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Zusammenfassung

Die Ohren sind beim Deletionssyndrom
22q11 (DS 22q11) haufig betroffen. Dies
betrifft neben dem dulReren Ohr auch das
Mittelohr und das Innenohr. Ahnlich den
Veranderungen an allen anderen betei-
ligten Organen des Deletionssyndroms
22q11 ist auch bei Ohrenerkrankungen
die Problematik haufig komplex.

Unterschiedliche Verlaufe kennzeichnen
die Krankengeschichte des betroffenen
Patienten ebenso wie das unterschied-
liche Ansprechen auf die zur Verfiigung
gestellten therapeutischen MalRnahmen.
Leider werden in Unkenntnis dieser Kom-
plexitat auch heute noch vermeidbare,
wenn nicht sogar schadliche operative
Eingriffe angeraten, in Einzelféllen sogar
durchgefihrt.

Hervorzuheben bleibt die grundlegende
und wichtige perzeptive Aufgabe des Oh-
res, sprich: die Aufnahme akustischer Sig-
nale zur Horwahrnehmung. Héren nimmt
als Sinnesleistung eine bevorzugte Stel-
lung in der menschlichen Kommunika-
tionssituation ein. Da die Unversehrtheit
des Horens aber eine Grundvorausset-
zung fir den Spracherwerb und die da-
mit verbundene Sprachproduktion ist,
muss fiir diese Sinnesleistung bei Kin-
dern mit dem Deletionssyndrom 22q11
eine erhdhte Sensibilitdt bestehen. Die
Sinnesleistung Hoéren beruht auf der

Ubertragung akustischer Informationen
in Form von physikalischen Schallwellen
unterschiedlichster Qualitdt und Quanti-
tat. Diese gelangen zunachst an das &u-
Rere Ohr und werden uUber den Gehor-
gang an das Trommelfell weitergeleitet.
Am Trommelfell erfolgt eine Umwand-
lung der Schallwellen in mechanische
Schwingungen, die Uber die im Mittel-
ohr befindlichen drei Gehdrkndchelchen
an das Innenohr ubertragen werden. Im
Innenohr wird das bisher in Bewegung
kodierte akustische Signal in ein elek-
trophysiologisches Signal umgewandelt,
das Uber die aufsteigende Hérbahn den
zentralen Arealen des GroRhirns zuge-
leitet wird. Auf dem Weg dorthin wird
das Signal sehr komplex und aufwendig
verarbeitet. Horstérungen beeintrachti-
gen auf den verschiedenen Ebenen den
Wahrnehmungsprozess. Die Diagnostik
muss diese komplexen Ablaufe und die
vorrangigen Probleme bei 22q11-Kindern
beriicksichtigen.

Trotz umfangreicher Verdffentlichungen
auf diesem Sektor sind genauere Zahlen
Uber Erkrankungshaufigkeit (Pravalenz
und Inzidenz) sowie Erkrankungsauspra-
gung nur unzureichend bekannt. Dieser
medizinische Bericht versucht trotzdem,
einen Uberblick tber die Erkrankungen
des Ohres, ihre Ursachen und ihre Be-
handlungsméglichkeiten zu geben.



Anatomie und Physiologie

Um die komplexen Vorgadnge des Ho-
rens und damit die Funktion des mensch-
lichen Gehors zu verstehen, werden im
Folgenden der anatomische Aufbau und
die physiologischen Verarbeitungsvor-
gange des Gehdrs erlautert.

Das &duBere Ohr besteht aus der Ohr-
muschel und dem Gehodrgang. Die Ohr-
muschel besteht aus einer komplex
konfigurierten Hautfalte (weitestgehend
stabilisiert durch elastischen Knorpel)
und dem Ohrlappchen. Im Normalfall
steht die Ohrmuschel 25-45° vom Schla-
fenbein ab. Der Gehdrgang ist luftgefillt
und endet am Trommelfell. Er besteht
aus einem knorpeligen und einem kno-
chernen Anteil. Beide sind gegenein-
ander Uber etwa 30° abgewinkelt. Der
aulere Gehdrgang besitzt beim Men-
schen eine Lange von etwa 2,4 cm und
einen Durchmesser von etwa 6—-8 mm.
Die im auReren knorpeligen Anteil loka-
lisierten Ohrenschmalzdriisen erzeugen
den Ohrschmalz (Cerumen). Der innere
kndcherne Anteil ist frei von Drisen. Der
Gehoérgang verengt sich trichterférmig
nach innen.

Die primére Funktion des AufBenohres
ist die Aufnahme des Luftschalls und die
Weiterleitung zum Mittelohr. Da Schall die
Ohrmuschel aus verschiedenen Richtun-
gen erreichen kann, wird entsprechend
der Einfallsrichtung die Klangfarbe des
Schalls beeinflusst. Diese richtungsab-
hangigen Klangveranderungen tragen
zum rdumlichen Horen bei. Der von vorne

kommende Schall wird anders wahrge-
nommen als der riickwartige! Durch die
Form und Anlage des Gehdérgangs ergibt
sich eine gewisse Schutzfunktion ge-
gen das Eindringen von Fremdkdrpern.
Ebenfalls schitzt das Cerumen (Ohren-
schmalz) den Gehérgang und das Trom-
melfell vor Austrocknung und Infektion
durch einen sauren pH-Wert. Es bindet
aullerdem eingedrungene Fremdkorper.
Das AufRenohr verandert den Schall, so
dass es uber Resonanzen zum Schall-
druckgewinn im Frequenzbereich zwi-
schen 2—4 kHz von bis zu 20 dB kommt.

Primare Funktion des Mittelohres ist die
Weiterleitung des Schalls in Form von
Schwingungen des Trommelfells und der
Gehorkndchelchen vom auflderen Ohr
zum Innenohr. Da das Innenohr mit Flis-
sigkeit gefullt ist, dient das Mittelohr der
Impedanzwandlung (akustischer Wider-
stand), bei dem der hohe akustische Wi-
derstand der Flissigkeit durch die Fla-
chentransformation (groBe Flache des
Trommelfells auf die kleine Flache des
ovalen Fensters) und die Hebelwirkung
der Gehorknochelchen Giberwunden wird.

Das Trommelfell grenzt den duReren Ge-
hérgang gegen das Mittelohr ab, ist dis-
kret trichterformig nach innen eingezo-
gen, im tympanomeatalen Winkel schrag
gestellt und in einem kndchernen offenen
Ring aufgespannt.



Aulenohr

Mittelohr Innenohr

Trommelfell

Abbildung 1: Schematische Darstellung des Hérorgans
(Mit freundlicher Gehehmigung der Firma Advanced Bionics)

Das Mittelohr wird durch die Eusta-
chische Rohre (Tuba auditiva) bellftet.
Verschiedene Bander dienen der Veran-
kerung der Gehoérknéchelchen:

® Hammer = Malleus
@® Amboss = Incus
@ Steigbligel = Stapes

Vom oberen Anteil aus flihrt das Mittelohr
in das Antrum mastoideum und weiter in
das pneumatische (luftgefillte) System
des Schlafenbeins, dem Warzenfortsatz.

Die Tuba auditiva verbindet die Pauken-
héhle mit dem Nasenrachenraum und ist
ebenso wie das Mittelohr mit Flimmerepi-
thel ausgekleidet. Sie dient dem Druck-
ausgleich und Sekretabfluss zwischen
Mittelohr und Nasenrachenraum.

Die Ankopplung der Energielibertragung
vom Trommelfell auf die Gehdrkndchel-
chen ist frequenzabhangig. Bis etwa
2,4 kHz schwingt das Trommelfell wie
eine starre Platte, bei Frequenzen ober-
halb 2,4 kHz bilden verschiedene Teile
des Trommelfells komplexere Schwin-
gungsfiguren. Die Gehorkndchelchen
Ubertragen die Schwingungen des Trom-
melfells auf das Innenohr.



Neben der sensiblen Innervation des Mit-
telohres Uber den Nervus glossopharyn-
geus und den Nervus trigeminus ist die
motorische Versorgung der beiden Mittel-
ohrmuskeln, dem Musculus tensor tym-
pani und dem Musculus stapedius im
Hinblick auf die Schallankopplung an das
Innenohr von Bedeutung. Dies gilt insbe-
sondere fur die durch die Kontraktion des
Musculus stapedius bedingte Versteifung
der Gehorknochelchenkette, die zu einer
Dampfung der Schallibertragung fuhrt
und damit bei hohen Lautstarken eine ge-
wisse Schutzfunktion besitzt.

rundes Fenster

mittherer Kanal
mit cortischem Organ

ovales Fenster

Hérnerv

Das Innenohr (Schnecke oder Cochlea)
bildet mit dem Vestibularorgan (Gleich-
gewichts-, Dreh- und Beschleunigungs-
sinn mit drei Bogengangen und Vorhof)
eine funktionelle Einheit.

Fir den Hérvorgang von entscheiden-
der Bedeutung ist die Cochlea. Sie ist ein
schneckenhausférmiges Gebilde mit 2%2
Windungen, das im ausgerollten Zustand
eine Lange von etwa 32 mm héatte. Die
Cochlea besteht aus drei flissigkeitsge-
fullten Kanalen, die jeweils durch eine
Membran in Langsrichtung getrennt sind.
Scala vestibuli und Scala tympani, also
der jeweils oberste bzw. unterste Kanal,
sind mit einer Flussigkeit namens Peri-

Kandgle mit Fliissigheit

innere Haarzelle

dufere Haarzelle
Deckmembran
Basilarmembran

Abbildung 2: Schematische Darstellung der Umwandlung
der Schallwelle in einen elektrophysiologischen Reiz



lymphe gefiillt und gehen an der Schne-
ckenspitze ineinander Uber. Sie reichen
vom ovalen Fenster, an der die Steig-
blgelful3platte inseriert bis zum runden
Fenster. Die Scala media ist mit Endo-
lymphe gefiillt und enthalt unter anderem
das Corti'sche Organ. Das Corti'sche Or-
gan liegt auf der Basilarmembran und be-
sitzt drei Reihen auRerer und eine Reihe
innerer Haarzellen, die in ein System aus
Stltz- und Nahrzellen eingebettet sind.
Im Innern des Corti'schen Organs ver-
|auft der Corti-Tunnel, der mit Perilymphe
gefllltist. Insgesamt besitzt das mensch-
liche Ohr etwa 15.000 Haarzellen pro
Ohr, die Uber Synapsen mit dem Hornerv
verbunden sind. Der Hérnerv wiederum
vereinigt sich im inneren Gehdrgang mit
dem Gleichgewichtsnerven zum 8. Hirn-
nerven.

Die heute noch glltige Beschreibung der
mechanischen Vorgange in der Cochlea
liefert die Wanderwellentheorie nach von
Békésy. Demnach durchlauft bei Anre-
gung der Stapesfuliplatte eine Wander-
welle die Cochlea, deren Eigenschaften
durch die Flissigkeit des Innenohres be-
stimmt wird. Die Amplitude dieser Wan-
derwelle erfahrt dabei einen langsamen
Anstieg bis zu einem Maximum, von wo
aus sie abrupt abnimmt. Der Ort maxima-
ler Auslenkung ist frequenzabhangig.

Somit findet bereits im Innenohr eine Fre-
quenzauflésung nach dem Ortsprinzip
statt. Dieser Prozess der passiven Wan-
derwelle wird durch die Aktivitat der au-
Reren Haarzellen unterstitzt, wobei die
Amplitude der passiven Wanderwelle
durch schnelle Bewegungen der dul3eren

Haarzellen um das bis zu 100-fache ver-
starkt wird. Bei niedrigen Intensitaten (bis
zu 30 dB) ermdglichen diese aktiven Pro-
zesse die Abscherung der Stereocilien
der inneren Haarzellen, welches als ad-
aquater Reiz die Auslésung von Nerven-
impulsen ermdglicht.

Die Erregungen der Haarzellen

werden Uber die Synapsen auf den Hor-
nerven Ubertragen. Dieser bildet den Be-
ginn der Horbahn, einem Leitungssystem
bestehend aus aufsteigenden und ab-
steigenden Nervenbahnen, die das akus-
tische Signal der GrofRhirnrinde zuleiten.
Damit das vom Innenohr umgewandel-
te jetzt elektrophysiologisch verstarkt
und verarbeitet werden kann, enthalt
die Horbahn insgesamt sieben einge-
schaltete Hauptkerngebiete und zahlrei-
che Synapsen. Mehr als 70 % der affe-
renten Nervenfasern ziehen dabei auf
die Gegenseite, so dass die Informatio-
nen beider Ohren miteinander verknupft
werden kdénnen. Hierbei spielen Konver-
genz- und Divergenzprozesse sowie Pa-
rallelverarbeitungen eine wichtige Rolle
der weiteren Signalverarbeitung im Hor-
bahnsystem. Die insgesamt 30.000 Hor-
nervenfasern ermoglichen im Bereich
der Hornerven eine Frequenz- und Laut-
starkekodierung. In den héheren Zentren
ist das Gehor Uberwiegend auch ein Zeit-
sinn, der es ermoglicht, schnell ablaufen-
de zeitliche Veranderungen akustischer
Signale, wie z.B. in Sprachsignalen, zu
analysieren und diese komplexen Signa-
le auch zu erkennen. Die verschiedenen
Merkmale aus der Fulle akustischer Infor-
mationen mussen durch Filterwirkungen
und Hemmungseffekte gefiltert werden.



Auch Storschall muss unterdriickbar
sein und die Richtung einer Schallquel-
le muss lokalisiert werden kénnen. Dem-
nach dient die zentrale Hérbahn der Vor-
bereitung auf die kortikale Beurteilung
und damit der Bearbeitung komplexer
Schallmuster.

Im GroBhirn erfolgt die Analyse komple-
xer Schallsignale, die Unterscheidung
gehdrter Zeitmuster, das auditorische
Kurzzeitgedachtnis. Es werden Effekte
wie Schalllokalisation, akustische Raum-

Untersuchungsmethoden

Aus padaudiologischer Sicht ist die Ver-
dachtsdiagnose einer Schwerhorigkeit
so frih wie méglich zu stellen. Denn nur
eine rechtzeitige Diagnosestellung einer
kindlichen Hoérstérung kann bei adaqua-
ter Einleitung einer Versorgung und For-
derung ein fir das individuelle Kind opti-
males Ergebnis erbringen.

Grund hierfir ist, dass zum Zeitpunkt der
Geburt, selbst bei einem normalhérigen
Saugling, die Horbahn noch nicht ausge-
reift ist. Hierflr braucht der Mensch akus-
tische Stimuli (Horreize). Die Hauptrei-
fungsphase erfolgt in den ersten 18
Monaten. In dieser Zeit wird die Hérbahn
angelegt, ausgebaut und viele Schaltstel-
len erschaffen, um die komplexen zent-
ralen Horleistungen erst zu ermdglichen.
Bleiben diese Reize aus oder sind unge-
niigend, so wird die Hoérbahn nicht nur
nicht entwickelt, sondern dariber hinaus
ihre Bestandteile sogar wieder abgebaut.

wahrnehmung, Entfernungshéren, selek-
tive Aufmerksamkeit und die Identifizie-
rung von Schallsignalen unterstiitzt. Von
ausschlaggebender Bedeutung ist, dass
in der Hérbahn die Informationen beider
Ohren auf verschiedenen Ebenen des
Gehirns entsprechend miteinander ver-
arbeitet und verrechnet werden. Dies ver-
deutlicht, dass unser Gehor beide Ohren
nicht nur unabhangig voneinander nutzen
kann, sondern mit all seinen komplexen
Fahigkeiten auf die Funktionstiichtigkeit
des beidohrigen Gehors angewiesen ist.

Aus diesem Grund wurde zum 1. Januar
2009 das Neugeborenen-Hoérscreening
flachendeckend und verpflichtend als
Kassenleistung eingefiihrt. Ziel des Neu-
geborenen-Hdrscreenings ist primar die
Erkennung beidseitiger Hoérstérungen
ab einem Horverlust von 35 dB. Sol-
che Hérstérungen sollen bis zum Ende
des 3. Lebensmonats diagnostiziert und
eine entsprechende Therapie bis Ende
des 6. Lebensmonats eingeleitet wer-
den. Das Neugeborenen-Hdrscreening
besteht aus den TEOAE (Transitorisch
otoakustische Emissionen: eine direk-
te Testung des Innenohres) und/oder
den AABR (Automated Auditory Brain-
stem Response: eine komplette Tes-
tung von Innenohr und der Hérbahn).
Neugeborene mit Risikofaktoren fir eine
angeborene Hoérstérung, wie bspw. Kin-
der mit einem DS 22q11, erhalten von
vornherein ein Neugeborenen-Hérscree-
ning mittels AABR. Beide Verfahren sind



beim schlafenden Kind schnell durchge-
fahrt, nicht schmerzhaft und von hoher
Aussagekraft. Das Neugeborenen-Hor-
screening erfolgt bereits in der Geburts-
einrichtung.

Ist dies auffallig, so erfolgt eine padau-
diologische Konfirmationsdiagnostik, eine
kindliche Hérdiagnostik, die bestatigt, ob
wirklich eine therapierelevante HOoOrsto-
rung vorliegt oder nicht. Die padaudio-
logische Konfirmationsdiagnostik erfolgt
am besten in péadaudiologischen Ein-
richtungen, da diese hierauf spezialisiert
sind.

Alle zur Anwendung kommenden Hor-
prifungen sind kindgerecht und dem
entsprechenden Alter des Kindes ange-
passt. Nur die geeignete Kombination
mehrerer Testverfahren gewahrleistet
eine sichere Aussage uber die Hérfahig-
keit des Kindes. Grundsatzlich kénnen
die verschiedenen Horprifmethoden in
zwei Gruppen eingeteilt werden:

® Objektive audiometrische Verfahren,
die ohne Mitarbeit des Kindes durch-
geflhrt werden kénnen (Vorausset-
zung bleibt jedoch ein kooperatives
ruhiges Kind) und

® subjektive audiometrische Verfahren,
die die Mitarbeit des Kindes benétigen.

Objektive Horpriifverfahren

Fir Sauglinge und Kileinkinder finden
vorwiegend objektive Horprifverfahren
Anwendung. Entlang des Weges, den
der Schall im Ohr und Uber die Hérbahn
nimmt, kommen folgende Verfahren zum
Einsatz:

Impedanzmessung, hier iliber-
wiegend die Tympanometrie

Die Tympanometrie stellt keinen Hortest
dar, sondern uberprift die Schwingungs-
fahigkeit des Trommelfells und des Ge-
hérkndchelchensystems und die weite-
re Schallleitung im Mittelohr. Wichtige
Krankheitsbilder im Kindesalter (Tuben-
beliftungsstérung, Paukenerguss) kon-
nen mit Hilfe dieses einfachen Testver-
fahrens erkannt werden.

Otoakustische Emissionen
Otoakustische Emissionen sind aktive,
akustische Aussendungen des Ohres,
die retrograd, d.h. entgegen der Rich-
tung der Schallwahrnehmung, in den Ge-
hérgang gelangen und dort mit Hilfe von
hochempfindlichen Messmikrofonen auf-
genommen werden kdnnen. Sie werden
in der padaudiologischen Diagnostik ver-
wendet, um eine direkte Aussage Uber
die Funktionsfahigkeit des Innenohres zu
erhalten. Sie bilden inzwischen einen un-
verzichtbaren Bestandteil moderner pad-
audiologischer Diagnostik. Die TEOAE,
die transitorisch evozierten Verfahren,
werden aufgrund lhrer hohen Sensitivitat
und Spezifitat inzwischen konsequent als
Screeningverfahren angewendet, finden
jedoch auch Einsatz wahrend jeder pad-
audiologischen Diagnostik.



Akustisch Evozierte Potentiale (AEP)
Unter dem Oberbegriff AEP verbergen
sich eine Reihe verschiedener Unter-
suchungen, von denen die wichtigste
die BERA (Brainstem Evoked Respon-
se Audiometry) darstellt. Sie gilt als der
Goldstandard in der padaudiologischen
Diagnostik und sollte immer frequenz-
spezifisch durchgefiihrt werden (fir die
Frequenzen 0,5, 1, 2 und 4 kHz unserem
Hauptsprachbereich). Mit ihrer Hilfe las-
sen sich objektive Aussagen machen zur:

® Art der Schwerhdrigkeit (Schalllei-
tungs-, -empfindungsschwerhdrigkeit)
® Horschwelle fiir die Frequenzen
zur retrokochleéren Verarbeitung
® Reifung der Hérbahn
(Dauer der Schwerhorigkeit)

Die Untersuchung erfordert keine Ko-
operation des Kindes und kann sogar in
Narkose durchgefihrt werden. Kortikal
evozierte Potentiale (CERA) dienen zur
Untersuchung der spaten Verarbeitungs-
phasen auf kortikaler Ebene. Aufgrund
dieser Untersuchung, jedoch nur in Ver-
bindung mit den Ergebnissen der spezi-
ellen subjektiven Testverfahren, lassen
sich auch Aussagen zur zentralen Fehl-
horigkeit machen.
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Subjektive Horpriifungen

Die subjektiven Horprifverfahren zur
Bestimmung der Hérschwelle flr die ver-
schiedenen Frequenzen erfordern die
Mitarbeit eines Patienten und werden al-
tersgerecht durchgefiihrt. Hierbei wer-
den je nach Alter folgende Verfahren
unterschieden:

® Reflexaudiometrie
(Alter bis zum 3. Lebensmonat)
® Reaktionsaudiometrie
(Alter 4.—6. Monat)
® Operante Konditionierungsaudio-
metrie (das heif3t das Kind wird
mittels visuellem Reiz oder einem
Spiel zum Hoéren animiert)
Visual Reinforcement
(Alter 6 Monate — 2;6 Jahre)
Spielaudiometrie
(Alter 3—4 Jahre)
@® Getrenntohrige Tonschwellenaudio-
metrie (Alter ab ca. 4. Lebensjahr)

Entscheidend fiir die Aussagekraft die-
ser Testverfahren ist neben der optima-
len Umgebungssituation (keine duReren
zusatzlichen Reize wie Licht, Vigilanz
des Neugeborenen, Kindes etc.) und vor
allem die Erfahrung des untersuchenden
Personals.

Die der Erwachsenenaudiometrie ent-
sprechende Kinderaudiometrie kann in
der Regel friihestens ab dem 4. Lebens-
jahr eingesetzt werden. Mit ampli-
tudenmodulierten Sinusténen wird der
Frequenzbereich zwischen 125 Hz und
10 kHz geprift. Gelingt mit den bisher
angefiihrten Testverfahren lediglich die
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Abbildung 3 links: Normale Impedanz eines Mittelohres — der Anstieg und
Gipfel bei 0 Pa belegt einen normalen Druck im Mittelohr im Vergleich zur
AuBenwelt und eine normale Beweglichkeit des Trommelfells.

Abbildung 3 rechts: Pathologische Impedanz eines Mittelohres — es ist weder
ein Anstieg noch ein Gipfel zu er kennen. Daher besteht kein normaler Druck im
Mittelohr im Vergleich zur AuRenwelt und keine Beweg lichkeit des Trommelfells.

Uberpriifung des peripheren Hoérens, kén-
nen sprachaudiometrische Verfahren die
gesamte Horbahn inklusive des zentralen
Sprachverstandnisses und der auditiven
Wahrnehmung testen. Zu diesen Unter-
suchungen zahlen im deutschsprachi-
gen Raum insbesondere der Mainzer
(I-111), der Géttinger (1, II) und der Frei-
burger Sprachverstandlichkeitstest, die
ca. ab dem 4.—6. Lebensjahr eingesetzt
werden kdnnen. Diese Verfahren basie-
ren auf sogenannten Ein- bzw. Mehrsil-
bern, also aus Einzelwortern. Kinder, die
immer wieder solche sprachaudiometri-
schen Testverfahren absolvieren, konn-
ten diese Wortreihen auswendig lernen.
Aus diesem Grund wurde der Oldenbur-
ger Kinder-Satztest (OLKISA) entwickelt,
der ebenfalls ab etwa dem 4. Lebensjahr
angewendet werden kann.
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Die hier verwendeten Séatze besitzen
die Form Zahlenwort-Adjektiv-Substan-
tiv (z.B. funf gelbe Stiefel) und entste-
hen als zuféllige Kombination aus Uber
20 Wéortern. Ein Auswendiglernen der
Satze wird so verhindert. Es existieren
Normwerte fir Ruhe und Stérgerdusch.
Der OLKISA ist derzeit der aktuelle Stan-
dard in der modernen padaudiologischen
Diagnostik.

Die subjektiven Horprufverfahren (Ton-
audiometrie und Sprachaudiometrie) bil-
den ein wesentliches Instrument padau-
diologischer Verlaufskontrollen. Sie sind
jedoch bei Kindern immer mit objektiven
Verfahren zu kombinieren und im Zweifel
in ihrer Aussagekraft den objektiven Hor-
prufverfahren nachgeordnet.




Beureilung:
FAEP-Muster rechts ab 10 - 20 und links ab << 10 dB HL im 2- 4kHz-Bereich nachweisbar,

Schalleitungskomponente rechts von 10-20 dB: Innenohr bds, < 10 dB HL; Latenzen, lnwrpwklalsnm und
Amphmdan liegen bds. im Mo ; kein H.a. Reifungs-/ Verarbeitungsstd

cb-ent bds.

FAEP (Lat/Amp.)
[ P & 43X

*VIP 00 Verzbe.: UMW msee

Abbildung 4: Normaler BERA-Befund beidseits — man beobachte die
typische Wellenkonfiguration (Welle I, lll und V), die bei abnehmenden
Intensitaten im Grundrauschen des EEG verschwindet. Bei 10 dB ist die
Wellenkonfiguration nur noch ansatzweise zu sehen.

12



Typische Krankheitsbilder beim DS 22q11

Fehlbildungen der Ohrmuschel

Fehlbildungen der Ohrmuschel gehoren
zu den haufigsten angeborenen Norm-
varianten bei Kindern mit dem Deletions-
syndrom 22q11. Etwa 50 % der Kinder
sind hiervon betroffen. Bereits im medizi-
nischen Bericht ,02.1 Sprechstérungen®
wurde hiertiber gesprochen. Sader et al.
fihren hierzu aus:

,Bei vielen Betroffenen fallen abstehen-
de Ohren auf, die tief ansetzen und/oder
nach hinten rotiert sind. Weitere mdgli-
che Merkmale konnen eine stark gefal-
tete Helix (umgebogener Rand der Ohr-
muschel), quadratische Helix, hohle und
vorstehende Ohren, praauriculdre (vor
dem Ohr gelegene) Gruben, praauricu-
lare Anhangsel und enge Gehdérgange
sein.”

Abbildung 5: Typische angeborene Formveranderungen

bei Kindern mit Deletionssyndrom 22g11

Fehlbildungen der Mittelohren
und der Innenohren

Die groRe Gruppe dieser Fehlbildungen
betrifft in erster Linie das Mittelohr und
hier die Gehdrknoéchelchen. Hieraus re-
sultiert eine gestorte Schallleitung im Mit-
telohr mit dem Resultat einer Schalllei-
tungsschwerhorigkeit. Die Diagnose ist
schwierig. Es existieren nur vereinzelte
Angaben Uber diese Formen bei Kindern
mit Deletionssyndrom 22qg11.
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Angeborene Veluminsuffizienz
(Gaumeninsuffizienz), Gaumen-

spalte und Fehlfunktion der
Eustachischen Rohre

Auch hierliber haben Sader et al. im
medizinischen Bericht ,02.1 Sprech-
storungen“ gesprochen. Demzufolge lei-
den 69 % der Patienten mit einem Deleti-
onssyndrom 22911 an Gaumenfehlbildun-
gen. Dabeiliegen sichtbare Spaltbildungen
(Lippen-Kiefer-Gaumenspalten) bei die-
sen Patienten insbesondere in Form von
isolierten Spalten des Gaumens vor.



Diese Spalten kénnen jedoch auch in
schwerer erkennbaren verdeckten For-
men vorliegen. Eine dieser Mikrofor-
men ist die submukdse Gaumenspalte,
bei der die Gaumenmuskulatur unter der
Schleimhaut gespalten ist, und es des-
wegen zu Stérungen bei der Gaumenhe-
bung und damit beim Sprechen kommen
kann. Die submukdse Gaumenspalte ist
durch Inspektion bei Fehlen der genann-
ten Kardinalzeichen nur schwer zu er-
kennen. Noch schwieriger ist der Befund
bei einer okkulten (verdeckten) submu-
kdsen Gaumenspalte. Das Gaumense-
gel ist zwar ausreichend lang und hebt
sich auch beim Sprechen, jedoch fehlt
ihm bei der Hebung die Spannung, die
letztendlich zum Abschluss von Mund-
hohle zur Nase notwendig ist. Nicht alle
okkulten submukdésen Gaumenspalten
werden symptomatisch. Die meisten Pa-
tienten brauchen nicht operiert werden,
sondern kénnen mit Sprechtherapie be-
handelt werden.

Im Zusammenhang mit den Ohren ist die
Bellftungsfunktion des Velums wichtig.
Durch isometrische Kontraktion der in-
takten Velummuskulatur, beispielswei-
se beim Schluckakt, 6ffnet sich die Tube
(Eustachische Rohre) und fihrt damit
zum Druckausgleich zwischen Mittelohr
und Umwelt. Dieser Druckausgleich ist
Grundlage einer ungestorten Schallwei-
terleitung im Mittelohr.
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Abbildung 6: Typischer Paukenerguss
bei der Ohrmikroskopie

Paukenerguss

Eine insuffiziente (= ungeniigende) Gau-
menmuskulatur vermag nicht, einen re-
gelmaRigen Druckausgleich zu gewahr-
leisten. Gleiches gilt bei Spaltbildung im
Gaumenbereich und Fehlstellung der
Schadelbasis (kraniofaziale Dysmor-
phie). Auch zu groRe ,Polypen” im Na-
senrachenraum (adenoide Vegetationen)
behindern den Druckausgleich. Alle ge-
nannten Mechanismen, die beim Deleti-
onssyndrom 22q11 beobachtet werden
kénnen, fihren regelmaRig zu einem
chronischen Unterdruck des Mitteloh-
res (Tubenkatarrh). Die dadurch initial
bedingte Schallleitungsschwerhorigkeit
entspricht einem Horverlust von 15 dB.
Anhaltende Beliftungsstérungen, wie
sie bei Kindern mit dem Deletionssyn-
drom 22q11 typisch sind, fiihren nach
einiger Zeit zum Paukenerguss. Dieser
wird unterschieden in eine Frihform,



dem Serotympanon und eine Spatform,
dem Mukotympanon. Beide Formen sind
gekennzeichnet durch die Flissigkeits-
ansammlung im Mittelohr, welches un-
ter normalen Umstanden beliftet ist. Die
resultierende  Schallleitungsschwerho-
rigkeit entspricht einem Hdrverlust von
25 dB im Falle eines Serotympanons.
Moéchte man diesen Horverlust zum bes-
seren Verstandnis simulieren, so erreicht
man dies durch das Verwenden von Oh-
renstopsel oder in dem man sich mit dem
Finger die Ohren fest zu halt. Ein Pau-
kenerguss fuhrt zu einem mitunter erheb-
lichen Horverlust und bedarf daher grund-
satzlich der konsequenten Therapie!

Chronische Mittelohrentziindungen

Unbehandelt fihrt die persistierende
Bellftungsstérung des Ohres zu einer
chronischen Mittelohrentziindung. Die-
se ist definiert durch eine Perforation des
Trommelfells. Durch die Perforation wird
zwar der Druckunterschied aufgehoben,
die Funktion des Trommelfells zur Schall-
leitung ist aber erheblich gestort. Es re-
sultiert eine Schallleitungsschwerhdérig-
keit, deren Ausmaf von der Groke und
Lokalisation der Perforation abhangt.
Haufig infiziert sich das Ohr Uiber die Per-
foration durch Eindringen von Bakterien
aus dem Gehorgang. Dann kommt es
zum Bild des chronisch laufenden Oh-
res. Kinder mit dem Deletionssyndrom
22911 sind in hohem Mafle von dieser
Erkrankung betroffen. GrofRere Studien
markieren einen Wert von nahezu 90 %
aller Kinder, die eigene Studie des Ver-
eins zeigt einen Wert von etwa 50 %,
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wobei ein duRerst unterschiedliches An-
sprechen auf die Therapien beschrieben
wird. Diese ist komplex und schwierig,
da bei vielen Kindern eine deutliche In-
fektanfalligkeit vorhanden ist, die vieler-
lei Ursachen hat (siehe Themenheft Im-
munologie). Aus HNO-arztlicher Sicht
hervorzuheben ist jedoch in diesem Zu-
sammenhang die bei 22g11-Kindern ty-
pischerweise vorhandene offene Mund-
haltung mit begleitender Mundatmung,
die durch eine mangelhafte Luftbefeuch-
tung das Entstehen oberer Atemwegsin-
fekte begunstigt. Ebenso gibt es Hinwei-
se darauf, dass ein unbehandelter Reflux
(Ruckfluss von saurem Mageninhalt in
die Speiserdhre) Mittelohrentziindungen
begtinstigt.

Es werden grundsatzlich zwei Arten der
chronischen Mittelohrentziindung unter-
schieden:

® Chronische Schleimhauteiterung
® Chronische Knocheneiterung
(= Cholesteatom)

Die letztere Form stellt eine unbedingte
OP-Indikation dar, da der Entziindungs-
prozess den umliegenden Knochen ab-
baut und somit irreversible Schaden
setzt. Unbehandelt fihrt das Choleste-
atom daher zu Ertaubung, Schwindel,
Gesichtsnervenlahmung und im Endsta-
dium zu Hirnhautentziindung und Hirn-
abzess.

Eine weitere Komplikation stellt die Ent-
ziindung des Warzenfortsatzes dar, die
auch im akuten Stadium einer Mittelohr-
entziindung auftreten kann. Hier hat sich



der Eiter im Warzenfortsatz (hinter dem
Ohr gelegen) festgesetzt und kann durch
Druck ebenfalls die Hirnhaute erreichen.
Aus diesem Grund, muss in der Regel
beim Auftreten einer solchen Mastoi-
ditis notfallmaRig ein operativer Eingriff
zur Entlastung des Eiters durchgefihrt
werden.

Innenohrschwerhorigkeiten

Hierzu zahlen die cochledren Schwerho-
rigkeiten, deren Ursachen in Fehlfunktio-
nen des Innenohres zu suchen sind. Da-
her unterscheiden sie sich strikt von den
Schallleitungsschwerhdrigkeiten, deren
Ursache regelmaRig im Mittelohr, selte-
ner im auleren Ohr lokalisiert ist. Eine
sinnvolle Einteilung der Innenohrschwer-
hoérigkeiten sollte in Anlehnung an die in-
ternationale Literatur wie folgt durchge-
fuhrt werden:

® Hereditare, d.h. genetisch verursachte
Schwerhdrigkeiten

® Erworbene Schwerhdrigkeiten

® Unbekannt verursachte Schwerhdorig-
keiten (durften zum Uberwiegenden
Teil den hereditaren Schwerhdérigkei-
ten zuzuordnen sein)

Die prozentuale Haufigkeit hereditarer
Schwerhdérigkeiten wird bei Kindern mit
DS 22911 mit bis zu 10 % angegeben
und ist damit als Uberdurchschnittlich zu
werten, wobei die genetischen Zusam-
menhange nicht restlos aufgeklart sind.
Insoweit kdénnen sie in dieser Gruppe
den syndromalen kindlichen Innenohr-
schwerhdrigkeiten zugeordnet werden.

16

Auditive Verarbeitungs- und

Wahrnehmungsstérung (AVWS),
zentrale Fehlhorigkeit

Der AWMF-Leitlinie ,Auditive Verarbei-
tungs- und Wahrnehmungsstérungen
(AVWS)*, herausgegeben durch die deut-
sche Gesellschaft fir Phoniatrie und Pad-
audiologie (Stand 9/2015) ist die folgende
Definition zu entnehmen: ,Auditive Verar-
beitungs- und Wahrnehmungsstérung sind
Stérungen zentraler Prozesse des Horens,
die u.a. die vorbewusste und bewusste
Analyse, Differenzierung und Identifika-
tion von Zeit-, Frequenz- und Intensitats-
veranderungen akustischer oder auditiv-
sprachlicher Signale sowie Prozesse der
binauralen Interaktion (z.B. zur Gerausch-
lokalisation, Lateralisation, Stérgerausch-
befreiung und Summation) und der dicho-
tischen Verarbeitung ermdglichen.“ Dies
gilt jedoch nur unter der Voraussetzung,
dass die gestorte Wahrnehmung und/oder
Verarbeitung akustischer Signale nicht
besser durch andere Stérungen, wie z.B.
eine periphere Horstérung, Aufmerksam-
keitsstorungen, allgemeine kognitive Defi-
zite, modalitatsiibergreifende mnestische
Stérungen 0.4. beschrieben werden kann.
Da bei Kindern mit DS 22q11 das Auftre-
ten einer Horstorung, Aufmerksamkeits-
stérungen etc. keine Seltenheit darstellen,
sollte die Diagnose einer auditiven Verar-
beitungs- und Wahrnehmungsstérung bei
diesen Kindern eher zuriickhaltend ge-
stellt werden. Sicherlich kénnen die ein-
zelnen auditiven Teilleistungen beurteilt
werden, allerdings missen diagnostizierte
Einschrankungen im Gesamtkontext ge-
setzt werden, damit die Diagnose AVWS
nicht falschlich gestellt wird!



Therapie

Fehlbildungen der Ohrmuschel

Diese kdnnen grundsatzlich nur operativ
korrigiert werden. Falls die Fehlbildung
so ausgepragt ist, dass durch Stigmati-
sierungen des Kindes neurotische Fehl-
entwicklungen drohen, kann eine Kor-
rektur ab dem 5. Lebensjahr problemlos
durchgefihrt werden. In Abhéangigkeit
vom Ausmal der Fehlbildungen reichen
die operativen Maltnahmen von kleinen,
ambulant durchzufihrenden Eingriffen
bis hin zu mehrzeitigen, grofRen Eingrif-
fen mit aufwandigen Knorpeltransplanta-
tionen aus den Rippen des Brustkorbes.
Eine intensive praoperative Aufklarung
ist immer notwendig.

Fehlbildungen der Mittelohren
und der Innenohren

Auch hier bestehen grundsatzlich nur
operative Madglichkeiten der Korrektur.
Diese sind im Gegensatz zu den Eingrif-
fen an der Ohrmuschel jedoch wesent-
lich komplizierter, schwieriger und daher
auch haufig erfolgloser. Die Seltenheit
und die Variabilitat dieser Fehlbildungen
bendtigen immer eine spezielle Diagnos-
tik und anschlieRende Beratung. Auf eine
weitergehende Diskussion soll daher hier
verzichtet werden.
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Angeborene Veluminsuffizienz
(Gaumeninsuffizienz), Gaumen-

spalte und Fehlfunktion der
Eustachischen Roéhre

Uber diese Probleme haben bereits
Sader et al. im medizinischen Bericht
,02.1  Sprechstérungen“ gesprochen.
Da dies auch die Therapie betraf, soll
auf eine weitergehende Diskussion hier
verzichtet werden. Festzuhalten bleibt,
dass eine muskular bedingte Velumin-
suffizienz logopadisch zu behandeln ist,
wahrend Gaumenspalten ggf. einer ope-
rativen Intervention zuzufiihren sind.
Fehlfunktionen der Eustachischen Rohre
lassen sich ebenfalls nur durch Gbende
Verfahren therapieren. Hierzu gehdren
im Kindesalter die wiederholte und kon-
sequente Anwendung der nasalen Uber-
druckbehandlung mittels Otovent® und
Otobar® Luftballons. Bei kooperativen
Kindern lasst sich das Valsalva Mano-
ver durchfiihren, bei dem durch Zuhalten
der Nase und Mund mit gleichzeitigem
Aufblasen der Backen eine ,Sprengung”
der Eustachischen Réhre zum Ziel des
Druckausgleichs versucht werden kann.
Die chronische Anwendung von ab-
schwellendem Nasenspray ist kontrain-
diziert.



Paukenerguss

Nicht jeder Paukenerguss muss operiert
werden. Ein konservativer Therapiever-
such mit abschwellenden Nasentropfen
sollte immer der Indikationsstellung ei-
ner Mittelohrsanierung vorausgehen. Er-
geben sich Anhaltspunkte fiir das Vorlie-
gen einer akuten Infektion in der Nase,
dem Nasenrachen oder den Mittelohren,
sollte die Gabe eines Antibiotikums dis-
kutiert werden.

Flhren diese Mallnahmen aber nicht
in einem Zeitraum von etwa 6 Wochen
zur normalen Mittelohrbeliiftung, muss
die operative Erdffnung des Trommel-
fells (Paracentese) mit ggf. Einlage eines
Paukenréhrchens diskutiert werden. Die-
ser kurze und ambulant durchzufiihrende

Eingriff hat in der Hand eines erfahrenen
HNO-Chirurgen eine sehr geringe Kom-
plikationsrate. Ist die wiederholte Einla-
ge eines Paukenréhrchens notwendig,
kénnen Roéhrchen verwendet werden, die
das Ohr nicht von alleine abstof3en kann
(z.B. t-tubes). Diese werden nach etwa
zwei Jahren entfernt, wenn notwendig in
einer Kurznarkose.

Keinesfalls darf, wie es bei anderen Kin-
dern ohne das Deletionssyndrom 22q11
Routine ist, eine ausgedehnte Entfer-
nung der Polypen (Rachenmandeln),
eine Adenotomie, gleichzeitig durchge-
fihrt werden. Eine durch ggf. bestehende
Gaumensegelschwache (Veluminsuffizi-
enz) oder zu groRen Nasenrachenraum
bedingte Aussprachestdérung kdnnte
durch die Adenotomie verstarkt werden.
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Abbildung 7: Verschiedene Arten von Paukenréhrchen, die zur Anwendung kommen
kénnen. Das mittlere und rechte Rohrchen sind ,Dauer‘-Rdhrchen, die langer im
Trommelfell verbleiben und in der Regel nur operativ entfernt werden kénnen.

Das linke Réhrchen wird im Mittel nach etwa 6—9 Monaten spontan abgestofRen.



Chronische Mittelohrentziindungen

Die Behandlung dieser dauerhaften Ent-
ziindungen ist schwierig. Zunachst ist
es sinnvoll, anhand eines Abstriches
den verantwortlichen Keim zu ermitteln.
In manchen Fallen reicht eine ortliche
Anwendung von antibiotischen Ohren-
tropfen (ggf. in Kombination mit einem
Kortikoid) aus. Haufig ist jedoch die sys-
temische (z.B. in Form von Saft) Gabe
von Antibiotika notwendig. Wenn sich
trotz dieser MaRnahmen der Infekt nicht
eindammen lasst, muss eventuell eine
Operation durchgefuhrt werden, um wei-
tere Komplikationen (so) zu verhindern,
wobei auch nach den unterschiedlichen,
zur Verfligung stehenden Eingriffen eine
Persistenz der Entziindung beobachtet
werden kann. In diesem Fall sollte eine
Zusammenarbeit mit einem Immunolo-
gen erwogen werden.

Im Falle des Cholesteatoms ist allerdings
eine dringliche OP Indikation gegeben.
Gleiches gilt fiir die akute Entziindung
des Warzenfortsatzes (Mastoiditis).

Wenn die chronische Mittelohrentziin-
dung nach Réhrchenanlage entsteht, ist
als moglicher auslésender Faktor das
Eindringen von Keimen uber die Eusta-
chische Réhre im Rahmen von oberen
Atemwegsinfekten zu diskutieren. Eben-
so kann das Réhrchen selbst beispiels-
weise bei Unvertraglichkeit des Materials
eine solche Entziindung begiinstigen. In
beiden Fallen sollte Uber eine versuchs-
weise Entfernung des/der Ro&hrchen
nachgedacht werden.
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Verbleibt trotz intensivierter Bemuhun-
gen eine Schallleitungsschwerhdrigkeit,
sollte die Indikation zur Hérgerateversor-
gung frihzeitig gestellt werden. Die bei
den betroffenen Kindern sehr haufig zu
beobachtenden Sprachentwicklungssto-
rungen werden namlich durch begleiten-
de Horstérungen weiter beeintrachtigt.
Die Integritat der auditiven Perzeption
ist daher vorrangig zu behandeln. Daher
kann insbesondere bei besonders jun-
gen Kindern, eine unterstiitzende Versor-
gung mit Horgeraten sinnvoll sein (s.u.).

Innenohrschwerhorigkeiten

Das Deletionssyndrom 22q11 birgt be-
reits viele Risikofaktoren fir eine Kom-
munikationsstérung, daher ist die friihe
Einleitung einer Horsystemversorgung
im Falle einer Innenohrschwerhdrigkeit
unbedingt erforderlich! Das bundesweit
eingefuhrte flachendeckende Neugebo-
renen-Hdérscreening ermdglicht dies je-
doch heutzutage. Frihe Diagnostik und
eine Fulle von modernen Versorgungsop-
tionen stehen zur Verfiigung und miissen
nur angewendet und eingesetzt werden.

Folgende Versorgungen sind madglich:

Hinter-dem-Ohr-Hoérgerate (HdOs)

Sie bestehen in der Regel aus mehre-
ren Teilen: aus dem Horgerat selbst,
einem individuell angepassten Ohrstlck,
der sogenannten Otoplastik, und einem
Schlauch, der die Schallwellen vom Ge-
rat durch die Otoplastik ins Ohr leitet.
Insbesondere bei starken Horverlusten
sind diese etwas grolReren Horgerate mit



ihren leistungsfahigeren Verstarkern und
den damit verbundenen gréReren Batte-
rien am besten in der Lage, zu helfen.

In-dem-Ohr-Hoérgerate (1dOs)

Durch ihre ,interne“ Position im Ohr sind
derartige Horgerate am ehesten in der
Lage, sehr unauffallig und fast unsichtbar
zu sein. Sie werden fur jeden Menschen
individuell hergestellt und sind dadurch
im Ohr besonders bequem zu tragen.
Mit ihnen ist ein besseres Richtungsho-
ren moglich, da aufgrund der Position die
Hoérgerate teilweise tief im Gehdrgang
getragen werden. Fur Kinder sind die
IdOs allerdings nur selten geeignet, da
sie aufgrund des Wachstums standiger
(kostenintensiver) Anpassung bedurften.

Knochenleitungshorsysteme
Konservative Knochenleitungshérsyste-
me werden bei Kindern mit nicht angeleg-
tem oder ausgepragt engem Gehodrgang
(Gehoérgangsatresie bzw. Gehdrgangs-
stenose) angewendet, da hier keine Oto-
plastik in den Gehdrgang eingesetzt
werden kann. Die Schalliibertragung er-
folgt direkt auf das Innenohr unter Um-
gehung des Aufien- und Mittelohres Uber
einen Wandler, der auf dem Warzenfort-
satz mittels Stirnband oder aber Bligel
fixiert wird. Die konservativen Knochen-
leitungshorsysteme haben haufig den
Nachteil eines instabilen und unbeque-
men Sitzes. Alternativ knnen auch Kno-
chenleitungs- und Mittelohrimplantate
zur Anwendung kommen.
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Cochlea-Implant-Versorgung

Das Cochlea-Implantat bildet nach wie
vor die einzige Prothese, die ein Sinnes-
organ ersetzen kann. Es wird eingesetzt
bei einer Gehorlosigkeit. Das CI-Sys-
tem besteht aus einem &ufl3eren Part —
Mikrofon, Sprachprozessor und Kopf-
spule — sowie einem inneren Part, dem
Implant mit dem Elektrodentrager. Ein
akustisches Signal wird Uber das Mikro-
fon empfangen, Uber den Sprachprozes-
sor digital umgewandelt und so an die
Magnetspule weitergegeben. Die Kopf-
spule steht uber einen Magneten in Ver-
bindung zu dem Implantat, was bei Im-
plantation hinter dem Ohr und unter die
Haut auf dem Schéadelknochen fixiert
wird. Der Elektrodentrager des Implan-
tates wird in die Cochlea eingeflhrt, so
dass die darauf befindlichen Elektroden,
die ihre Information Uber das Implan-
tat erhalten, direkt den Hornerven elek-
trisch stimulieren konnen, so, wie er das
normalerweise gewohnt ist. Es resultiert
ein akustischer Eindruck. Unbedingt er-
forderlich fur eine erfolgreiche Cl-Versor-
gung sind regelmafige padaudiologische
Kontrollen sowie eine gute Cl-Rehabili-
tation und padaudiologische Fruhférde-
rung. Die Erfolge dieser Methode bei ge-
horlosen Kindern sind tUberwiegend sehr
gut. Bei fruhzeitiger Implantation (vor
dem 1. Lebensjahr) ist eine gute HOr- und
Sprachentwicklung méglich, ebenso wie
der Besuch einer Regelschule unter der
Voraussetzung, dass nicht andere Fakto-
ren dies verhindern.



Einschriankungen in

auditiven Teilleistungen

Bei zentral auditiven Teilleistungsschwa-
chen sind Ubende Verfahren indiziert.
Logopadische oder ergotherapeutische
Verfahren mussen auf ihre Indikation hin
Uberprift werden.

Auswirkungen auf die geistige, seelische

und soziale Entwicklung

Nachweislich ist das Erfassen von abs-
trakten Begriffen fur schwerhérige Kinder
oft nur schwer zu erlernen und ergibt sich
so nicht selten eine Lernstérung. Dieses
ist besonders bei 22q11-Kindern zu be-
denken, da hier im Rahmen der Grund-

Fazit

Horeinschrankungen sind insbesonde-
re beim DS 2211 ein komplexes Krank-
heitsbild. Vor allem aber haben sie einen
grofRen Einfluss auf die Kommunikation,
das Erlernen sprachlicher Fahigkeiten,
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erkrankung regelmaRig eine Lernstérung
vorhanden ist. Ebenso neigen manche
22q11-Kinder dazu, sich zuriickzuziehen.
Auch diese Eigenschaft wird durch eine
Hoérstérung verstarkt.

das Lernen und das soziale Miteinan-
der. Daher ist es wichtig, eine vorhande-
ne Schwerhdrigkeit friih zu erkennen und
zu behandeln.



Verfasserin uberarbeitete Auflage

Univ.-Prof. Dr. med. Dr. med. habil. Christiane Hey
Universitatsklinikum Gie3en und Marburg, Standort Marburg
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