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Einleitung

Die Schwerharigkeit ist ein haufiges Symptom der XLH (X-linked Hypophosphatémie). Die
Berichte (iber einen Horverlust bei Menschen mit Hypophosphatamie sind je nach Alter und
Auswabhlkriterien der Betroffenen-Gruppen unterschiedlich. Nach der Literatur besteht eine
Horminderung bei 16% - 76% der an Hypophosphatdmie und Osteomalazie Erkrankten.

Eine Schwerhdrigkeit bei Menschen mit XLH ist wahrscheinlich Teil des Krankheitsverlaufs,
welche sich oftmals erst im Erwachsenenalter entwickelt. In den meisten Studien wurde bei
Kindern und jungen Erwachsenen keine Hérminderung festgestellt. Dennoch kénnen sich
Horminderungen auch schon im Kindesalter entwickeln. Deshalb sollten Betroffene und
deren Familien dariiber informiert sein, dass Horprobleme auftreten konnen und dass jeder
Verdacht auf eine Horminderung griindlich untersucht werden sollte. Wahrend bei
Erwachsenen eine engmaschige Vor- und Nachsorge des Horvermdgens empfohlen wird,
sind Horuberpriifungen bei Kindern mit XLH nicht regelm&Rig vorgesehen. Generell gilt die
Empfehlung bei Verdacht einer Horstérung des Kindes eine Untersuchung einzuleiten.




Physiologie des Ohres

Wie funktioniert Horen?

Uber die Ohrmuschel werden der Schallwellen eingefangen und durch den Gehérgang auf
das Trommelfell geleitet. Die Schallwellen versetzen das Trommelfell und die damit
verbundenen Gehorknéchelchen in Schwingungen. Die Hebelwirkung der Gehérknéchelchen
verstéarkt den Schall und leitet ihn weiter auf das Innenohr, die Hérschnecke (Schallleitung).
Diese ist mit Fllissigkeit ausgefiillt, so dass die Schallenergie nun in eine Wellenbewegung
umgesetzt wird. Im Bereich der hdchsten Wellenbewegung wird diese Energie nun von den
duBeren Haarzellen nochmals verstérkt und von den inneren Haarzellen in elektrische
Signale umgewandelt, welche den Hornerv stimulieren (Schallempfindung). Dieser leitet nun
das Signal zur Weiterverarbeitung in das Gehirn.

An die Horschnecke ist das Gleichgewichtsorgan angegliedert. Es besteht aus 3
Bogengéangen sowie dem Horschneckenvorhof mit den Sinnesorganen Sacculus und
Urtikulus (mit Endolymphe gefiillte, membrandse Hohlrdume). Die Bogengénge stehen
jeweils senkrecht im 90°-Winkel aufeinander und erfassen so die drei Dimensionen des
Raumes. Das Gleichgewichtsorgan ermdglicht die Orientierung im Raum durch
Registrierung aller Arten von Beschleunigung.
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Pathogenese

Welche Strukturen kénnen betroffen sein?

Die pathophysiologischen Mechanismen des Horverlusts bei XLH sind nicht vollstandig
geklart. In der Literatur wird bei der XLH zumeist eine Storung des Innenohres beschrieben.
Dabei kann es zu einer eingeschrankten Schallempfindung, also einer
Schallempfindungsschwerhérigkeit, zu einem Tinnitus (Ohrgerdusch) und Schwindel
kommen.

Diese Trias ahnelt der Erkrankung Morbus Meniéré. Dies wird dadurch erklart, dass dhnlich
wie bei dieser Erkrankung, auch bei der XLH ein endolymphatischer Hydrops (ELH), also eine
sVolumenzunahme der Flissigkeit” im Innenohr auftritt, welche zu einer Schadigung der
Innenohr-Strukturen fiihren kann.

Ein ELH wird allgemein durch ein unangemessenes Volumen oder eine ungeeignete
Zusammensetzung der Endolymphe verursacht. Daraus kann ein Verlust der Haarzellen und
spater eine Storung des Hornervens resultieren. Dabei konnte die chemische
Zusammensetzung der Endolymphe bei der XLH durch eine Verdanderung von lonen-Kanélen
im Ohr (hier werden die Schallwellen in elektrische Nervensignale umgewandelt) oder durch
Wechselwirkungen mit dem umgebenden Phosphat-entzogenem Knochen bedingt sein.
Eine gestorte chemische Zusammensetzung wurde auch mit den Horverlusten in
Verbindung gebracht, die in verschiedenen Tiermodellen von XLH beobachtet wurden.

Weitere Hypothesen zum Ursprung eines Horverlustes sind eine Demineralisierung der
Gehorknochelchenkette (Hammer, Amboss, Steigbiigel) oder ein chronisch entziindlicher
Aspekt, zu welchen es aber nur wenige Daten gibt.

Gefiillt mit
Endolymphe

Haarsinneszellen

Hérschnecke /
Cochlea




Diagnostik

Was wird untersucht?

£ klinische Untersuchung des Ohres mit dem Ohrmikroskop

£2 allgemeiner Hortest: Ton- und Sprachaudiometrie

[3 Gleichgewichtsuntersuchung

L3 ggf. Hirnstamm-Audiometrie (BERA) zur Untersuchung des Hérnervs (ahnlich wie ein
EEG)

£ ggf. Kernspin- oder Computertomographie

Wohin kann ich mich wenden?
Es empfiehlt sich eine HNO-Klinik aufzusuchen, welche iiber ein Hérzentrum mit
Gleichgewichtsabteilung verfiigt.

z.B.

Klinik und Poliklinik fiir Hals-, Nasen- und Ohrenkrankheiten, plastische und asthetische
Operationen, Comprehensive Hearing Center

Universitatsklinikum Wirzburg

Josef-Schneider-Stralle 11

97080 Wiirzburg

https://www.ukw.de/hno-klinik/schwerpunkte/hoerzentrum-chc/

Email: chc@ukw.de

Telefon: +49 931 201-21777




Therapie

Die Therapie richtet sich individuell nach der Art der Hor- und Gleichgewichtsstorung.
Prinzipiell kann ein konventioneller Horgerate-Trageversuch, die Einnahme von
Medikamenten gegen Schwindel oder ein Gleichgewichts- und / oder Hértraining empfohlen
werden.

Die meisten Horverluste lassen sich mithilfe von Horgeraten versorgen. Horgerate werden
an den individuellen Horverlust angepasst, sie verstarken den Schall, also alles, was
wahrgenommen wird, das konnen z.B. Sprache, also eine Unterhaltung oder ein Gerdusch
wie das Vogelzwitschern sein. Hierbei wird das Restgehor genutzt.

Das Horen mit Horsystemen bedarf einer Eingewohnungsphase. Trotz einer bestmdoglichen
Anpassung konnen Horversteh - Beschrankungen im Alltag bestehen bleiben. Fiir einen
besseren Umgang mit den Horsystemen und der Horbehinderung kann ein Hortraining und
eine dazugehorende Audiotherapie unterstiitzen und somit fiir mehr Lebensqualitat sorgen.

Abbildungen: Sabrina Franze

HORGERATE



Wenn trotz leistungsstarker Horgeraten das Sprachverstehen nicht mehr ausreichend ist,
oder eine Taubheit bereits aufgetreten ist, besteht die Mdglichkeit die Versorgung durch ein
Cochlea Implantat zu priifen und so ein Horverstehen wieder zu ermdglichen. Cochlea ist
das lateinische Wort fiir Schnecke.

Soundprozessor, AuBerer getragener Teil des Cochlea Implantat

COCHLEA IMPLANTAT

Abbildung: Sabrina Franze

Ein Cochlea Implantat (kurz: Cl), ist im Gegensatz zu Horgeraten eine elektronische
Horprothese. Das Cochlea-Implantat besteht im Wesentlichen aus zwei Teilen: einem
duReren Teil, dem Soundprozessor mit Sendespule, und einem inneren (implantierten) Teil:
dem Implantat mit seinem Elektrodentragern.




Wie funktioniert das Cochlea Implantat?

Das Mikrofon am Soundprozessor nimmt Schall auf, und sendet diese elektrischen Signale
Uber die Sendespule an das unter der Haut sitzende Implantat. Das Implantat wandelt diese
in ein elektrisches Impulsmuster um und leitet es an die Elektrodentrager in der Cochlea
weiter. Die Elektroden stimulieren dort die Hornervenfasern. Die Nervenfasern senden die
Signale (iber den Hornerven an das Gehirn, wo unser Horeindruck entsteht. Kurzum kann
man sagen, dass Cochlea Implantat ersetzt die defekten Haarsinneszellen und deren
Funktion im Innenohr.

Ein Cochlea Implantat ist mit einer Operation am Ohr (nicht am Gehirn!) verbunden.
Voraussetzung fir eine Cl-Implantation ist ein funktionierender Hornerv. Ob man fiir ein
Cochlea Implantat in Frage kommt, kann man durch eine HNO-Klinik (mit einem CI Zentrum)
untersuchen lassen.

AUSSERES OHR MITTELOHR INNENOHR

Abbildung: Sabrina Franze




Fand die Implantation statt, folgt nach der ersten Einheilungsphase die sogenannte
sErstanpassung” Dabei bekommt man das dufere Teil, den Soundprozessor mit der
Sendespule. Der Soundprozessor wird angeschaltet und angepasst. Der erste Horeindruck
kann seltsam blechern, mechanisch oder kiinstlich klingen, das ist bei jedem Betroffenen
unterschiedlich. Erst jetzt beginnt die Rehabilitation, also das Wiedererlernen des Horens.
Unser Gehirn muss lernen mit den neuen Héreindriicken zurechtzukommen und diese zu
verarbeiten. Im Rahmen einer Rehabilitationsmafinahme wird das neue Horen und der
Umgang mit der Cl-Technik durch Hor — und Sprachiibungen, Kommunikationstraining,
u.v.m., durch Logopaden und Audiotherapeuten unterstiitzt.

Deutscher Schwerhdrigenbund e.V.
https://www.schwerhoerigen-netz.de/

] he Cochlea Impl.
] Gesellschaft e.V.

Deutsche Cochlea Implantat Gesellschaft (DCIG)
https://dcig.de

Wohin kann ich mich wenden?
Es empfiehlt sich eine HNO-Klinik aufzusuchen, welche Horrehabilitation
wie auch Cochlea-Implantationen leistet.
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