nach der Untersuchung erfolgte die Dokumentation der
Ergebnisse im gelben Kind-Untersuchungsheft. Dabei wurden Untersucher,
Datum, durchgefiihrte Messung und ein auffalliges bzw. unauffalliges Screening-
Ergebnis mit Nennung der Methode (DPOAE bzw. AABR) notiert. Im Falle eines
Fails wurde dabei schriftlich eine Kontrollmessung empfohlen. Die Eltern erhielten
zudem ein Informationsschreiben mit der Aufforderung, ihr Kind zu einer Kontroll-
messung vorzustellen. Zusatzlich wurden ihnen Adressen padaudiologisch
qualifizierter Einrichtungen mitgegeben, und der Stationsarzt fuhrte ein
personliches Gesprach mit ihnen zur Bedeutung des Screeningergebnisses sowie
erlauterte das weitere Vorgehen.

2.3 Untersuchungsbedingungen

Das Screening erfolgte in einem ruhigen Raum, der keine technischen
Gerate enthielt. Damit waren Umgebungslarm und storende elektromagnetische
Einstreuungen weitestgehend ausgeschaltet. In Einrichtung 1 liess sich dies in der
Anfangsphase nicht verwirklichen, so dass die Umgebungsbedingungen zunachst
optimiert werden mussten. Es wurde moglichst die postprandiale Ruhephase
genutzt, um Storeinflisse von Seiten des Kindes wie Unruhe und Saugbe-

wegungen so gering wie moglich zu halten.
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2.4 Gerate
2.4.1 ABaer®

Das ABaer® ist ein modulares Messsystem, das folgende Messungen in
Screening- bzw. diagnostischer Qualitat zulasst: TEOAE, DPOAE, Click-ABR,
frequenzspezifische ABR. Fiir die vorliegende Arbeit kamen die Module ABaer®
fur die AABR-Messungen und AuDX® fiir die DPOAE-Messungen zur Anwendung.
Wesentliche Bestandteile der Messapparatur des ABaer® sind: Reizgenerator,
Messsonde, Signalverarbeitungssystem und Rechner. Zum ABaer® gehért
weiterhin ein Laptop, uber den die verschiedenen Messsoftwares bedient werden
kénnen und die personlichen Daten der Kinder sowie die Messresultate in einer
Datenbank gespeichert werden. Zur Potentialableitung und Erdung dienen drei
Klebeelektroden. Der Stimulus kann, wie in dieser Studie, Uber eine Gehdrgangs-
sonde appliziert werden. Die Stimulusdarbietung sind bei AABR 35 dB nHL,;
wahlweise koénnen Stimuli von 30 oder 40 dB benutzt werden. Fur AABR-
Messungen sind ansonsten auch Ohrschalen verwendbar, sog. Ohrkoppler. Der

akustische Reiz wird Uber eine Gehdrgangssonde appliziert.
2.4.1.1 AABR

Als akustischer Stimulus fur die AABR dient ein Click-Reiz mit einer
Intensitat von 35 dB nHL. Dieser wird Uber eine Gehérgangssonde in den
ausseren Gehodrgang des Babys appliziert. Das AABR-Verfahren benutzt den
POVR (point of optimized variance ratio)-Algorithmus des House Ear Institute.
Dieser arbeitet nach der Fsp (sp = single point)-Methode, die sich an den
statistischen Musterwerten von Hirnstammpotentialen normal hérender Sauglinge
orientiert. Diese Muster werden als F-ratio bezeichnet. Jede Mittelung vergleicht
zehn einzelne Punkte im EEG mit statistischen Werten. Dabei wird auch die
jeweilige Varianz fur Storeinflisse berlcksichtigt. Ausserdem werden ABR-Muster
normal horender Sauglinge mit leicht verkirzten oder verlangerten Latenzen
einbezogen. Dadurch sollen fasch positive Testergebnisse durch Mittelohrein-
flisse und leichte Schwankungen in den Latenzen der Hirnstammpotentiale

verringert werden.
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Neue Berechnungen finden kontinuierlich nach 256 Mittelungen statt. Die
Ergebnisse der Messungen werden in Abhangigkeit von der Zahl der Sweeps
(post-stimulus-Abschnitte des EEG) und einem bestimmten Richtwert anhand
eines Graphen aufgezeichnet. Pass-Kriterium ist hierbei das reproduzierbare
Erreichen eines kritischen POVR von 3,1. Die Beendigung der Messung erfolgt,
wenn Uber mindestens funf Sekunden ein POVR von 3,1 erreicht wird oder/und
ein POVR-Score von 3,5 nach einem Minimum von 1500 Stimuli. Ein nicht
erreichter POVR-Score von 3,5 nach 6144 Stimuli ergibt ein Fail und fihrt zu

einem Messabbruch.
2.4.1.2 DPOAE

Fur AABR- und DPOAE-Messungen kann der Stimulus Uber dieselbe
Gehorgangssonde appliziert werden. Ein Umstecken oder ein Umlagern des
Kindes war dadurch nicht notig. Voraussetzung fir eine korrekte Reizapplikation
ist eine komplette Abdichtung des Gehdrgangs. Es kann eine DPOAE-Standard-
einstellungen gewahlt werden, mit Schalldruckpegeln der beiden Primarténe von
L1=65 dB SPL und L2=55 dB SPL und einem f2/f1-Verhaltnis von 1,22.
Beendigungskriterien fur eine Messung sind eine DP-Amplitude von -5 dB SPL,
eine Unterschreitung des minimalen Signal-Rausch-Abstandes zwischen DPOAE
und Storschall von 8 dB SPL, ein maximaler Gerduschepegel von unter -17 dB
SPL oder ein Uberschreiten der Messzeit von 15 s (grosser 3 kHz). Es wird die
Antworten der Cochlea auf verschiedene Frequenzen gemessen (siehe Tabelle 2).
Die gewahlten Frequenzen beziehen sich auf die f2 Frequenzen. Die Emissionen
werden als DP-Gramme aufgezeichnet, d.h. als Emissionspegel in Abhangigkeit

von der ermittelten Frequenz unter Darstellung des Signal-Rauschabstandes.
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dem ABaer® und dem Ero-Scan®

Tabelle 3: Reiz- und Messparameter fiir das DPOAE-Screening mit

ABaer® Ero-Scan®
2000
2015
2300
2765
Testfrequenzen 2600
3514
F2 [HZz] 3000
4217
3500
5015
4000
Mittelungszeit [s] 0,4 2
Frequenzbereich
[kHz] der Test- 2-6 2-7

frequenzen

Pass-Kriterium
[dB Emissionen]

6 dB Emissionen

7 dB Emissionen

L1 (Pegel fur 1)

65 65

[dB SPL]
L2 (Pegel fur f2

(Peg ) 55 55
[dB SPL]
Anzahl 5 6
Testfrequenzen
Fir ein Pass
bendtigte
Frequenzen mit 3 3

nachweisbaren
DPOAE
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Wenn mit drei von funf Testfrequenz-Paaren DPOAE einer Amplitude von
mindestens -5 - -8 dB SPL erreicht werden, so zeigte das Gerat ein Pass an.
Néheres zu den gewahlten Pass- und Fail-Kriterien entsprechend der DP-
Amplituden findet sich bei Gorga et al. (111).

2.4.2 Ero-Scan®

Mit dem Geréat Ero-Scan® der Firma Etymotic Research kénnen sowohl
DPOAE als auch TEOAE gemessen und automatisiert ausgewertet werden. Fur
die vorliegende Studie wurde mit DPOAE gescreent. Wesentliche Bestandteile des
Ero-Scan® sind Reizgenerator, Messsonde und Signalverarbeitungssystem. Netz-
und Akkubetrieb sind madglich, wobei hier mit letzterem gearbeitet wurde. Die
Messsoftware wird direkt Gber das Handheld-Gerat bedient, in dem auch die
personlichen Daten der Kinder sowie die Messresultate fir bis zu 50 Messungen
gespeichert werden kdonnen. Zur weiteren Speicherung und Archivierung missen
die erhobenen Daten Uber die eingebaute serielle Schnittstelle zu einem PC in eine

Datenbank Ubertragen werden.

Durch die eingebaute graphische LCD-Anzeige und drei Anzeigelampen
(LED) werden Testergebnisse und Meldungen wéhrend des Tests angezeigt. Die
Ergebnisse kénnen nach Ablauf des Tests wiederholt abgerufen werden. Die
Reizapplikation erfolgt Uber eine externe Gehdrgangssonde (auch gerate-
integrierte Sonde einsetzbar). Die Messsonde beinhaltet ein Mikrofon und zwei
Horer, die die Testsignale produzieren bzw. den Schalldruckpegel im akustisch
isolierten Gehérgang messen. Die Ankopplung des Messgerates an den Gehor-
gang erfolgt mittels weicher Einwegstopsel, die auf die Sondenspitze gesteckt
werden. Die in 12 verschiedenen Grdssen vorhandenen Ohrstdpsel sind durch
unterschiedliche Farbgebung leicht zu unterscheiden. Zu den gewéahlten Reiz- und

Messparametern siehe Tabelle 2.
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Das Ero-Scan® erzeugt Testsignale, sendet sie in den Gehérgang, und
misst dann den Schallpegel der DPOAE-Signale, die von der Cochlea erzeugt
werden. Durch die Verwendung verschiedener Testfrequenzen kann die Funktion
der dusseren Haarzellen tber einen weiten Frequenzbereich getestet werden. Der
digitale Signalprozessor (DSP) des Ero-Scan® kann simultan entweder zwei
Sinustone erzeugen (f1 und f2) oder eine Serie von Breitbandclicks. In der
vorliegenden Arbeit wurde auf die Applikation zweier Sinustone zurlckgegriffen.
Uber zwei Horerschallkanédle der Sonde werden diese Testtone getrennt in das
Ohr geleitet. Ein in die Sonde integriertes Mikrofon misst den Schalldruck im
Gehorgang. Das Signal wird vom DSP mittels Fast-Fourier-Transformator (FFT)
gefiltert und ermittelt vorhandene Emissionen im Frequenzbereich 2f1-f2. Der
Pegel dieser Emissionen wird im Verhaltnis zu den im Ubrigen Frequenzbereich
gemessenen Storgerduschen gesetzt. Wenn der Schallpegel im Frequenzbereich
2f1-f2 um mindestens 5 dB Uber dem Gerauschepegel im Ubrigen Frequenz-

bereich liegt, wird die Emission als gtiltig gewertet.

Der Frequenzbereich der DPOAE-Messung umfasst 1 kHz bis 6 kHz. Da
der Zustand der ausseren Haarzellen (1) im Frequenzbereich f2 beurteilt wird und
(2) die 2f1-f2 Emissionsfrequenz etwa 6/10 der f2-Frequenz betragt (3), die
Emissionen im Frequenzbereich unter 600 Hz schwach ausgepragt sind und (4)
das Umgebungsgerédusch bei den tiefen Frequenzen am hochsten ist, wurde 1,5
kHz als kleinste Testfrequenz gewahlt. Das Ero-Scan® benutzt einen Rausch-
unterdrickungsalgorithmus, der genaue DPOAE- und TEOAE-Messungen im

Storgerausch und bei Sprache von bis zu 55-65 dB SPL erlaubt.
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2.5 Messdurchfihrung
2.5.1 Messungen mit dem ABaer®

2.5.1.1 AABR-Messungen

Zu Beginn der Messungen wurden am Laptop in der erste Maske der
Benutzeroberflache als Stammdaten des Kindes Identifikations (ID)-Nummer,
Name, Vorname, Geburtsdatum und Geschlecht eingegeben. Danach wurden in
einer zweiten Maske das zu testende Ohr und das anzuwendende Messverfahren
(AABR oder DPOAE) ausgewahlt. Nach Vorbereitung der Haut des Babys durch
Entfetten und Reinigung mit Alkohol mussten drei Klebeelektroden beidseits Uber
dem Mastoid und an der Stirn des Kindes angebracht werden. Die Mastoid-
elektroden dienten dabei zur Potentialableitung, die Stirnelektrode zur Erdung.
Alternativ wurde die Referenzelektrode auch am Jochbein anstatt am gegentber-
liegenden Mastoid platziert. Diese Methode erwies sich haufig als die giinstigere,
da ein Unruhiger-Werden der Babys durch Umlagern vermieden wurde.
Anschliessend wurde die Sonde mit einem der Gehorgangsgrosse des Kindes
angepassten Gehorgangsstopsel moglichst tief in den Gehérgang einge-fuhrt.
Dadurch konnte ein Abdichten des Gehorgangs sowie eine verlustfreie
Reizapplikation mit definiertem Pegel gewaéhrleistet werden. Danach erfolgte
zunachst eine Impedanzmessung fur die drei Bezugselektroden. Dabei wurde die
Messung nur bei Impedanzen < 100 kQ zugelassen. Lag die Impedanz einer
Elektrode héher, wurden Hautvorbereitung und Ankleben der jeweiligen Elektrode
wiederholt. Erst wenn alle Elektrodenimpedanzen im vorgegebenen Bereich lagen,
zeigte sich ein grunes Lichtsignal, und ein automatischer Messstart erfolgte.

Wahrend des Messvorgangs konnte wahlweise eine Benutzeroberflache
angezeigt werden, die lediglich das Laufen der Messung, den aktuell erreichten
POVR-Wert, die Artefaktrate und die Elektrodenimpedanzen anzeigte. Alternativ
war eine detailliertere Betrachtung Uber eine zweite Oberflache maoglich, in der die
Potentialkurve der AABR entsprechend dem Stand der fortlaufenden Mittelungen

und der POVR-Kurvenverlauf angezeigt wurden.
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Ausserdem wurden die Artefaktrate, der aktuelle POVR, die Zahl der
Mittelungen und die Elektroden-Impedanzen angezeigt. Es war moglich, den Test
zu unterbrechen, um z. B. Korrekturen des Elektrodensitzes vornehmen zu
kénnen, und ihn dann weiter zu fuhren. Nach vollendeter Messung wurde das
Screening-Resultat als Pass oder Fail angezeigt. Als Referenzverfahren wurde die
visuelle Uberprufung der gespeicherten Potentialkurven unter Beachtung der
Artefaktrate durch eine padaudiologische Assistentin verwendet.

2.5.1.2 DPOAE-Messungen

Fur DPOAE-Messungen wurden in der Benutzeroberflache das Verfahren
ausgewahlt, die Gehdrgangssonde positioniert und die Messung gestartet. Ein
Balken im oberen Maskenfeld zeigte an ob der Ohrstdpsel genigend Abdichtung
zum Gehoérgang hatte. War dies nicht der Fall erfolgte kein Messbeginn. Der
Teststart erfolgte automatisch, wenn optimale Umgebungsbedingungen erreicht
waren. Auch hier konnte wahlweise eine Benutzeroberflache gewéhlt werden, die
lediglich Auskunft tber die Messbedingungen gab. Alternativ konnte eine Maske
gewahlt werden, die den Stimulus und das fortlaufende DP-Gramm anzeigte. Die
Stammdaten und die Messergebnisse inklusive der Kurven und einer Reihe von
Messparametern wurden automatisch in einer Datenbank gespeichert und
konnten bei Bedarf angezeigt werden.

2.5.2 DPOAE-Messungen mit dem Ero-Scan®

Auch fir die Messungen mit dem Ero-Scan® musste die Sonde mdoglichst
tief in den ausseren Gehorgang gebracht werden. Nach Auswahl eines Ohres
mass das Gerat automatisch die akustische Abdichtung im Gehorgang. Dazu
wurden durch zwei Balken einerseits der Pegel des Stdrgerdusches und anderer-
seits die Grosse des Gehorgangvolumens zwischen Ohrstépsel und Trommelfell
angezeigt. Die Testbedingungen waren gut, wenn beide, Gerausch- und Volumen-
Balken, mdglichst klein waren.
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Sobald Restvolumen und Stérgerdusche einen kritischen Wert unter-
schritten hatten, startete der Test automatisch. Das Gerat fuhrte vor dem
eigentlichen Test eine Kalibrierung durch, wahrend der verschiedene Testtone
abgegeben wurden, um den Testpegel auf die akustischen Eigenschaften des

Gehorgangs einzustellen. Anschliessend startete der eigentliche Test.

Die Messergebnisse wurden wahrend des Tests auf der LCD-Anzeige als
sechs spaltige Graphik angezeigt. Jede Frequenz war durch einen Balken
reprasentiert und jedes Segment der Balken reprasentierten 2 dB Signal-Rausch-
abstand (SR). Fur jede Frequenz galt als Pass-Kriterium der Abstand zwischen
der otoakustischen Emission und dem Stérgerausch. Hier wurde ein Signal-
Rauschabstand SR von 7 dB bei sechs Testfrequenzen verwendet, um ein Pass
geben zu konnen. In drei von sechs Frequenzen musste ein positives Ergebnis
erzielt werden, um ein Pass zu erhalten. Nach beendetem Test zeigt das Geréate
das Ergebnis entweder als Pass oder Fail oder -bei zu lauten Umgebungs-
bedingungen- als Noisy an. Dokumentiert wurden Untersuchungszeit, Messzeit,
bendétigte Versuche und Pass- oder Fail-Raten.

2.6 Untersuchungsparameter

In den Messprotokollen wurden die Stammdaten des jeweiligen Kindes,
Angaben der Mutter Uber Besonderheiten wahrend Schwangerschaft und Geburt,
Risikofaktoren, getestetes Ohr, Mess- und Untersuchungszeiten und die
Screeningergebnisse dokumentiert. Letztere wurden als Pass, Fail bzw. Mess-
abbruch jeweils fur den Erst- und ggf. flr einen Retest angegeben und dienten der
Ermittlung von Spezifitdt und Sensitivitat. Die Pass-Raten geben den prozentualen
Anteil an bestandenen Screenings an der Gesamtzahl der durchgefiihrten
Screenings an. Dabei wurden bei der Bestimmung der Verfahrens-Pass-Raten nur
Pass- und Fail-Ergebnisse zugrunde gelegt, fur die Studien-Pass-Rate auch die
Zahl der abortiven Messungen (Others). Die Spezifitdt stellt den prozentualen
Anteil der testunauffalligen und mittels visueller Kurvenkontrolle als gesund
diagnostizierten Neugeborenen an der Anzahl der untersuchten und als

horgesund diagnostizierten Neugeborenen dar.
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Die Sensitivitat ist der prozentuale Anteil der testauffalligen und als
horgestort diagnostizierten Neugeboren an der Anzahl untersuchten und als
horgestort diagnostizierten Neugeborenen (60). Die verfahrensspezifische Spezi-
fitat basiert auf den mit Ergebnis getesteten und hérgesunden Neugeborenen. Die
Studienspezifitdt hingegen bezieht die durch Messabbriche und Messver-
hinderung (meist durch Unruhe der Babys) notwendigen Wiederholungs-
messungen mit in die Berechnung ein. Derartige Falle wurden als ,Others” zu-
sammengefasst. Sie berucksichtigt, dass die Zahl der Neugeborenen, die
tatsachlich einen Retest benotigen (Fail- und Others-Falle) héher ist als die Rate
der Testauffalligen. Die Studien- oder Programmspezifitat ermoglicht eine
Aussage Uber die Qualitat des Screenings. Fur Aussagen zur Sensitivitat war das
gewahlte Kollektiv zu klein, da mit héchstens ein bis zwei horgestérten Kindern zu
rechnen war. Mit Hilfe der Referenzmethode, der visuellen Kurvenauswertung,
wurde aber dennoch eine Uberpriifung des Screeningergebnisses moglich (falsch
auffallig, richtig auffallig; falsch unauffallig, richtig unauffallig gescreent) und damit
eine Bewertung der Sensitivitéat innerhalb der Studie. Daher konnte die Validitat
des Screenings anhand von Studien- und Verfahrensspezifitat und Studien-

sensitivitat beurteilt werden.

Messbedingungen wurden anhand einer Einteilung in ,Baby schlafend®,
.Baby wach-ruhig“ oder ,Baby wach-unruhig® dokumentiert. Messabbriiche/-
verhinderungen (Others) wurden in kind-, eltern-, geratebedingt eingeteilt. Jedem
Messabbruch folgte sofort ein zweiter und dritter Messversuch. Nach drei
Versuchen und keiner Aussicht auf ein Ergebnis, zum Beispiel, wenn das Kind
nicht zu beruhigen war, wurde die Messungen abgebrochen und zu einem
spateren Zeitpunkt wiederholt. Die Anzahl der Messabbriche ermdglichte
Aussagen Uber die Untersuchungsbedingungen (Umgebungsbedingungen, Stor-
schallpegel, Geschick des Untersuchers) und die Qualitat der Gerate (Messstart-
Bedingungen, Algorithmus, Robustheit bezilglich elektromagnetischen Ein-
streuungen aus der Umgebung). Falls Gerateprobleme auftraten, wurden diese

ebenfalls notiert. Desweiteren wurden Mess- und Untersuchungsdauer registriert.
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Erstere beschrieben die Zeit vom eigentlichen Messstart bis zum Ende der
Messung. Die Untersuchungszeit umfasste zusatzlich die Dauer der Vorbereitung
des Kindes von dem Zeitpunkt an, wenn es in den Untersuchungsraum gebracht
wurde (Lagerung, Hautpréaparation, Platzierung der Elektroden), der Nach-
bereitung, der Dokumentation und ggf. eines kurzes Elterngesprachs. Sie enthielt
aber auch die Dauer von Wiederholungsmessungen oder Verzégerungen, zum
Beispiel durch zwischenzeitliches Stillen. Fir das ABaer® wurden zusétzlich zur
Dauer der Monoverfahren die Gesamt-Mess- und Untersuchungszeiten fir die
kombinierten AOAE-AABR-Messungen ermittelt.

2.7 Statistische Auswertung

Die Verfahrens- und Studienspezifitaten wurden berechnet, wie unter 2.6
angegeben, und die binomialen 95 %-Konfidenzintervall dazu wurden ermittelt.
Fir den statistischen Vergleich der Verfahren wurde der x-Test (Vierfelder-x? mit

Kontinuitatskorrektur) benutzt.
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3. Ergebnisse

Im Folgenden werden Mess-

und Untersuchungszeiten, Messbe-

dingungen, Pass-, Fail- und Others-Raten sowie Sensitivitaten und Spezifitaten fur

die Gerate ABaer® und Ero-Scan® im Vergleich dargestellt.

3.1 Uberblick tiber die Messungen

Tabelle 4 zeigt die Untersuchungspopulationen nebst ihrem Anteil an Risiko-

tradgern und ihren generellen Testergebnissen.

Tabelle 4: Untersuchungspopulationen fiir die Gerate ABaer® und Ero-Scan®

ABaer® ABaer® ABaer® Ero-Scan®

AABR DPOAE AABR-DPOAE DPOAE
N 360 360 360 360
at-risk-Kinder 13 13 13 13
Retest
bendtigt 8 12 8 49
Retest

8 8 8 8

erhalten
Messabbriiche 19 8 27 53
Messungen 341 352 333 303

mit Ergebnis
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3.2 Mittlere Mess- und Untersuchungszeiten nach Lebenstagen bei
Erstscreening

Tabelle 5 und Abbildung 1 stellen die mittleren Messzeiten fir die ver-
schiedenen Verfahren bezogen auf das Lebensalter der Neugeborenen bei
Erstscreening dar. Es fallt auf, dass fir die AABR-Messungen die mittleren
Messzeiten kontinuierlich vom ersten bis zum dritten Lebenstag abnahmen und
zwar von 288 s auf 86 s (30 % Abnahme). Nach dem vierten Lebenstag
stabilisierten sie sich auf einem mittleren Wert von 92 s. Eine ahnliche Tendenz
lasst sich fur die DPOAE-Messungen mit dem ABaer® erkennen: Die mittleren
Messzeiten waren hier am ersten und zweiten Lebenstag deutlich langer als zu
spateren Zeitpunkten, wo sie wenig mehr als eine Minute betrugen. Wahrend die
mittlere Messdauer am ersten Tag um 2 min lag, halbierte sich dieser Wert etwa
vom dritten Tag an. Entsprechend nahmen die mittleren Messzeiten fir die
kombinierten DPOAE-AABR-Messungen innerhalb der ersten drei Lebenstage um
47 % ab. Die AABR Messungen dauerten im Durchschnitt 48 s langer als die
DPOAE-Messungen.

Fiur das Ero-Scan® betrugen die mittleren Messzeiten nur ca. 17 % der
mittleren Messzeiten der DPOAE des ABaer®. Diese mittlere Messdauer nahm

geringfugig und kontinuierlich vom ersten Lebenstag an zu.

37



Tabelle 5: Mittlere Messzeiten [s] fiir ABaer® und Ero-Scan® entsprechend

Lebensalter bei Erstscreening

ABaer®  ABaer® ABaer®  Ero-Scan®
Lebenstag AABR DPOAE AABR+ DPOAE N
DPOAE

1. 289 130 321 12 6

2. 115 96 181 13 54

3. 86 69 150 13 76

4. 111 68 164 15 75

5. 105 63 161 15 54

> 5, 80 71 148 17 95
Gesamt 131 83 188 14 360

Abbildung 1: Mittlere Messzeiten [s] fiir ABaer® und Ero-Scan® entsprechend

Lebensalter bei Erstscreening
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Tabelle 6 und Abbildung 2 zeigen die mittleren Untersuchungszeitenzeiten
fur die verschiedenen Verfahren bezogen auf das Lebensalter der Neugeborenen
bei Ersttest. Die AABR-Untersuchungszeiten des ABaer® nahmen bis zum dritten
Lebenstag um 63 % ab. Die mittleren Messzeiten betrugen im Schnitt ca. ein
Drittel der mittleren Untersuchungszeiten. Die mittleren Untersuchungszeiten der
DPOAE des ABaer® zeigten keine wesentlichen Zu- oder Abnahmen. Die mittleren
Messzeiten betrugen durchschnittlich ca. 43 % der mittleren Untersuchungszeiten.
Die mittleren Untersuchungszeiten einer kombinierten DPOAE-AABR-Messung
nahmen durchschnittlich vom ersten bis zum dritten Tag um ca. zwei Drittel ab (68
%), sie machten ca. ein Drittel (28 %) der Untersuchungszeiten aus.

Die Messzeiten des Ero-Scan® betrugen ca. 11 % der mittleren
Untersuchungszeiten, da sie sehr kurz waren. Auch hier wiesen die mittleren
Untersuchungszeiten in Abhangigkeit vom Lebensalter keine wesentlichen
Schwankungen auf.

Tabelle 6: Mittlere Untersuchungszeiten [s] fur ABaer® und Ero-Scan®

entsprechend Lebensalter bei Erstscreening

ABaer® ABaer® ABaer®  Ero-Scan®
Lebenstag AABR DPOAE AABR+ DPOAE N
DPOAE

1. 567 222 809 104 6

2. 328 166 496 114 54

3. 360 188 553 152 76

4. 424 203 731 147 75

5. 364 174 563 138 54

> 5, 475 204 673 138 95
Gesamt 420 193 637 164 360
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Abbildung 2: Mittlere Untersuchungszeiten [s] fiir ABaer® und Ero-Scan®

entsprechend Lebensalter bei Erstscreening

900
800
» 700 -

—e— ABaer AABR
/ —=— ABaer DPOAE

\// ~— ABaer gesamt
Ero-Scan DPOAE

A 01 O

o O O

o O O
|

mittlere

Untersuchungszeit in

= N W

o O O

O O O O
| |

1. 2. 3. 4. 5. > 5.

Lebenstage

3.3 Messbedingungen

Tabellen 7 und 8 zeigen die mittleren Mess- und Untersuchungszeiten fur
ABaer® und Ero-Scan® anhand der kindbedingten Messbedingungen. Mess- und
Untersuchungszeiten wurden in drei Gruppen unterteilt, in gute, mittlere und
schlechte Mess- bzw. Untersuchungsbedingungen. Gute Bedingungen waren
dann gegeben, wenn die Babys schliefen (s). Schlechte Bedingungen fanden sich
bei unruhigen Kindern (u). Mittlere Bedingungen waren dann gegeben, wenn das
Kind zwar wach, aber ruhig war (wr). Tabelle 7 zeigt eine deutliche Zunahme der

Messzeiten mit schlechter werdenden Messbedingungen.
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Tabelle 7: Mittlere Messzeiten [s] fir ABaer® und Ero-Scan® in Abhangigkeit von

den kindbedingten Messbedingungen

gute mittlere schlechte
Messbe- Messbe- Messbe-

dingungen dingungen dingungen

(s) (wr) (u)
N=227 N=47 N=86

ABaer® AABR 80 117 161
ABaer® DPOAE 74 58 86
ABaer® AABR+DPOAE 146 168 223
Ero-Scan® DPOAE 14 18 15

Tabelle 8: Mittlere Untersuchungszeiten [s] fir ABaer® und Ero-Scan®

in Abhangigkeit von den kindbedingten Messbedingungen

gute mittlere schlechte
Messbe- Messbe- Messbe-

dingungen dingungen dingungen

(s) (wr) (u)
N=227 N=47 N=86

ABaer® AABR 388 441 428
ABaer® DPOAE 183 198 207
ABaer® AABR+DPOAE 602 663 640
Ero-Scan® DPOAE 133 160 158
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3.4 Pass-, Fail- und Others-Raten fiir ABaer® und Ero-Scan®

nach Lebenstagen bei Erstscreening

Die in Tabellen 9, 10 und 11, sowie Abbildungen 3, 4 und 5 zeigen die

eigentlichen Messergebnisse des Screenings getrennt nach Messverfahren an.

Tabelle 9: Pass-, Fail- und Others-Raten fur ABaer® AABR nach

Lebenstagen bei Erstscreening

Pass Fail Others

Lebenstag N/% N/% N/%
1. 5/80,0 0/0,0 1/20,0

2. 49/90,7 3/5,6 2/3,7

3. 70/92,1 2/2,6 4/5,3
4. 65/86,7 0/0,0 10/13,3

5. 52/96,2 1/1,9 1/1,9

> 5. 91/95,8 2/2,1 2/2,1

Abbildung 3: Pass-, Fail- und Others-Raten fiir ABaer® AABR

nach Lebenstagen bei Erstscreening
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Tabelle 10: Pass-, Fail- und Others-Raten fiir ABaer® DPOAE

nach Lebenstagen bei Erstscreening

Pass Fail Others

Lebenstag N/% N/% N/%
1. 6/100,0 0/0,0 0/0,0

2. 50/92,6 4/7,4 0/0,0

3. 72/94,7 4/5,3 0/0,0

4. 72/96,0 1/1,3 212,7

5. 52/96,2 1/1,9 1/1,9

> 5. 88/93,6 2/2,1 5/5,3

Abbildung 5: Pass- Fail- und Others-Raten fiir ABaer® DPOAE

nach Lebenstagen bei Erstscreening
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Tabelle 11: Pass-, Fail- und Others-Raten fiir Ero-Scan® DPOAE
nach Lebenstagen bei Erstscreening

Pass Fail Others
Lebenstag N/% N/% N/%
1. 3/50,0 0/0,0 3/0,0

2. 35/64,8 12/22,2 7/13,0

3. 56/75,0 11/14,5 8/10,5

4. 46/61,3 11/1,7 18/24,0

5. 41/75,9 7/13,0 6/11,1

> 5. 72/75,8 8/8,4 15/15,8

Abbildung 6: Pass-, Fail- und Others-Raten fiir Ero-Scan® DPOAE

nach Lebenstagen bei Erstscreening
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Die in Tabelle 9 und Abbildung 3 dargestellten Pass-, Fail- und Others-Raten fur
die AABR-Messung des ABaer® bei Erstscreening zeigen, dass die Fail-Rate am

zweiten Lebenstag am hoéchsten war und von da an kontinuierlich abnahm.



Bei einem der drei aufféllig gescreenten Kinder ergab sich eine Innenohr-
schwerhdrigkeit, die rechts hochgradig und links mittel- bis hochgradig war. Ein
weiteres am zweiten Lebenstag im Screening auffalliges Kind hatte eine ein-
deutige Horsystemreifungsverzogerung. Am ersten Lebenstag wurde sowohl mit
der DPOAE-Messung als auch mit der AABR-Messung des ABaer® keine Fail-
Messung erzielt. Dies hatte jedoch aufgrund der geringen Stichprobengrésse
(N=6) nur geringe Aussagekraft. Die Rate der abortiven Messungen fluktuierte bis
zum vierten Lebenstag, was sich auf die Pass-Raten auswirkte. Diese nahmen
tendenziell zum flnften Lebenstag zu. Vom flnften Tag an waren die Fail- und
Others-Raten relativ selten, hingegen lagen die Pass-Raten bei 96 %. Danach
sind die Pass-Raten der DPOAE-Messungen des ABaer® bestimmt von einer vom
zweiten bis zum vierten Lebenstag von 7 % auf unter 2 % fallenden Fail-Rate und
einer zunehmenden Zahl abortiver Messungen, wie in Tabelle 10 und Abbildung 4

ersichtlich. Nach dem funften Lebenstag lag die Pass-Rate bei ca. 93 %.

Die Pass-Raten des Ero-Scan® (Tabelle 11) und Abbildung 5 bewegten
sich auf einem deutlich niedrigeren Niveau, als die des ABaer® namlich zwischen
50 % am ersten und 76 % am funften Lebenstag. Die Fail-Raten sind deutlich
hoher. Sie nahmen von 22 % am zweiten Lebenstag auf 8 % nach dem flinften
Lebenstag ab. Trennt man die Ergebnisse nicht nach Lebenstagen auf, so lagen
die Fail-Raten des Ero-Scan® gemessenen DPOAE im Mittel 17 %, hingegen die
der DPOAE des ABaer® bei knapp 4 %.

3.5 Studien- und Verfahrens-Pass-Raten nach Lebenstagen bei
Erstscreening

Tabellen 12, 13 und 14 zeigen die Studien- und Verfahrens-Pass-Raten
nach Lebenstagen bei Erstscreening. Am ersten Lebenstag wurden fir die
DPOAE-Messungen sowohl fiir das ABaer® als auch fiir das Ero-Scan® Werte von
100 % fur das Verfahren erzielt. Aufgrund der kleinen Fallzahl (N=6) ist dies
jedoch nur bedingt aussagekraftig. Das ABaer® zeigt fir DPOAE und AABR einen
Anstieg der Verfahrens-Pass-Raten vom ersten bis zum vierten Lebenstag und
der Studien-Pass-Raten vom zweiten bis zum fiinften Lebenstag. Das Ero-Scan®
zeigt ebenfalls einen Anstieg der Verfahrens- und der Studien-Pass-Raten bis zum

funften Lebenstag.
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Tabelle 12: Studien- und Verfahrens-Pass-, Fail- und Others- Raten [%] flr den
Ersttest mit ABaer® und Ero-Scan®:

ABaer® ABaer® Ero-Scan®
AABR DPOAE DPOAE
Verfahren Pass [%] 97,4 96,6 83,8
Fail [%] 2,6 3,4 16,2
Studie Pass [%0] 92,2 94,5 70,6
Fail [%] 2,2 3,3 13,6
Others [%] 5,6 2,2 15,8

Tabelle 13: Verfahrens-Pass-Raten [%)] fiir ABaer® und Ero-Scan® nach

Lebenstagen bei Erstscreening

e ABaer® ABaer® Ero-Scan®

Lebenstag AABR DPOAE DPOAE
1. 100 % 100 % 100 %

2. 94,2 % 92,6 % 74,5 %

3. 97,2 % 94,7 % 83,8 %

4. 100 % 98,6 % 80,7 %

5. 98,1 % 98,1 % 85,4 %

> b5, 97,8 % 97,8 % 90,0 %

Alle 97,4 % 96,6 % 83,8 %
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Tabelle 14: Studien-Pass-Raten fiir ABaer® und Ero-Scanl]

nach Lebenstagen bei Erstscreening

e ABaer® ABaer® Ero-Scan®

Lebenstag AABR DPOAE DPOAE
1. 80,0 % 100 % 50,0 %

2. 90,7 % 92,6 % 64,8 %

3. 92,1 % 94,7 % 75,0 %

4. 86,7 % 96,0 % 61,3 %

5. 96,2 % 96,2 % 75,9 %

> 5, 95,8 % 93,6 % 75,8 %

Alle 92,2 % 94,5 % 70,6 %

3.6 Studien- und Verfahrens-Spezifitaten und
Studiensensitivitat fir die Gerate ABaer® und Ero-Scan®

Tabelle 15 stellt die Verfahrens- und Studienspezifititen sowie eine -mit
den beschriebenen Einschrankungen- eine Sensitivitdtsbestimmung innerhalb der
Studie dar. Bei dieser Berechnung wurden Ho&rbahnreifungsverzogerungen,
korrekterweise als Horauffalligkeit gewertet. Die Verfahrensspezifitaiten der AABR-
Messung des ABaer® betrug 97 % (95 %-Konfidenzintervall: 96-99 %). Die
Studienspezifitat lag im Ersttest bei 92 % (95 %-Konfidenzintervall: 89-95 %). Da
notwendige Rescreenings nicht mit der gleichen Zuverlassigkeit durchgefthrt
werden konnten wie die Ersttests, wurden nur die Ergebnisse der Ersttests
miteinbezogen. Die Verfahrensspezifitat fir die DPOAE-Messung des ABaer®
betrug 97 % (95 %-Konfidenzintervall: (94-99 %). Die Studienspezifitat betrug
94 % (95 %-Konfidenzintervall: 93-96 %). Fur die kombinierte AABR-DPOAE-
Messung gelten die Werte der AABR-Messung, da die visuelle

Kurvenkontrolle der AABR-Messung die Referenz darstellte.

47



Fiur das Ero-Scan® ergaben sich eine Verfahrensspezifitat von 83 % (95
%-Konfidenzintervall: 78-90 %) und eine Studienspezifitat von 71 % (95 Konfi-
denzintervall: 65-76 %). Eine echte Sensitivitatsberechnung war aufgrund der
kleinen Fallzahlen und des kurzen Untersuchungszeitraumes nicht moglich. Fur
echte Sensitivitatsbestimmungen werden im besten Fall grosse Kohorten nach
dem Screening retrospektiv untersucht, so dass anzunehmen ist, dass in dieser
Kohorte alle tatsachlichen Horstorungen als solche detektiert worden sind.
Allerdings schlagt hier eine gewisse Anzahl progredienter Horstorungen zu Buche,
die bei der Geburt noch nicht vorlagen und daher im Screening nicht auffallen
konnten. Fur eine Quasi-Sensitivitdtsbestimmung innerhalb dieser Studie hatte ein
Referenzverfahren, Ublicherweise eine diagnostische ABR angewendet werden
missen. Das allerdings war aufgrund des Umfangs und der fehlendenden
Akzeptanz der Eltern von im Screening auffalliger Kinder nicht méglich. Prinzipiell
muss man sich bei derartigen Validierungsstudien entscheiden ob eine Kohorten-
studie durchgefihrt wird -dann ist meist kein Vergleich mehrerer Gerate méglich-
oder eine vergleichende Studie, dann ist die Sensitivitatsbestimmung einge-
schrankt. Mit dieser Untersuchung sollten mehrere Gerate verglichen werden, was
einen hohen zeitlichen und personellen Aufwand mit sich bringt im Vergleich zu
einer Kohorten-Studie, deren Daten aus Routine-Screenings bezogen werden.
Letztendlich konnten in dieser Studie die AABR-Kurven als padaudiologisch
Uberprufte Referenz herangezogen werden. Dabei wurden keine hdorgestorten
Kinder entdeckt, die ein Pass erhalten hatten. Daher kann mit den genannten
Einschrankungen davon ausgegangen werden, dass keine falsch-negativ-
gescreenten Kinder vorkamen und die Sensitivitat des ABaer® bei 100 % lag.
Hingegen wurde mit dem Ero-Scan® ein schwerhériges Kind nicht erkannt, so
dass eine Sensitivitat von 76 % resultierte. Der Vergleich der DPOAE-Messungen
beider Geréate zeigte unter Anwendung des x? Tests (Vierfelder-x? mit Kontinuitats-
korrektur), dass die Rate der Testauffalligen mit dem Ero-Scan® signifikant hoher
war als mit dem ABaer® (p < 0,05). Das Ero-Scan® lieferte auch eine signifikant
héhere Anzahl an Messabbriichen und abortiven Messungen als das ABaer®. Der
Vergleich von AABR zu DPOAE-Messung des ABaer® lieferte keinen signifikanten
Unterschied der Testauffalligenrate (p > 0,05).
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Tabelle 15: Studien- und Verfahrensspezifitaten und Sensitivitaten
fur ABaer® und Ero-Scan® bei Ersttest mit beidseitigem

95 % Konfidenzintervall

ABaer® ABaer® ABaer® Ero-Scan®
AABR DPOAE AABR+ DPOAE
DPOAE
Studien- 92,5 94,5 92,5 70,6
Spezifitat (90,6-94,4)  (92,7-96,2) (90,6-94,4)  (64,6-76,4)
Verfahrens- 97,4 96,6 97,4 83,8
Spezifitat (96,0-99,9)  (94,2-99,0) (96,0-99,9) (77,8-89,8)
Studien-
Sensitivitat 100 100 100 76,0
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4. Kostenanalyse

Die Kosten fir ein Screening setzen sich aus folgenden Punkten

zusammen:
1. den Personalkosten, die sich aus dem Zeitaufwand der Untersuchung
ergeben,

den Verbrauchsmaterialien, wie Einmalelektroden etc.
3. den Anschaffungskosten- und Abschreibungskosten der Gerate, die mit

20 % pro Jahr bezogen auf 10.000 Messungen berechnet werden.

Die Anschaffungskosten belaufen sich beim ABaer® auf 12.890 Euro zuziiglich
der Kosten fiir ein Notebook (ca. 2000 Euro). Fiir das Ero-Scan® liegen sie bei
3800 €.

Die durchschnittlichen Kosten fur eine Krankenschwester an den
Universitatskliniken Frankfurt am Main betragen derzeit 32.682,72 € (40
Wochenstunden). Bei 46 Wochen und 40 Wochenstunden ergeben sich 17,76 €
Lohn und Lohnnebenkosten pro Stunde. Die Personalkosten wurden zunachst fur
eine Einzelmessung ermittelt und dann mit der mittleren Anzahl an Mess-

versuchen wahrend einer Messung multipliziert.

Damit ergeben sich folgende Gesamtkosten fir das Kombinationsgeréat
ABaer®:
Die durchschnittliche Untersuchungszeit fir eine kombinierte AABR-DPOAE-
Messung betrug 11 min Daraus ergeben sich Personalkosten von 3,25 €,
Materialkosten von 1,50 € fur einen Dreierpack Einmalelektroden sowie 1 € flr
einen Ohrenstopsel. Fur eine Untersuchung errechnete sich somit ein Kostensatz
von 8,73 € Euro flr ein einohriges Screening, und von 17,47 € fur ein beidohriges.
Fur die alleinige AABR-Messung ergeben sich, wird sie beidohrig ausgefihrt
Kosten von 15,10 €; fur die DPOAE-Messung Kosten von 9,85 €.

Die mittlere Untersuchungszeit des Ero-Scan® belief sich auf ca. 3 min
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Da bei Messungen mit diesem Gerat Uberdurchschnittlich viele Wiederholungs-
messungen notwendig waren, wurde in dieser Berechnung von ca. 3 Mess-
versuchen pro Messung ausgegangen. Ein Ohrenstopsel wird mit 1 € berechnet.
Es ergibt sich ein Kostenaufwand von 5,64 € pro Untersuchung fur ein einohriges

Screening und 11,28 € fiir ein beidohriges Screening.
In dieser Kostenaufzahlung wurden:

1. Die Kosten fur die Einarbeitung und
2. der Zeitverlust, der sich z.B. durch das Aufsuchen von unterschiedlichen

Untersuchungsplatzen ergibt, nicht berticksichtigt.
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5. Diskussion
5.1 Zur Zielstellung und Patientengut

In der vorliegenden Arbeit werden Ergebnisse einer methodenver-
gleichenden Studie zum Neugeborenen-Horscreening vorgestellt. Dabei wurden
die Gerate ABaer® (AABR, DPOAE und AABR+DPOAE) und Ero-Scan® (DPOAE)
miteinander verglichen. Fir beide Gerate ergaben sich zusammenfassend
Messzeiten von 0,14-3 min und Untersuchungszeiten von ca. 3-11 min Die
erzielten Pass-Raten reichten von 84-97 % fur das Verfahren und 71-92 % fur die
Studie, die Spezifitaten lagen bei 70-92 % fur die Studie und bei 83-97 % fur das
Verfahren, die Sensitivititen betrugen fir das ABaer® (AABR, DPOAE und
AABR+DPOAE) 100 % und fiir das Ero-Scan® (DPOAE) 76 %.

Die Notwendigkeit eines Neugeborenen-Horscreenings ist mittlerweile
evident. Hierfir missen durch geeignete Screening-Gerate die technischen
Vorraussetzungen geschaffen werden. Diese mussen zudem fortlaufend ver-
bessert und Uberprift werden. Da gegenwartige Screening-Programme weltweit in
Anwendung sind, die entweder AABR oder OAE oder beides im Zweistufen-
Screening benutzen, werden im Folgenden anhand der Ergebnisse dieser Arbeit
Vor- und Nachteil der einzelnen Methoden diskutiert. Auf die Schwierigkeit, neu
entwickelte oder verbesserte Testverfahren zu validieren und zu vergleichen, ohne
grosse Kohortenstudien mit hohem Personal- und Zeitaufwand durchflihren zu
missen, wurde im Ergebnisteil bereits hingewiesen (112, 113). Auch wenn die
Pravalenz konnataler, bilateraler, versorgungsbeddrftiger Horstérungen verglichen
mit anderen kongenitalen Erkrankungen, mit 1-2 Promille relativ hoch ist, missten
doch annahernd 1000 Neugeborene gescreent werden, um ein horgestoértes Kind
zu detektieren (64, 114-115). Entsprechend musste eine Kohortenstudie, die eine
Aussage zur Sensitivitdt zulassen soll, ca. 30.000-50.000 Kinder einschliessen.
Eine solche Kohortenstudie hatte den Rahmen dieser Arbeit gesprengt. Deshalb
wurde Uber die Referenzmethode wenigstens fir die Studie die Sensitivitat
ermittelt. Selbst wenn ihre Aussagekraft eingeschrankt ist, gibt sie doch einen

Hinweis auf die Gute der eingesetzten Verfahren.
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Von den ca. 800.000 Babys, die in Deutschland jahrlich zu Welt kommen,
haben bei einer Pravalenz von 0,1 % ca. 800 Kinder einen angeborenen Hor-
schaden (116). Etwa 98-99 % der Kinder werden in Geburtskliniken geboren
(117). Hausgeburten kommen in der Regel mit 1-2 % vor. Ausnahmen bilden
Berlin und Thiringen mit 4 %, mit leicht steigender Tendenz in den vergangenen
Jahren (117). Ausserdem existieren in Deutschland annahernd 100 Geburts-
hauser (116). Die Geburtenziffern unterscheiden sich in Abhéngigkeit von der
Grosse und Lage und der demographischen Struktur des jeweiligen Bundes-
landes. So stehen ca. 175.000 Geburten pro Jahr in Nordrheinwestfalen etwa
13.000 Geburten in dem rdumlich nur wenig kleineren Mecklemburg-Vorpommern
gegenuber. Wie viele Screening-Programme zeigen, ist es effektiver und
effizienter, bei einer so hohen Rate an Klinikgeburten, die Kinder innerhalb der
ersten Lebenstage in den Geburtskliniken zu untersuchen, als sie ausserhalb der
Klinik zu einem spateren Zeitpunkt zu screenen (119, 120). Daher wurde die hier
vorgestellte Studie in Geburtskliniken durchgefiihrt. Um den verklrzten Liege-
zeiten der Wdochnerinnen und der Zunahme ambulanter Geburten gerecht zu
werden, waren in dieser Arbeit zwei Screening-Gerate zu Uberprifen, deren
entwickelte Technik es erlauben sollte vom ersten Lebenstag an und mit eventuell
ein bis drei zur Verfigung stehenden Untersuchungstagen mit zwei Tests eine

Testauffalligenrate von 4 % zu unterschreiten.

Zur Festlegung der Pass-/Fail-Kriterien muss der von einer Horscreening-
Methode zu detektierende Schwerhdrigkeitsgrad definiert werden. Nach europa-
ischen Standards wurde als Grenze eine bilaterale Horminderung von durch-
schnittlich 40 dB Uber die Detektionsfrequenzen 0,5, 1, 2 und 4 kHz definiert (64).
Verschiedentlich wurde als Grenze fir eine zu erkenndende bilaterale Hor-
minderung bereits 30 dB gefordert, da von diesem Horverlust an eine Versor-
gungsbedirftikeit gegeben ist und unterhalb desselben eine annédhernd normale
Sprachentwicklung moglich ist (61, 121). Dieser Bereich wird auch von v.
Arentschild in der Wertung zur Bemessung des Grades der Behinderung als
geringgradige Schwerhorigkeit (20-40 dB) klassifiziert (122). Alle Messungen

wurden monaural durchgefihrt.
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Im Fall einer einseitig angeborenen Schwerhoérigkeit findet eine weit-
gehende Kompensation durch das andere Ohr statt und somit sind die Voraus-
setzungen fur einen normalen Ablauf einer regelrechten Sprachentwicklung
gegeben (124). Ein monaurales Hérscreening wird beispielsweise in Osterreich
flachendeckend durchgefiihrt (67). Das hat seine Berechtigung auch unter dem
Aspekt, dass nicht -wie bei einem beidohrigen Screening und einohrigem Fail-
einohrig aufféllige Kinder mit den dringender zu untersuchenden beidohrig
auffalligen um die raren péadaudiologischen Untersuchungskapazitaten konkur-
rieren. Weiter konnten Welzl-Mller et al. zeigen, dass auch dann eine Ver-
besserung der Spezifitat des Screening-Programms resultiert, wenn der Test bei
einem normalen Ohr als bestanden gewertet wird (44). Einseitige Schwerhorig-
keiten sollten jedoch auch erkannt und einer Therapie zugefuhrt werden. Ein
monaurales Screening ist auch gerechtfertigt vor dem Hintergrund zentraler
Verarbeitungsstorungen und eines gewissen Anteils an Sprachentwicklungs-

storungen.

Werden alle Neugeborenen erfasst, bedeutet das auch, dass der Grossteil
der getesteten Kinder keine HoOrstorung hat. Fur die Effektivitat (ist der Test
wirkungsvoll im Verhaltnis zu den aufgewendeten Mitteln?) und die Effizienz (ist er
wirtschaftlich leistungsfahig?), eines Siebtestes ist es daher entscheidend, dass
die Spezifitdt relativ hoch ist, d.h. die Zahl der falschlicherweise als positiv
getesteten Kinder relativ gering ist. Dies ist auch fur die Akzeptanz der Eltern
wichtig. Die Massnahmen zur Erh6hung der Effizienz ergeben sich aus der
Definition des Ziels der Siebuntersuchungen unter Berlcksichtigung der zu
testenden Population. Ziel ist die Verbesserung der Friuherfassung und Ver-
sorgung von Kindern mit spracherwerbsrelevanten Hoérstérungen. Diese machen
jedoch nur ca. ein bis zwei Promille an der Normalpopulation aus. Umso wichtiger
ist es, eine hohe Effektivitat und eine gute Trennscharfe zwischen ,gesund“ und

Lkrank” mit dem Test zu erreichen.



Um die Effektivitat zu erhdhen, bieten sich mehrere Moglichkeiten an: z. B.
die Wahl des gunstigsten Zeitpunkts fur die Durchfihrung des Tests, die
angepasste Definition des Kriteriums, welches erfillt werden muss damit der Test
als bestanden gilt, die Verbesserung der Screening-Technik sowie die Reinigung
des Gehdrganges vor Durchfuihrung des Tests (74). Kunftig ist, wie auch in dieser
Studie, mit einer geringeren Flexibilitdt bezluglich des Screening-Zeitpunktes zu
rechnen, da sich dieser nach den Liegezeiten der Mitter richtet. Der Gehérgang
wurde nicht gereinigt, da dies nicht den zukinftigen Anforderungen an das
Pflegepersonal entsprach. Das Pass-Kriterium fir die DPOAE-Messung des
ABaer® lag bei 6 dB Emissionen {ber drei Frequenzen, fiir das Ero-Scan® bei 7
dB Emissionen Uber drei Frequenzen. Damit ist ein Ublicher Signal-Rausch-
Abstand gewahrleistet und die Hauptsprachfrequenzen sind abgedeckt. In dieser
Studie konnte durch die Anwendung eines Zweistufenverfahrens eine Optimierung
der Spezifitat erreicht werden, da das Kind im Falle eines Fail in einem DPOAE-
Verfahren bei einem Pass im AABR-Verfahren ein Gesamt-Pass erhielt. Keines
dieser Kinder wurde nachtraglich als horgestort diagnostiziert. Aufgrund des
hohen Anteils Horgeschadigter an der Gesamtheit hérgeschadigter Neugeborener
bei denen kein Horschadenrisiko bekannt ist, ist eine Durchfihrung von Siebtests
auf Horschaden nur dann zielfihrend, wenn alle bzw. nahezu alle Neugeborenen
erfasst werden (124). Dies wurde in der vorliegenden Studie weitgehend erreicht.
Hinsichtlich der Sicherung guter Untersuchungsbedingungen wurde so weit wie
moglich darauf geachtet, die postprandiale Ruhephase der Kinder fur die
Messungen auszunutzen. 233 der 360 untersuchten Kinder, d.h. 65 % der
Gesamtpopulation schliefen zum Untersuchungszeitpunkt, und es herrschten

optimale Mess- und Untersuchungsbedingungen.

Einrichtung 1 der beiden Untersuchungseinrichtungen wies zum Zeitpunkt
der Durchfuhrung ein Geburtenaufkommen von ca. 630 Kindern pro Jahr. Die
Liegezeiten umfassten hier zwischen zwei und drei Tage. Daher genlgte es, ein
Screening an drei Nachmittagen der Woche anzubieten um sicherzustellen, dass
alle Kinder gescreent werden konnten. In Einrichtung 2, die eine jahrliche
Geburtenziffer von 1200 Kindern aufwies, wurde jeden Tag getestet, da hier der

Trend zu kirzeren Liegezeiten bestand.
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Die Mutter befanden sich zwischen einem und drei Tagen stationar. Die
Akzeptanz der Eltern war in Einrichtung 2 sowohl in der Kinderklinik als auch auf
der Geburtenstation wesentlich hoher als in Einrichtung 1. Das lag zum einen
daran, dass eine Voraufklarung durch das arztliche Personal und die Kinder-
schwestern stattfand und zum anderen die Raumlichkeiten optimal waren. Es
konnte ein ruhiger, abgeschlossener Raum genutzt werden. Die Untersuchungs-
zeiten waren wesentlich kirzer als in Einrichtung 1, da die Eltern und das
Pflegepersonal fur einen reibungslosen Ablauf sorgten, indem sie die ruhigen
Kinder zum Screening brachten. In Einrichtung 1 gestaltete sich der Screening-
Ablauf schwieriger, da zunachst ein auch fur arztliche Untersuchungen genutzter
Raum zur Verfiigung stand, weshalb die Messungen haufig unterbrochen werden
mussten. Zudem herrschte hier desodfteren ein hoher Stérschallpegel. Dies be-
deutete einen erheblichen Mehraufwand an Zeit. Hinzu kam, dass die Kinder von
der unterliegenden Station mit dem Aufzug zum Screening gebracht werden
mussten, wonach die Babys haufig wach waren. Forderlich fir die Akzeptanz der
Eltern war ein Informationsschreiben, dass vor dem Screening verteilt wurde. In
Einrichtung 1 erhielten die Eltern zun&chst im Voraus keine Informationen Uber
das Screening, was ihre Akzeptanz nachhaltig beeinflusste. Nach einiger Zeit
konnte das Screening jedoch in einen ruhigeren Raum verlegt werden, der sich
auf gleicher Ebene mit der Wéchnerinnenstation befand. Die Akzeptanz der Eltern
stieg deutlich im Verlauf der Studie, zum einem wurde eine Optimierung der
Untersuchungsdurchfiihrung erreicht und zum anderen setzte eine Mund-

propaganda fur das NHS ein.

Der Ablauf des Screenings wird somit von verschiedenen Faktoren
beeinflusst, wie den rdaumlichen Bedingungen, der Compliance der Eltern und der

Kooperation und Flexibilitdt des Krankenhauspersonals:

1. Anforderungen an die Raumlichkeiten sollten folgende sein: Der Raum sollte
madglichst fur das Horscreening reserviert sein. Eine akustische Isolierung ist
von Vorteil aber nicht Voraussetzung. Hiervon unabhangig sollten Wechsel-
stromuberlagerungen, z. B. in Form von Monitoren oder Ultraschallgeraten,

vermieden werden.
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2. Compliance der Eltern: Neben der Zustimmung der Eltern zu dem Hortest
konnen die Eltern auch aktiv fir einen reibungslosen Ablauf der Screening-
untersuchung sorgen, indem sie zum Beispiel ein schreiendes Kind beruhigen.

3. Die Kooperation und Flexibilitdt des Krankenhauspersonals férdert vor allem
das Vertrauen der Eltern. Sie geben ihre Zustimmung leichter, wenn zuvor die
Arzte oder die Sauglingsschwestern mit innen tiber die Moglichkeit eines Hor-
tests gesprochen haben. Es ist auch wichtig, dass am Tag des Screenings
keine 6lhaltigen Cremes oder Salben verwendet werden, da diese den Haut-
widerstand erhdhen.

Alle genannten Faktoren begunstigen einen reibungslosen Ablauf und Sorgen fir

Zeiteinsparungen im Messablauf.
5.2 Screening mit DPOAE

Die Messung der DPOAE ist nicht-invasiv, erfordert nur einen geringen
zeitichen Aufwand und stellt ein objektives Messverfahren mit eindeutig
definierten Auswertungskriteren dar. Fruhkindliche Horstérungen, seien sie kon-
genital oder perinatal erworben, sind fast immer Schadigung des Innenohrs und
nur selten des Mittelohrs, des Hornervs oder des Zentralnervensystems (50). Das
Innenohr ist bereits bei der Geburt voll funktionstichtig und so kdonnen OAE
bereits bei Neugeborenen abgeleitet werden. Vorhandene OAE sprechen mit
hoher Wabhrscheinlichkeit gegen eine relevante, die Sprachentwicklung
hemmende Innenohrschwerhdrigkeit (75). Diese Methode wurde daher bald nach

ihrer Entwicklung fir Horscreeningzwecke genutzt.

In neueren Untersuchungen konnte gezeigt werden, dass bei einer Reihe
von Kindern bei regelrechten TEOAE oder DPOAE-Befunden keine AABR-Wellen
ableitbar waren. Diese Befunde sind typisch fir eine auditorische Neuropathie
(125, 126). Bei diesem atiologisch noch nicht sicher geklarten Krankheitsbild
kénnen Schadigungen der Synapsen, der Axone, der Myelinscheiden oder Kombi-
nationen dieser Schadigungen im N. cochlearis vorliegen, fraglich auch der

inneren Haarzellen.
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Funktionell fihrt dies zu einer Verminderung bis hin zu einer vollstandigen
Unterbrechung der Signalweiterleitung zum Hirnstamm tber den N. cochlearis bei
initial intakter Schallverarbeitung innerhalb der Cochlea (127). Beim alleinigen
Einsatz von otoakustischen Emissionen zum Neugeborenen-Hdrscreening werden
Kinder, die unter einer auditorischen Neuropathie leiden, falschlich als normal-
horend eingestuft. Da diese Patienten erhebliche Hordefizite aufweisen kénnen, ist
es notwendig, sie zeitgerecht einer Therapie zuzufuhren (128). Auch werden
andere, seltene, retrocochleére Schwerhdrigkeiten mit Sitz im Hérnerven oder der
zentralen Horbahn beschrieben, die mit der Registrierung der DPOAE nicht
nachgewiesen werden kdnnen. Hierbei handelt es sich z.B. um Kinder mit Er-

krankungen des ZNS, z. B. als Folge einer schweren Hyperbilirubindmie.

Wie im im Einleitungsteil bereits erlautert, ermdglicht ein geeigneter
Untersuchungsablauf die Spezifitat des Verfahrens zu erhdhen. Die Sensitivitat
hingegen kann durch Einstellen der kritischen Testwerte im Algorithmus des Ver-
fahrens beeinflusst werden. Bei Screening-Verfahren ist immer ein Abwéagen
zwischen einer mdglichst hohen (etwa 99,5-99,8 %) Sensitivitat und einer hohen
Spezifitat (96-97 %) vorzunehmen. Sensitivitat und Spezifitdt beeinflussen sich
gegenseitig, und so geht bereits eine geringe Verbesserung der Spezifitat im
Algorithmus des Verfahrens mit einem ungleich héheren Verlust an Sensitivitat
einher. In den ersten 48 Stunden kann eine Messung der OAE erschwert oder
nicht moéglich sein, da Gehdrgang und/oder Mittelohr durch Fruchtwasser oder
Dedritus und eine Resorption oder ein Abfluss erst in den darauffolgenden Tagen
stattfindet. Das wirkt sich auf die Spezifitat aus (129).

Welzl-Mdller et al. wiesen darauf hin, dass die Spezifitat bei Testung am
zweiten postpartalen Tag und einer ersten Wiederholungsmessung noch wéhrend
des stationéren Aufenthaltes deutlich erhdht werden konnte (44). Auf die Ver-
besserung der Messergebnisse durch ein Screening frihestens am zweiten Tag
wiesen ebenfalls Koch et al. (130). Reuter et al. konnten zeigen, dass erst ab
viertem Lebenstag bei allen Sauglingen OAE nachweisbar waren (76). Auch in
unserem Untersuchungsmaterial stieg die Pass-Rate bis zum vierten Lebenstag

deutlich an.
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Dass sie bereits am ersten Lebenstag 100 % betrug ist der geringen Zahl
an Patienten zuzuschreiben (N=6), die in den ersten Lebensstunden gescreent
wurden. Daraus lasst sich kein statistischer Effekt ermitteln. Mit einem solchen ist
erst ab dem zweiten Lebenstag zu rechnen, an dem die Zahl der untersuchten
Babys bei 54 lag. Die Aussagefahigkeit der DPOAE als cochledre Antwort der
ausseren Haaarzellen kann auch durch Tubenfunktionsstérungen und Er-
krankungen oder Missbildungen des Mittelohres eingeschrankt werden. Mit einem
Zweistufen-OAE-AABR-Screening konnen diese Nachteile behoben werden. Fir
OAE als Screening-Verfahren sprechen: Kurze Untersuchungszeiten, einfache
Untersuchungsdurchfiihrung, kein Verbrauch an Einmalelektroden bzw. Einweg-
materialien, geringere Kosten als eine AABR-Messung, Abdeckung des Haupt-
sprachfrequenzbereichs. Kritikpunkte sind: Empfindlichkeit gegentber Schall-
leitungsproblemen, etwas zu hohe Detektionsschwellen (40-50 dB) und ein
mogliches Ubersehen auditorischer Neuropathien. Derzeit wird an DPOAE-

Verfahren mit geringerer Detektionsschwelle gearbeitet (77).
5.3 Screening mit AABR

Die Entwicklung von tragbaren Geraten zur automatisierten Ableitung der
frihen akustisch evozierten Potentiale hat deren Messung als Screening-Methode
praktikabel gemacht. Der tbersichtliche Display und die einfache Menisteuerung
machen einen unkomplizierten Messablauf moglich, der das ABaer® auch fiir den
Gebrauch durch nicht hochspezialisiertes Personal einsetzbar macht. Die Unter-
suchung und ihre Vorbereitung sind einfach und schnell durchfihrbar. Sowohl die
AABR-Messung als auch die DPOAE-Messung lassen sich gut durchfihren. Die
ABR-Messung gilt als Goldstandard fur ein Neugeborenen-Horscreening (64,
130).
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5.4 Zusammenhang zwischen Mess- und Untersuchungszeiten der Gerate
ABaer® und Ero-Scan® und Lebensalter

Um ein Screening mdoglichst effektiv durchfihren zu kénnen, ist es
notwendig die Mess- und Untersuchungszeiten gering zu halten. Die Messzeiten
sind abhangig von Verfahren und Gerét, die Untersuchungszeiten hdngen von
Untersuchungs- und Messbedingungen, Geschick des Untersuchers und der
Logistik des Programms ab. Die mittlere Messzeit der AABR-Messung lag bei 2:18
min und damit um ca. 37 % hoher als die der DPOAE-Messung des ABaer® und
89 % hoher als die der DPOAE des Ero-Scan®. Dieser Unterschied zwischen
AABR-Messzeit und DPOAE-Messzeit des Ero-Scan® entsprach der Erwartung
und erwies sich als signifikant (p < 0,05), zwischen AABR-Messzeit und DPOAE-

Messzeit des ABaer® ergab sich kein signifikanter Unterschied (p > 0,05).

In einer vergleichenden Studie von Heinemann et al. (2000) wurde
Screening-ABR-Gerat ALGO® eine Messzeit von 4:40 min und fiir das Evoflash®
von 6:50 min angegeben (131). Die AABR des ABaer® erzielten deutlich kiirzere
mittlere Messzeiten. Auch im Vergleich mit der Studie von Shehata-Dieler et al.
(2000) wurden fiir das BERAphon® hohere Zeiten erzielt. Sie betrugen 3:11 min
fur die Messzeiten (133). Durch die standige Weiterentwicklung der AABR-Technik
sind Messtechnik und moderne Algorithmen wesentlich schneller, wie das ABaer®
zeigt. Bezogen auf das postnatale Alter ergab sich fir die AABR-Messung eine
kontinuierliche Abnahme der Messzeiten. Dies liesse sich dadurch erklaren, dass
die AABR-Messungen ebenfalls sensibel fur Verlegungen von Gehdrgang und
Mittelohren reagieren, wenn auch weniger als OAE. Auch stellen die Kleinheit der
Ohren mit der Mdglichkeit der Gehérgangsokklusion ein gewisses Problem bei
Messvorbereitung und Durchfihrung dar. Die Messungen der automatisierten
ABR dauern Ublicherweise etwas langer als die otoakustischen Emissionen (133).
Nach dem filinften Lebenstag liessen sich hier die niedrigsten Werte verzeichnen.
Mit zunehmendem Lebensalter etwa ab dem vierten Lebenstag wurden die Kinder
wacher und unruhiger, was zu einer Verlangerung der Mess- und Untersuchungs-

zeiten fuhrte (134).
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Nach dem 5. Lebenstag stabilisierten sich sowohl die Mess- als auch die
Untersuchungszeiten wieder auf niedrigem Niveau. Die mittleren Messzeiten der
DPOAE des ABaer® fielen konstant bis zum fiinften Lebenstag. Die Messung der
DPOAE mit dem Ero-Scan® betrug nur 20 % der Messung mit dem ABaer®. Das
Ero-Scan® zeigte in den Messzeiten konstant niedrige Werte, da nach Starten des
Tests kein Abbrechen der Messung moglich war und ein Ergebnis angezeigt
wurde. Da die Pass-Kriterien fiir die DPOAE-Messung des ABaer® bei 6 dB
Emissionen Uber drei Frequenzen und fiir das Ero-Scan® bei 7 dB Emissionen
Uber drei Frequenzen lag, misste eigentlich die Messzeit des Ero-Scan® langer
sein. Zudem benétigt das ABaer® eine wesentlich kiirzere Mittelungszeit und misst
lediglich fuinf Testfrequenzen im Gegensatz zum Ero-Scan®, welches sechs Test-
frequenzen misst und fir das eine flunffach langere Mittelungszeit angegeben wird.
Dies war jedoch nicht der Fall. Hier spielten offensichtlich gerate- bzw.
algorithmenspezifische Faktoren eine Rolle. In einer neueren Gerateversion

werden deutlich kiirzere Messzeiten erzielt.

Die mittleren Untersuchungszeiten fur die AABR-Messung lagen wie
erwartet hoher als die der DPOAE-Messung (112, 134). Sowohl im Vergleich mit
den DPOAE des ABaer®, als auch mit dem Ero-Scan® ergab sich hierfiir ein
signifikanter Unterschied (p < 0,05). Der Vergleich der mittleren Untersuchungs-
zeiten der DPOAE des ABaer® mit dem Ero-Scan® zeigte keine signifikanten
Unterschiede (p > 0,05); in Bezug auf die Untersuchungszeiten waren beide
Gerate gleichwertig. Allerdings sind die Untersuchungszeiten von verschiedenen
fur beide Gerate weitgehend gleichen Bedingungen abhangig, wie der Logistik der
Untersuchungsvorbereitung und Durchfihrung. Daher sind sie nur in geringem
Masse vergleichbar. Ausserdem fielen die kurzen Messzeiten in Bezug auf die um
ein Mehrfaches hoheren Untersuchungszeiten relativ weniger ins Gewicht. Diese
Angleichung der Untersuchungszeiten im Gegensatz zu dem deutlichen Unter-
schied bei den Messzeiten ergab sich daher, dass das Ero-Scan® durch die
Anhaufung falsch-negativer Ergebnisse héaufig Wiederholungsmessungen not-

wendig machte.
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Das BERAphon® in der oben genannten Studie erzielte mit 10:45 min
hohere Untersuchungszeiten als das ABaer® (133). Auch das Evoflash® lag mit
seinen Untersuchungszeiten von 11:50 min deutlich Gber den hier ermittelten
Werten. Fiir die DPOAE des ABaer® ergaben sich bei den Untersuchungszeiten
Werte von der Halfte der AABR-Messung, und sie lagen um 60 % hoher als die
des Ero-Scan®. Dieses Ergebnis resultierte hauptsachlich aus der langeren Vorbe-
reitungszeit, die sich aus dem Anbringen der Elektroden und der Impedanz-
messung errechnete, sowie der langeren Messzeit. Diese Unterschiede erwiesen
sich als signifikant (p < 0,05). In Bezug auf die Lebenstage ergaben sich fir die
AABR und die DPOAE des ABaer® im Vergleich der Mess- mit den Unter-
suchungszeiten  signifikante Unterschiede. Es zeigte sich jedoch, dass die
postnatalen Tage zwei und drei die niedrigsten Untersuchungszeiten aufwiesen.

An diesen Tagen schliefen die Kinder meistens.

Die Mess- und Untersuchungszeiten waren bei guten Messbedingungen
fur alle Messungen wie erwartet niedriger als unter unginstigeren Messbe-
dingungen. Fir das Ero-Scan® und die AABR-Messung war dies signifikant (p <
0,05), fiir die DPOAE des ABaer® erwies sich dies als nicht signifikant (p > 0,05).
Bei den Untersuchungszeiten ergab sich die Besonderheit, dass zwar wie erwartet
die Untersuchungszeiten bei schlafenden Kindern am niedrigsten waren, jedoch
waren diese Zeiten bei wach-ruhigen Kindern héher als bei unruhigen Kindern.
Dieser Sachverhalt lasst sich nicht sicher klaren, ein Erklarungspunkt kénnte sein,
dass bei unruhigen Kindern eher ein Fail oder ein Messabbruch zustande kam,
was einen Retest notwendig machte. Eine wesentliche Reduzierung der Unter-
suchungszeiten liesse sich dadurch erreichen, dass die Messungen vom haus-
eigenen Personal vorgenommen wirden. Sie mussten dann nicht zu einem
bestimmten Zeitpunkt durchgefiihrt werden, sondern der optimale Zeitpunkt zur
Durchfihrung der Messung, d.h. die postprandiale Ruhephase kénnte ausgenutzt

werden.
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5.5. Messergebnisse

Die Angaben der Rate von falsch-positiv gescreenten Kindern fir AABR-
Verfahren variiert in der Literatur zwischen 2,5 % und 8 % (136). Es konnte
gezeigt werden, dass eine hohe Fail-Rate im Primarscreening eine erhebliche
Belastung fur die Eltern der betroffenen Kinder bedeutet (137). Eine niedrige Fail-
Rate ist daher von elementarer Bedeutung flir die Akzeptanz der Eltern aber auch
des Screening-Personals und fir die Minimierung des zeitlichen Aufwands des
Screenings. Fir die AABR des ABaer® zeigte sich eine deutliche Zunahme der
Pass-Raten bis zum dritten Lebenstag. Am vierten Lebenstag sank die Pass-Rate,
bedingt durch hohe Others-Raten. Danach stabilisierten sich die Werte auf hohem
Niveau. Die Fail-Raten stiegen bis zum dritten Tag, um dann wieder abzusinken,
blieben aber insgesamt konstant niedrig. Die Fail-Rate war deshalb so hoch, da
ein Kind am zweiten Tag getestet wurde, das tatsachlich eine Horstérung aufwies
und ein Kind wurde zu dem Zeitpunkt richtig als horgestort detektiert, da sich im
Nachhinein eine Hoérbahnreifungsverzégerung herausstellte. Die Testauffalligen-
rate betrug insgesamt 2,2 % fir die Studie, fur das Verfahren betrug sie 2,6 % und
lag deutlich unter den geforderten 4 %. Wirde ein Screening lediglich am ersten
oder zweiten Lebenstag durchgefihrt werden wirde dies zu einer Testauffalligen-
rate von 5,5 % fuhren. Dieser Wert lage tUber den geforderten 4 %. Damit musste
bei einem auf die ersten beiden Lebenstage begrenzten Screening gerechnet

werden.

Fiur die DPOAE des ABaer® ergaben sich, anders als in der Literatur, die
den zweiten Tag post partum als geeigneten Screeningtag postuliert, hier die
niedrigsten Pass-Raten (137). Das war sicherlich darauf zuriickzufuihren, dass nur
sechs Kinder am ersten Lebenstag gescreent wurden und somit der Stichproben-
umfang nicht gross genug war, um eine statistische Aussage zu treffen. Die
Testauffalligenrate lag bei 3,4 % fur das DPOAE-Verfahren und bei 3,3 % fiur die
Studie. Die Fail-Raten nahmen bis zum 3. Lebenstag zu, um sich auf einem

niedrigen Niveau zu stabilisieren. Die Testauffalligenrate lag bei 7 %.
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Auch hier wirde ein Screening das lediglich die ersten beiden Lebenstage
einschliesse die 4 % nicht erreichen. Gorga et al. (1999) erreichten mit den
DPOAE des ABaer® an erwachsenen Patienten eine Falsch-Positiven-Rate von
unter 2 % (138). In einer weiteren Studie (2001) an Neugeborenen wurde eine
Pass-Rate von 93 % erzielt (139). Die Autoren sahen daflr folgende Griinde:
Einerseits mussten alle Babys in einem festen Zeitrahmen gescreent werden und
andererseits musste das Screening vor Entlassung der Mitter aus dem
Krankenhaus abgeschlossen sein. Dieselben Bedingungen galten auch fir diese
Studie. Die Falsch-Positiven Rate war mit 3,3 % vergleichbar und lag deutlich
unter 4 %. Auch die Pass-Raten lagen mit 94 % in dem von Gorga et al. er-
mittelten Bereich. Diese Verbesserung der DPOAE fur Neugeborene ist vermutlich
durch die Weiterentwicklung des ABaer® zu erklaren, da sich die Studie auf eine
frihere Geréteversion bezieht, lasst sich die geringere Falsch-Positiven-Rate der
vorliegenden Studie am ehesten mit der Verbesserung des Gerates erklaren.

Die Testauffalligenraten fir OAE-Verfahren werden im Ersttest meist tUber
4 % angegeben. Eine Ursache fur die Verbesserung vor allem der DPOAE-
Ergebnisse nach Lebenstagen ist in den Vorgdngen im Gehoérgangs-Mittelohr-
System zu suchen, das anfangs noch mit Fruchtwasser oder Dedritus geflillt sein
kann. In den ersten Lebenstagen kommt es zur Resorption dieser Fruchtwasser-
reste und damit zur Aufhebung der Schalleitungsstérung (132, 140). Die in dieser
Arbeit erreichte Testauffalligenrate ist somit in jedem Fall zufriedenstellend und
genugt den Screening-Kriterien. Pass-Raten von 92 % (zweiter Lebenstag) und 96
% (vierter Lebenstag) liegen eher an der Obergrenze des Erwartungsbereiches.
Das Ero-Scan® zeigte eine stetige Abnahme der Pass-Rate vom ersten bis zum
vierten Lebenstag an dem diese nur noch 61,3 % betrug. Die Testauffalligenrate
lag mit 16 % fur das Verfahren und 16 % fir die Studie deutlich Uber den ge-
forderten 4 %. Dies erklart sich aus den haufigen falsch-positiv ausgefallenen

Messungen.

Der Einfluss der Mess- und Untersuchungsbedingungen auf die Pass-,
Fail- und Others-Raten liess erwarten, dass die Others-Raten, d.h. die abortiven
Messungen unter unruhigen Bedingungen am hochsten wéren, was sich auch

bestétigte.
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Bei allen drei Messverfahren fand sich eine Zunahme vor allem der
Others-Raten bei schlechteren Messbedingungen. Die Fail-Raten des ABaer®
sowohl der DPOAE als auch der AABR sanken bei mittleren Messbedingungen
verglichen mit schlechteren Messbedingungen. Hier muss der Zusammenhang
gewertet werden, dass der Anteil der schlafenden Kinder an der Gesamt-
population am gréssten war und somit auch die Fail-Messungen relativ h6her sein
mussten. Heinemann et al. (2000) testeten jeweils 100 Kinder mit dem TEOAE-
Screening-Gerat Echoscreen® und mit den Screening-AABR-Geraten ALGO-
Portable® und Evoflash® (132). Die Testauffalligenquote der AABR lag beim
Evoflash® mit 7 % deutlich hoher als den ABaer®-AABR, die nur eine Test-
auffalligenquote von 3,3 % aufwiesen. Das ALGO® hingegen zeigte keine als
auffallig gescreenten Kinder. In dieser Studie lag die Testauffalligenrate mit dem
ABaer® DPOAE bei 3,3 % was noch einmal die Verbesserung der OAE-Technik
belegt. Die mit dem Ero-Scan® erreichten 15,8 % Testauffalligenrate waren
deutlich hoher als die Werte und ist wahrscheinlich auf gerateinterne Algo-

rithmusprobleme zurtickzufihren.
5.6 Einfluss von Risikofaktoren

Insgesamt wurden 13 Kinder mit amnestizierbaren Risikofaktoren
getestet. Von diesen 13 Kindern waren vier im Ersttest auffallig. Bei einem dieser
Kinder bestatigte sich das Vorliegen einer Horstérung. Bei seinen Eltern bestand
eine Konsanguinitat 2. Grades. Dieses Kind war auch im Retest und der padaudio-
logischen Bestatigungsdiagnostik auffallig. Es ergab sich eine Innenohrschwer-
horigkeit, die rechts hochgradig und links mittel- bis hochgradig war. Das Kind
erhielt eine Horgerateversorgung. Ein weiteres im Screening auffélliges Kind hatte
eine eindeutige Horsystemreifungsverzégerung. Dieses Kind wurde engmaschig
kontrolliert und zeigte nach zwei Wochen unauffallige padaudiologische Befunde.
Bei den weiteren zwei Kindern war der Retest unauffallig. Beide waren Friihge-
burten zwischen der 35. bzw. 37. SSW.
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Eines wurden am zweiten Tag post partum, eines am dritten Tag post
partum auffallig getestet, der Retest am flunften Lebenstag war unauffallig. Die
Ergebnisse bestétigten die Notwendigkeit der Durchfihrung einer gezielten
Anamnese auf Risikofaktoren. Es ist dennoch notwendig, mdglichst alle Kinder zu
testen, da etliche Studien gezeigt haben, dass nur etwa bei 50 % aller entdeckten
schwerhdrigen Kinder ein Risiko nachzuweisen ist (141).

5.7 Vergleich der Validitat mit anderen Studien

Das ABaer® erreichte mit beiden Messmethoden eine Sensitivitat von 100
%, d.h. kein als unauffallig gescreentes Kind erwies sich im Referenzverfahren
(visuelle ABR-Kurven Auswertung) oder im Nachhinein als horgestort. Da auch
drei Jahre nach Abschluss der Messungen im padaudiologischen Horscreening-
zentrum der Universitat Frankfurt, wo mittlerweile eine grosse Datenbank der seit
2002 als horgestort entdeckten Kinder gefuhrt wird, kein als unauffallig ge-
screentes Kind bekannt wurde, kann fir das AABR-Verfahren von einer 100 %
Sensitivitat im Rahmen der Studie ausgegangen werden. Das Ero-Scan® erreichte
lediglich eine Sensitivitat von 76 %, da es in einem Fall auch bei wiederholter
Messung ein Pass anzeigte wo sich eine Schwerhdorigkeit feststellen liess. Das ist
fur ein Horscreening inakzeptabel und bedarf einer Uberprifung von Gerat und
Algorithmus. Ausser einem einmaligen Sondendefekt wurden allerdings bei einer

Gerateuberpriafung durch den Hersteller keine Geratedefekte gefunden.

Da bei einer solchen Studie nur eine begrenzte Stichprobe untersucht
werden kann, erklaren sich daraus die relativ grossen 95 %-Konfidenzintervalle.
Eine getrennte Berechnung von Verfahrens- und Studienspezifitdt ist deshalb
wichtig, da einerseits das Verfahren mit seinem Algorithmus bewertet werden soll
und andererseits in die Rate der Retests in der taglichen Praxis auch die abortiven
Messungen (Others) eingehen und damit den tatséchlichen Arbeits- und Zeitauf-

wand eines Horscreeningprogrammes mitbestimmen.
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Die Spezifitdt, ein wesentlich kostenbestimmender Faktor, der auch tber
Erfolg oder Nichterfolg eines Screeningprogrammes entscheidet (142, 143, 144),
reichte je nach Verfahren von 70-92 % fur die Studie und 83-97 % fur das
Verfahren. Die héchste Verfahrensspezifitat (nur Pass- und Fail-Félle gehen in die
Berechnung mit ein) wies die AABR-Messung des ABaer® mit 97,4 % auf. Mit dem
DPOAE-Verfahren des ABaer® wurde eine Verfahrensspezifitit von 96,6 %
erreicht. Die niedrigsten Werte erreichte das Ero-Scan® mit 83,8 %. Die
Studienspezifitaten lagen bei 92,5 % fir das ABaer® fiir die AABR-Messung, bei
94,5 % fir die DPOAE des ABaer® und bei 70,6 % fiir das Ero-Scan®. Die
Studienspezifitdten waren wie erwartet niedriger als die Verfahrensspezifitaten. Es
ergab sich jedoch Kkein signifikanter Unterschied. Auffallig ist, dass die
Studienspezifitat fur die DPOAE des ABaer® hoher lag als fir die der AABR-
Messung. Hier fielen die langeren Mess- und Untersuchungszeiten der AABR-
Messung deutlich ins Ge-wicht.

Noch vor wenigen Jahren wurden fir OAE-Messungen Sensitivitaten von
95 % und Spezifitaten von 83 % angegeben (104). In den letzten Jahren sind
allerdings durch die technische Ausreifung der OAE-Algorithmen und der OAE-
Geréte deutliche Fortschritte erzielt worden. Daher lagen die DPOAE des ABaer®
in Bezug auf Sensitivitat und Spezifitat, sowohl des Verfahrens als auch der
Studie, weit Uber diesen Werten und erreichten teilweise die der AABR. Das
DPOAE-Verfahren des Ero-Scan® konnte mit ca. 84 % Verfahrensspezifitat dieses
hohe Niveau nicht erzielen. Die Studienspezifitdt lag erwartungsgemass noch
darunter. Die Ursache hierfur ist unklar und muss an Gerat und Algorithmus
liegen. Auch wenn kein Geratedefekt gefunden werden konnte sind untersucher-
bedingte Ursachen unwahrscheinlich, da dieselbe Untersucherin gute Werte mit
dem ABaer® erzielte. In einer Untersuchung von Barker et al. (2000) wurden
DPOAE mit einer Intensitat von 65 dB und 55 dB bei 2000 und 4000 Hz getestet.
Verwertbare Distorsionsprodukte sollten 6 dB oberhalb des Stdrgerduschpegels
zu finden sein. Vier verschiedene Beurteilungskriterien wurden mit ABR als

Referenzmethode verglichen.
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Die Spezifitaten waren: bei Kriterium 1 (in zwei Messungen Distorsions-
produkte bei zwei der drei Pruffrequenzen, eine davon 2000 Hz) etwa 65 %,
Kriterium 2 (in zwei Messungen Distorsionsprodukte bei einer der drei Pruf-
frequenzen) 73 %, Kriterium 3 (in einer Messung Distorsionsprodukte bei zwei der
drei Pruffrequenzen, eine davon 2000 Hz) 83 %, bei Kriterium 4 (in einer Messung
Distorsionsprodukte bei zwei der drei Priffrequenzen) etwa 89 %. Die Autoren
kamen zu dem Ergebnis, das DPOAE aufgrund ihrer geringen Spezifitat nicht fur
ein NHS geeignet seien (145). Das Ero-Scan® wies &hnlich niedrige Spezifitaten
auf. Die Spezifititen der DPOAE des ABaer® lagen deutlich iiber diesen Werten,
aus dieser Sicht erscheint das Gerat geeignet. Als problematisch muss bei den
DPOAE die Detektionsschwelle diskutiert werden (40-50 dB) und auf eine Ver-
besserung derselben in neueren Verfahren, z.B. durch Anwendung der Wachs-

tumsfunktion (Pegelschere) nach Janssen hingewiesen werden (146).

In einer Studie von Reuter et al. wurden drei Screeningverfahren
verglichen: (1) Reflexaudiometrie mit akustischen Schallgebern, (2) Screening-
TEOAE (Gerat Echosensor in 2 Versionen), (3) AABR (Gerat Algo® 2). Als
Referenzverfahren dienten die Ergebnisse einer diagnostischen Audiometrie,
Stapediusreflexe, diagnostische TEOAE (Gerat ILO 88%) und DPOAE (Gerat ILO
92®), Click-evozierte ABR. Es ergab sich fiir die DPOAE eine Sensitivitat von 100
% sowie eine Spezifitat von 95,2 % (76, 32, 125). In der hier vorgestellten Studie
lagen die DPOAE des ABaer® in einem vergleichbaren Bereich. Die des Ero-
Scan® lagen deutlich darunter. Shehata-Dieler et al. kamen mit dem BERAphon®
auf eine Sensitivitat von 100 % und eine Spezifitat von 98,8 % (134).

Zusammenfassend weisen AABR-Mesungen mit neueren AABR-Ver-
fahren Sensitivitaten von annahernd 100 % und Spezifitdten, abh&ngig von Unter-
suchungsbedingungen und Gerét, von 96-99 % (135, 146-151) auf. Das ABaer®
lag in der vorliegenden Studie im Bereich dieses hohen Standards. Die DPOAE-
Verfahren werden mit Sensitivitdten von 98-100 % und Spezifitdten von 80-95 %
angegeben (125, 145, 147). Auch die DPOAE des ABaer® bewegen sich auf
hohem Niveau. Das Ero-Scan® zeigte deutlich niedrigere Werte.
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5.7 Zu den Kosten

Die Kosten fiir eine AABR-Messung mit dem ABaer® betrugen ca. das 1,5
fache der DPOAE-Messung. Der Vergleich der beiden DPOAE-Messungen ergab,
dass die Messung mit dem Ero-Scan® knapp die Halfte einer DPOAE-Messung
mit dem ABaer® kostete. Dieser Wert war aufgrund der hohen Anzahl an
Wiederholungsmessungen und notwendigen Rescreenings unrealistisch. Daher
wurde in der vorliegenden Studie von drei mittleren benétigten Messversuchen
ausgegangen, wobei in diesem Fall die Kosten fiir die DPOAE mit dem Ero-Scan®
héher als mit dem ABaer® lagen. In einer Hamburger Studie (2003) wurden
Kosten fur eine TEOAE-Messung mit 12 Euro berechnet. Dieser Wert lag hoher,
als die in dieser Studie ermittelten Kosten fiir die DPOAE des ABaer® und
vergleichbar mit den DPOAE des Ero-Scan® (143). Gorga et al. (1993)
errechneten fiir mit dem ABaer® gemessene DPOAE einen Kostensatz von 7,63 $
und fir die AABR-Messung Kosten von 19,25 $ pro Kind. Ein Zweistufen-
Screening (bei einem Fail der DPOAE-Messung folgt eine AABR-Messung)
berechnete er mit 13,08 $ pro Baby (111). Diese Werte lagen etwas hoher
erwiesen sich aber als vergleichbar mit unseren Berechnungen, sicherlich aus
oben genannten Grinden. Zu den Kosten eines kominierten Screenings mit
TEOAE und AABR (Gerat/Algo®) wurde in einer Studie von Bretschneider et al.
berichtet (152). Hier betrugen die Kosten einer Untersuchung 16,75 €. Dieser Wert
war ahnlich hoch wie der ermittelte Wert fir ein Kombinationsscreening mit dem
ABaer®. Heinemann et al. fanden fir das TEOAE-Verfahren des Echoscreen®
Werte von umgerechnet ca. 7 Euro, fir die AABR-Messung des Algo-Portable®
Kosten von ca. 22 Euro und fiir das AABR-Screening mit dem Evolflash® Kosten
von ca. 16 Euro (133). Die Kosten fur das TEOAE-Verfahren waren etwas billiger
als die DPOAE-Messung des ABaer® sowie des Ero-Scan®. Die AABR-Messung
des Evoflash® lag im Preisvergleich mit der AABR-Messung des ABaer® &hnlich.
Algo-Portable® ware deutlich teurer. Mogliche Griinde sind ausser den genannten,
der Umstand dass langere Messzeiten gebraucht und dass die Verbrauchs-

materialien (Ear-Muffins) beim Algo® wesentlich teurer sind.
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Auch Yayakumar et al. (2000) errechneten einen vergleichsweise hohen
Wert fir ein kombiniertes OAE-ABR-Screening von $ 25,40 pro Kind (148). Diese
Werte lagen deutlich tGber dem errechneten Wert von 14,28 € fiir eine Kombi-

nationsmessung mit dem ABaer®.
5.9 Schlussfolgerungen

Das ABaer® erwies sich in dieser Studie hinsichtlich Mess- und Unter-
suchungszeiten, Pass- und Fail-Raten nach ein oder zweimaligem Test, sowie
Spezifitat und Sensitivitdt als geeignetes Screening-Gerat flr ein generelles

Horscreening.

Dies galt sowohl fur die alleinige DPOAE-Messung als auch fur die AABR-
Messung, die mit einer Testauffalligenrate von nur 2,6 % fir das Verfahren an der
Obergrenze der geforderten 4 % lag. Die DPOAE-Messung erfullte mit einer Test-
auffalligenrate von < 4 % ebenfalls die Qualitatskriterien flr ein generelles Neuge-
borenen-Horscreening. Auch wenn die Einzelmessung der DPOAE mit dem
ABaer® langer dauerten als mit dem Ero-Scan®, waren im Vergleich kaum Wieder-
holungsmessungen nétig, was sich letztlich giinstig auf die Gesamtuntersuchungs-
zeiten auswirkte. Desweiteren besteht bei diesem Gerat die Mdglichkeit einer
unmittelbaren visuellen Kontrolle der DPOAE- und AABR-Kurven. Das ABaer®
Kombinationsgerat erfillte in dieser Studie technisch und praktisch alle Anfor-
derungen an ein generelles Neugeborenen-Horscreening-Gerat, ist wegen hoher
Anschaffungskosten mit vergleichbaren deutschen Geraten nachteilig im Preis-
vergleich. Da es nur selten einer AABR-Messung bedurfte, erschienen die zu-
satzlichen Kosten fiur Einmalmaterialien und Personalzeitaufwand bei einer Zwei-
stufen-Messung allerdings gering. Mit dem hier verwendeten ABaer® sind ausser
den Screeening-Messungen auch diagnostische TEOAE, DPOAE und AABR
moglich. Es existiert zudem eine allein auf ein Screening ausgelegte Gerate-
version. Daher eignet es sich fur gréssere neonatologische Einrichtungen. Das
Ero-Scan® versagte in den meisten Kriterien. Eine viel zu hohe Rate an Test-
auffalligen und abortiven Messungen sowie eine geringe Sensitivitat und Spezifitat
scheinen es als Screeninggerat fur ein generelles Screening unbrauchbar zu

machen.
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Durch die haufig notwendigen Wiederholungsmessungen sank nicht
zuletzt die Akzeptanz der Eltern, die an einer professionellen Messdurchfiihrung
und der Richtigkeit der Messergebnisse zweifelten (149). Lediglich die relativ
niedrigen Messzeiten und Verbrauchs- sowie Anschaffungskosten sind hervor-
zuheben. Diese machen aber die offensichtlichen Nachteile des Geréates, zu-
mindest bezogen auf diese Studie, nicht wett. Am gravierendsten erscheint die
Tatsache, dass ein resthoriges Kind ein Pass erhielt. Demnach ist dieses Gerat

nicht zu favorisieren.

Die einfache Handhabbarkeit der Screening-Geréte bei einem Einsatz fur
Screeningzwecke erlaubt es, die Messungen auch von nicht arztlichem Personal
durchfuhren zu lassen. Das ist von Vorteil gegentuber dieser Studie, da geschultes
Pflegepersonal den geeigneten Screening-Zeitpunkt selbst bestimmt. Das sollte zu
einer Verbesserung der Programmspezifitit und damit zur Optimierung der
Logistik des Screening-Programms fiihren. Untersuchungsbedingungen kénnen
durch die Wahl eines geeigneten Screeningraums, die Durchfihrung einer
grossen Zahl von Screenings durch dasselbe Personal und eine gute Organi-
sation optimiert werden. Diese schlief3t z. B. ein, dass die Kinder am Screening-

Tag nicht mit dlhaltigen Badern gewaschen werden.

Diese Arbeit soll unter anderem das Bestreben der Einfuhrung eines
generellen Horscreenings untersttitzen. Sie weist nach, dass ein Hoérscreening mit
einem Zweistufen-OAE-AABR-Kombinationsverfahren internationalen Qualitats-
standards genugt und dass ein solches Verfahren verfigbar und mit einem
gerechtfertigtem personellen und finanziellen Aufwand durchzufiihren ist. Unter
den 360 getesteten Kindern wurde eines mit einer Hérstérung detektiert und einer
Horgrateversorgung innerhalb der ersten drei Lebensmonate zugefiihrt, was ihm

eine normale sprachliche Entwicklung ermdglicht.
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6. Zusammenfassung

Hintergrund und Fragestellung: Im Zuge der Einfihrung eines generellen
Neugeborenen-Horscreenings sind durch stdndige Verbesserung und Neuent-
wicklung von Screening-Geraten die technischen Voraussetzungen fir das
Screening zu schaffen und diese zu optimieren. Das Gerat muss eine hohe Sensi-
tivitat, Spezifitdt und eine gute Handhabbarkeit aufweisen sowie kostengunstig
sein. Zudem wird eine Testauffalligenrate von unter 4 % im Priméarscreening
gefordert. Fiur ein effektives Screening muss das optimale Verfahren ausgewahlt
werden. Hier stehen reine OAE- und AABR-Verfahren kombinierte OAE/ABR-
Verfahren zur Auswahl.

Patienten und Methode: In zwei Geburtskliniken wurden an 360 Neugeborenen
jeweils monaural zwei DPOAE-Messungen mit den Geraten ABaer® und Ero-

Scan® sowie eine AABR-Messung mit dem ABaer® durchgefiihrt.

Ergebnisse: Fir das ABaer® lag die Testauffalligen-Rate in den DPOAE-
Messungen bei 3,3 % mit einem einzigen Test, in den AABR-Messungen betrug
sie 2,2 %. Das Ero-Scan® lag mit 13,6 % unter diesen Ergebnissen. Die
Messzeiten betrugen beim ABaer® AABR 2:18 min, beim ABaer® DPOAE 1:38 min
und beim Ero-Scan® 0:23 min. Fiir die Untersuchungszeiten ergaben sich Werte
von 7 min fir die AABR-Messung, 3:21 min fiir die DPOAE des ABaer® und 3 min
fur das Ero-Scan®. Die Sensitivitat in dieser Studie betrug fir das ABaer® fiir
DPOAE und AABR 100 %. Die Studienspezifitdt fir die AABR-Messung lag bei
92,5 %, fur die DPOAE des ABaer® bei 94,5 % und fir das Ero-Scan® bei 70,6 %.

Die Verfahrensspezifitaten betrugen fur die AABR-Messung 97,4 %, fur die
DPOAE-Messung des ABaer® und fiir das Ero-Scan® 83,8 %.

Fur ein beidohriges Screning ergaben sich Kosten fur ein OAE/ABR-Kombi-
nationsscreening mit dem ABaer® von 17,47 €, ein reines OAE-Screening
berechnete sich mit 9,85 € und ein reines AABR-Screning mit 15,10 €. Aufgrund
der Anzahl der notwendigen Wiederholungsmessungen ergaben sich fur das Ero-
Scan® Kosten von 11,28 €.
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Schlussfolgerung: Das ABaer® scheint sowohl fiir die AABR-Messung, als auch
fur die DPOAE-Messung fur ein Screening geeignet. Es entspricht weitgehend
den geforderten Qualitatskriterien. Das Ero-Scan® erwies zum durchgefiihrten
Screening-Zeitpunkt erhebliche Mangel auf und erflllte die Qualitatskriterien fir
ein Neugeborenen-Hdrscreening nicht. Anwenderbedingte Griinde daftir kdnnen

weitgehend ausgeschlossen werden.
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Summary

Background and Objective: In the course of implementing a Universal Newborn
Hearing Screening, the technical facilities for the screening are to be created and
optimized by constant improvement and new development of screening devices.
The device must show high sensitivity, specificity and good practicability and must
be affordable. Additionally, less than 4 % test failure are a must. For an effective
screening, the perfect method must be chosen. Also the kind of the screening
must be early specified. There is a choise between strict OAE and or AABR
combined with OAE/AABR methods.

Patient and method: In two birth clinics, 360 newborns went throug two DPOAE-
measurements with devices ABaer® and Ero-Scan® as well as an AABR-

measurement with the ABaer® on one ear only.

Results: With the DPOAE-measurement, the ABaer® reached a test failure rate of
3.3 % in the study, the AABR came up to 2.2 % test failure rate. The Ero-Scan®
with 13.6 % lay below these results. The gate times amounted to 2:18 min with the
AABR, and to 1:3 min with the DPOAE of the ABaer®, and to 0:23 min with the
DPOAE-measurement of the Ero-Scan®. The examination times came up 7 min for
the AABR-measurement 3:21 min for the DPOAE of the ABaer® and 3 min for the
Ero-Scan®. The sensitivity in this study was 100 % for the ABaer® for DPOAE and
AABR-measurement. The Ero-Scan® only reached 76 %. Study specifity added up
to to 92.5 % for the AABR-measurement, 94.4 % for the DPOAE of the ABaer®
and 70.6 % for the Ero-Scan®. Procedure specifity resulted 97.4 % for the AABR-
measurement and in 94.5 % for the DPOAE-measurement of the ABaer® and 83,8
% for the Ero-Scan®. A combined AABR/OAE-Screening on both ears costs 17.47
€ with the ABaer®, a pure OAE-screening costs 9.85 €, and a pure AABR-
screening costs 15.10 €. The Ero-Scan® needed a cost account of 11.28 €

because there were retests necessary.
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Conclusion: The ABaer® seems suitabel for both the AABR-measurement and for
the DPOAE-measurements for a general Newborn Hearing Screening. It fulfills to
a large extent the quality criteria. The Ero-Scan® shows a substantial lack in
accomplishing screening times and does not fulfill the quality criteria for a
Newborn Hearing Screening. Reasons for this, caused by application, can be

locked out.
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Abklrzungsverzeichnis

ABR
AABR
AOAE
dB
DPOAE
Hz

min
NHS
pm
SPL

TEOAE
UNHS

Auditory Brainstem Response

Automated Auditory Brainstem Response
Automated Otoacoustic Emission

Dezibel

Distorsionsprodukte otoakustischer Emissionen
Hertz

Minuten

Newborn Hearing Screening

Picometer

Sound Pressure Level

Sekunden

Transitorisch evozierte otoakustische Emissionen

Universal Newborn Hearing Screening
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