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Kinder mit einer Trisomie 21 stellen eine padaudiologisch anspruchsvolle
Patienten-gruppe dar. Haufig sind die Befunde in der Ohrmikroskopie nicht
eindeutig, die Ge-hdrgange sind stenosiert, die Trommelfelle sind dicht und triib,
Paukenergusse sind nicht sicher auszuschlieRen. Treten Tubenfunktionsstérungen
und Mittelohrergisse auf, so fuhrt eine konservative Therapie oft zu keiner
wesentlichen Verbesserung. Die Angaben in der subjektiven Audiometrie sind
nach der allgemeinen Entwick-lungsstérung einzuschétzen und entsprechen nicht
unbedingt dem Lebensalter.

Kinder mit einem Down-Syndrom benétigen zur Klarung ihres Horvermdgens des-
halb meist mehrfach Horuntersuchungen, insbesondere da bei ihnen alle Arten
von Schwerhdrigkeiten gehauft auftreten (Tabelle 1).

Zum raschen Ausschluss einer sprachentwicklungsrelevanten Horstérung wird tib-
licher Weise die TOAE-Messung eingesetzt. Es stellt sich allerdings fiir das prak-
tische Vorgehen die Frage, wie aussagekréftig eine alleinige TOAE-Diagnostik bei
Kindern mit einem Down-Syndrom ist.

Patienten und Methode

Die Horbefunde von 128 Kindern mit einem Down-Syndrom, die seit 2002 in
unserer Abteilung fir Phoniatrie und Padaudiologie eine TOAE-Diagnostik
durchliefen, wur-den analysiert.

Gemessen wurden die TOAE und DPOAE mit der ILO-Messeinheit. Als unaufféllig
galten Befunde mit einer Korrelation von mindestens 80 % auf wenigstens einem
Ohr und einer breitbandigen Emission.

Bei auffalligen TOAE-Messungen wurden eine Hirnstammaudiometrie (BERA)
oder/und eine subjektive Audiometrie geplant. Die Ergebnisse in der BERA
wurden als regelrecht eingestuft, wenn auf Klick-Stimulation auf wenigstens einem
Ohr akustisch evozierte Potentiale mit 25 dB(nHL) oder besser nachgewiesen
werden konnten. Bei auffalligen Befunden auf Klick-Stimulation erfolgte eine
Messung tber den Knochenleitungshoérer; hierbei wurden Potentiale bis 20
dB(nHL) als normal bewertet.

Ergebnisse

54 der 128 Kinder wurden innerhalb des 1. Lebensjahres erstmals bei uns unter-
sucht (42 %), 70 Kinder innerhalb des 1. oder 2. Lebensjahres (55 %).

Bei 23 von 128 Kindern (18%) mit einem Down-Syndrom war auf wenigstens
einem Ohr wenigstens einmal ein unauffalliges Ergebnis in der TOAE-Messung
festzu-stellen (Abb.1). Hierzu waren in Einzelféllen bis zu 4 Messtermine
notwendig. Bei der Mehrzahl der Kinder waren die TOAE bereits bei der 1.
Messung nachweisbar (15 von 23 Kinder). Auch beim 2. Messtermin bei zunachst
auffalligen TOAE-Be-funden, der in der Regel nach wenigen Wochen stattfand,
konnten bei 6 Kindern noch TOAE festgestellt und so eine
sprachentwicklungsrelevante periphere Hor-stérung ausgeschlossen werden. Bei
10 der 128 Kinder (8%) waren die TOAE beid-seits unauffallig, bei 13 Patienten
(10%) waren sie nur auf einem Ohr mit regel-rechter Korrelation festzustellen.
Insgesamt waren die otoakustischen Emissionen bei 105 Kindern (82 %) der
Down-Patienten beidseits auffallig.

22 der 105 Kinder mit beidseits auffalligen otoakustischen Emissionen wurden
aus-warts weiter untersucht. Bei 39 der 83 verbliebenen Patienten erfolgte eine
weitere Hordiagnostik mit Hilfe der BERA bei uns. BERA-Potentiale auf Klick-
Stimulation konnten bei 34 dieser Kinder auf wenigstens einem Ohr mit 25
dB(nHL) oder besser nachgewiesen werden. Insgesamt bestanden einseitige
Horstérungen bei 8 von 39 der mit der BERA untersuchten Kinder. Bei 5 Kindern
war die Hirnstammaudiometrie mit Klick-Stimulation beidseits auffallig, wobei 2
Kinder eine Schallempfindungs-schwerhdérigkeit, 3 eine
Schallleitungsschwerhérigkeit aufwiesen.

44 der 83 Kinder wurden tonaudiometrisch weiter untersucht. 26 der 44 Kinder, bei
denen alleine mit Hilfe der subjektiven Audiometrie (z. T. Freifeldaudiometrie, z. T.
Kopfhéreraudiometrie) eine therapierelevante Horstdrung ausgeschlossen werden
konnte, zeigten Horschwellen, die besser oder gleich 30 dB lagen (59 %).
Abhangig vom Alter der Kinder wurden Sprachaudiogramme mit Nachsprechen
oder Bilder-zeigen mit oder ohne Kopfhorer durchgefiihrt, die die Abgaben in der
Tonaudio-metrie stiitzten.

Die tibrigen 18 Kinder zeigten Horreaktionen, die schlechter als 30 dB waren. Bei
15 von ihnen waren wegen anhaltender Paukenergusse eine Einlage von Pauken-
drainagen und eine Adenotomie sowie zur Klarung des Horvermdgens eine BERA
in Narkose auswarts notwendig. Von den 18 Kindern insgesamt wiesen 2 Kinder
eine Schallempfindungsschwerhdrigkeit auf, bei einem weiteren Kind waren friiher
auswarts eine einseitige Taubheit und ein normales Hérvermogen auf dem
Gegenohr diagnostiziert worden.

Insgesamt waren 82 % unserer OAE-Messungen bei Kindern mit Down-Syndrom
beidseits aufféllig. Primar therapiebeddirftige, d.h. beidseitige Horstérungen
(Schall-leitungs- und Schallempfindungsstérungen) zeigten sich bei etwa einem
Viertel der Patienten mit pathologischen OAE-Befunden (28%). Somit ist der
positive pradiktive Wert der OAE-Messung bei Kindern mit einem Down-Syndrom
von 0,28 (95%-Konfidenzintervall 0,19 - 0,39) bezogen auf therapierelevante
periphere Hor-stérungen als relativ gering einzuschatzen.

Tab.1
Haufigkeit der otologischen Probleme bei Patienten m it Down-Syndrom in
der Literatur (2, 3, 4): 8 - 88%

Tubenfunktionsstérungen, Paukenergisse, Schallleitungsschwerhérigkeit:
47 - 88%

Schallempfindungsschwerhérigkeit:
3-20%

Kombinierte Schwerhdrigkeiten:
4-30%

Abb. 1 Hordiagnostik bei 128 Kindern mit Down-Syndrom

Abb. 2 Typische Ohrmuschelkonfiguration bei einem Kind mit Down-Syndrom

Abb.1

Diskussion

Kinder mit einem Down-Syndrom sind von allen Arten von Schwerhdrigkeiten in
nicht unerheblichen Maf3e betroffen. Im Vordergrund stehen hierbei die Tuben-
funktionsstérungen. Strome wies bereits 1981 darauf hin, dass die alleinige Ade-
notomie hierbei zu keiner wesentlichen Verbesserung der Tubenfunktion, der
Nasenatmung und der chronischen Rhinitis fuhrt (5). Die Einlage von Pauken-
drainagen sollte daher bei Paukenergissen primar erfolgen. In Hinblick auf die
Atiologie der Tubenfunktionsprobleme konnte Brown anhand radiologischer
Unter-suchungen zeigen, dass sich die eingeschrankte Funktion der
Eustachischen Réhre bei den Patienten durch die Skelett- und
Weichteilbesonderheiten an der Schadelbasis und im Nasenrachenraum erklart.
Demnach ist der Nasopharynx kleiner und enger als bei Menschen ohne Down-
Syndrom, was zu einer Verlegung des Nasenrachenraums durch Schleimhaut
und Bindegewebe fiihrt (1).

Das deutlich erhohte Risiko der Kinder mit einem Down-Syndrom fiir Schall-
leitungsprobleme und auch fir sensorineurale Schwerhérigkeiten fuhrt
folgerichtig dazu, dass sie haufig padaudiologisch untersucht werden mussen.
Erfahrungs-gemaf sind die Kinder bereits im Neugeborenen-Horscreening
auffallig, so dass die bei uns vorgestellten Patienten zu etwa 30 % zwischen 1
und 6 Monate alt sind. Bei einer neuropadiatrischen Vorstellung im
Kinderzentrum Miinchen werden Kinder mit einem Down-Syndrom routinemaRig
audiologisch untersucht, wobei in der Regel zunéchst eine TOAE-Messung
erfolgt. Bei ein- oder beidseitigen Auf-falligkeiten wird im Anschluss eine
ausfiihrliche padaudiologische Diagnostik durchgefhrt.

In unserer Patientengruppe konnten wir nur bei etwa einem Funftel der Kinder
auf wenigstens einem Ohr ausreichende TOAE darstellen. Beidseits waren die
TOAE nur bei unter 10 % nachweisbar. Insofern waren beim tiberwiegenden
Anteil der Kinder mit einem Down-Syndrom eine Hirnstammaudiometrie
und/oder eine aus-fuhrliche subjektive Hortestung zusatzlich notwendig, durch
die sich schlieBlich bei etwa Dreiviertel der Patienten mit auffalligen OAE eine
therapiebedurftige Hor-stérung ausschlieBen lie3.
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