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Vorwort

Die Schwerhorigkeit ist eine der haufigsten Behin-
derungen in der heutigen Zeit: Fiir die Industrie-
nationen gilt, dass ca. ein Viertel der Gesamtbevol-
kerung unter Horstérungen leidet und damit auch
in der Kommunikation beeintrdchtigt ist. Demo-
grafische Faktoren wie zunehmende Uberalterung
spielen sicher genauso eine Rolle wie Umweltein-
fliisse und zunehmende Larmbelastung auch und
gerade im Freizeitbereich.

So verschwinden auch die Grenzen zwischen
der klassischen Altersschwerhérigkeit, so es sie
denn jemals gegeben hat, und umweltbedingten
Horminderungen. In aller Regel beginnen Hérmin-
derungen heute wesentlich friiher, sie werden aber
auch frither erkannt.

Die {ibergrofse Mehrheit der Schwerhdorigkeiten
entsteht durch Schddigungen des Innenohres auf
vielfdltigste Art. Viele Krankheitsbilder sind seit
vielen Jahrzehnten bekannt und auch umfassend
beschrieben worden, neue kommen hinzu,
insbesondere bedingt durch Ototoxika oder Um-
welteinfliisse. Anatomie und Funktionen der
Strukturen des Innenohres sind durch neuere For-
schungsergebnisse zunehmend Kklarer geworden,
gleichzeitig bleiben auch heute noch viele Fragen
der Horverarbeitung insgesamt offen. Vor allem
aber ist eine wirksame Therapie von Erkrankungen
des Innenohres nach wie vor nur rehabilitativ
moglich, denn bei allen Sidugetieren und damit
auch dem Menschen sind die Strukturen des In-
nenohres insgesamt, insbesondere die Haarzellen,
nicht regenerationsfdhig.

So hat die Prophylaxe von Hérstérungen und
Vermeidung schddigender Einfliisse eine wesentli-
che Bedeutung, um die Kommunikationsfahigkeit
in unserer stindig dlter werdenden Gesellschaft zu
erhalten. Therapeutisch kommt der Rehabilitation
eine entscheidende und iiberaus hilfreiche Bedeu-
tung zu, auch wenn sich diese momentan im We-
sentlichen auf eine apparative Versorgung be-
schranken muss.

Fiir uns Hals-Nasen-Ohren-Arzte ist mit dem Be-
ginn der Kochleaimplantat-Ara in vieler Hinsicht
eine neue Tiir aufgemacht worden, denn durch die
modernen Kochleaimplantate (Cochlear Implants,
CI) konnen selbst hochgradige Schwerhorigkeiten
und Ertaubungen tatsdchlich wirksam rehabilitiert
werden. Gleichzeitig sind durch moderne bildge-
bende Verfahren und neu entwickelte audiometri-
sche und objektive Hortests neue Erkenntnisse ge-

wonnen worden, die unser Wissen um Innenohr-
schwerhorigkeiten deutlich verbessert haben.
Auch die Bedeutung der weiteren zentralen Hor-
verarbeitung, d.h. der Schallverarbeitung vom In-
nenohr bis in den auditorischen Kortex, riickt zu-
nehmend in den Fokus wissenschaftlicher Aus-
einandersetzungen und auch therapeutischer
Uberlegungen.

Aufgrund dieser Situation scheint es an der Zeit,
eine aktualisierte Systematik und Klassifizierung
von Schwerhorigkeiten des Innenohres zusam-
menzustellen. Dies ist besonders wichtig, weil der
zunehmende Fluss an Publikationen in Zeiten von
fast inflationdren Online-Publikationen stdndig
zunimmt und zunehmend uniiberschaubarer
wird.

Die einzige publizierte Ubersicht iiber die Er-
krankungen des Innenohres wurde vor genau
30 Jahren im deutschsprachigen Raum heraus-
gegeben: Ernst Lehnhardt aus Hannover legte
1984 ein Hauptreferat zur Klinik der Innenohr-
schwerhorigkeiten vor, was umfassend die Er-
kenntnisse der damaligen Zeit zusammentrug und
zu Klassifizieren versuchte. Vieles aus dieser Uber-
sicht ist auch heute noch giiltig, viele neue Er-
kenntnisse sind jedoch hinzugekommen bzw.
mussten revidiert werden. Zusammen mit Prof.
Lehnhardt wollte ich seit vielen Jahren diese Arbeit
aktualisieren bzw. neu fassen, allein das Thema
schien zu umfassend und gleichzeitig uniibersicht-
lich.

Nachdem Prof. Lehnhardt, der grof3e Pionier der
Otologie und vor allem der CI-Chirurgie, im Jahr
2011 verstorben ist, fiihlte ich mich umso mehr
verpflichtet, quasi als Vermdchtnis diese Arbeit
wieder aufzunehmen.

Auf der Grundlage des alten Referats habe ich
die Systematik neu gefasst, Einzelteile jedoch auch
tibernehmen bzw. aktualisieren kénnen. Viele alte
Publikationen sind immer noch giiltig und auch
interessant, unzdhlige sind hinzugekommen, die
fir diese Ubersicht bewertet werden mussten.
Hilfreich ist dabei, dass mit dem neuen Fortbil-
dungskonzept des HNO-Updates eine stdndige
Sichtung aktueller Publikationen fiir diese Thema-
tik erfolgt und bereits referiert worden ist, hier
konnte ich eine Vielzahl von Vorarbeiten finden. Es
fillt jedoch auf, dass wir uns scheinbar miihelos
mit Publikationen aus der ganzen Welt bedienen
konnen: Dies ist einerseits ein grof3er Vorteil, eben



weil viel mehr zusammengetragen werden kann,
aber andererseits wird es sehr schwer, die Uber-
sicht zu behalten und vor allem Wichtiges von den
vielen wissenschaftlich schlechten und oberfldch-
lichen Arbeiten zu trennen. Jede Publikation
kommt besonders in der Innenohrforschung mit
neuen Therapieideen, die teilweise auf absurden
Vermutungen und auf methodisch schlechten Stu-
dien mit kleinsten Fallzahlen beruhen. Betrachtet
man die vor 30 Jahren publizierten Arbeiten, so
finden sich wesentlich mehr Grundlagenstudien
mit klinischem Bezug, wahrend heute aus den Kli-
niken zum groflen Teil Verlaufsbeobachtungen
und Therapiestudien kommen, die Grundlagenfor-
schung hingegen auf spezielle Labors beschrankt
bleibt, denen haufig der klinische Bezug fehlt. Ge-
rade fiir den Kliniker wird es da immer schwerer,
sich relevante Informationen zu besorgen und da-
mit den differenzialdiagnostischen Blick weiter
schdrfen zu kénnen.

Das vorliegende Buch soll den Versuch wagen,
als Nachschlagewerk alle relevanten Fragen rund
um die Innenohrschwerhorigkeit und die zahlrei-
chen Zusammenhdnge zu anderen Krankheitsbil-
dern aufzulisten und zu bewerten.

In einem kurzen allgemeinen Teil gibt es einen
marginalen Uberblick iiber Erkenntnisse der In-
nenohrforschung, fiir Details sind sicher andere
Publikationen und Standardwerke zustandig.

Der spezielle Teil jedoch soll moglichst um-
fassend den Forschungsstand zu einzelnen Zu-
sammenhdngen und Krankheitsbildern, die das
Horvermogen allgemein und vor allem die Innen-
ohrschwerhorigkeit betreffen bzw. verursachen,
beleuchten.

Mogliche radiologische Befunde, vor allem aber
audiometrische, werden zu den jeweiligen Krank-
heitsbildern zusammengestellt, besonders wenn
sie fiir diese Entitdten charakteristisch sind.

Ich hoffe, mit dieser Zusammenstellung ein we-
nig dazu beitragen zu kénnen, dass das Bild der In-
nenohrschwerhorigkeit klarer und etwas geord-
neter wird.

Mein Dank gilt in erster Linie natiirlich meinem
verehrten Lehrer Herrn Prof. Lehnhardt, der durch
seine Veroffentlichungen aber auch durch die vie-
len Impulse, die ich in der Ausbildung zum Hals-
Nasen-Ohren-Arzt und vor allem auch danach be-
kommen habe, wesentlich zur Entstehung dieses
Buches beigetragen hat. Mein Freund Prof. Armin
Laubert, zugleich Lehrstuhlinhaber der Universitit
Witten-Herdecke, an der ich mich unter seiner Lei-
tung habilitiert habe, hat mich zu zahlreichen For-
schungen motiviert und in vielen Diskussionen
auch kritisch Standpunkte hinterfragen lassen.

Dank sagen mdochte ich dem wirklich hoch enga-
gierten Team meiner Klinik und besonders mei-
nem Oberarzt, Herrn Dr. Schaaf, die mich einer-
seits durch Fragen und Diskussionen immer wie-
der fachlich fordern und mir gleichzeitig auch den
Riicken freigehalten haben, um diese doch sehr in-
tensive Literaturarbeit leisten zu konnen. Dr.
Schaaf hat auch dankenswerterweise alle Kapitel
Korrektur gelesen. Mein Dank gilt ebenso meiner
Sekretdrin, Frau Kaiser, die mit viel Fleif3 viele Lite-
raturstellen gelistet und mir bei Korrekturen ge-
holfen hat. Frau Sabine Schwab vom Thieme Verlag
hat mich wdhrend der - sehr langen - Entste-
hungszeit des Buches immer wieder motiviert und
bestdrkt und bei der konkreten Umsetzung dann
gewohnt professionell unterstiitzt.

Nicht zuletzt gilt mein Dank meiner Familie,
meiner wundervollen Frau Kathrin und meinen
lieben und spannenden Kindern Jan und Kerstin,
die mich stets unterstiitzen und motivieren, mir
aber immer auch vermitteln, wie wichtig psy-
chische Ausgeglichenheit und eine intakte Familie
sind.

Bad Arolsen, Februar 2015
Gerhard Hesse
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1 Grundlagen der Anatom
Innenohres

1.1 Einleitung

In den letzten 20-30 Jahren konnten wesentliche
neue Erkenntnisse iiber die Schallverarbeitung im
Innenohr gewonnen werden. Dies betrifft beson-
ders die aktive Beweglichkeit der dufSeren Haarzel-
len und ihre Steuerung sowie molekularbiologi-
sche Zusammenhdnge der Funktion und auch der
Schdadigung von Innenohrstrukturen, sowie die
weitere zentrale Schallverarbeitung in der Hor-
bahn bis zum auditorischen Kortex, wo das akus-
tische Signal wahrgenommen, erkannt, bewertet
und verstanden wird.

Das Innenohr liegt kaffeebohnengroff und gut
geschiitzt im hdrtesten Knochen des Korpers, dem
Felsenbein - damit ist es aber auch direkten Unter-
suchungen nicht zugédnglich. Die Schnecke (Koch-
lea) ist in 2%2 Windungen spiralig um den Modio-
lus gewickelt, die Gesamtldnge entspricht abgerollt
etwa 32mm. Sie besteht aus 3 iibereinander lie-
genden Kandlen oder Skalen: Zwischen der oberen
(Scala vestibuli) und der unteren (Scala tympani)
liegt auf der Basilarmembran das eigentliche Sin-
nesorgan, die Scala media oder das Corti’sche Or-
gan (> Abb. 1.1). Das Corti’'sche Organ bildet so mit
der unten liegenden Basilar- und der oben liegen-
den Reissner-Membran die kochledre Trennwand
(cochlear partition). Die duBeren Skalen (Scala ves-
tibuli vom ovalen Fenster aufwadrts fiihrend, Scala
tympani abwdrts zum runden Fenster fithrend)
kommunizieren an der Schneckenspitze (Apex) am
Helikotrema miteinander und mit dem Liquor des

Endolymphe

Tektorialmembran

ie und der Physiologie des

Gehirns tiber den Aquaeductus cochleae - sie ent-
halten natriumreiche, extrazelluldre Perilymphe.
Dagegen wird die kaliumreiche Fliissigkeit der Sca-
la media oder des Ductus cochlearis (Endolymphe)
in der Stria vascularis, also aus dem zufiithrenden
arteriellen Blut, gebildet und iiber den Saccus en-
dolymphaticus riickresorbiert. Zwischen der kali-
umreichen Endolymphe, die nur den apikalen An-
teil der Haarzellen und die Stereozilien versorgt,
und der natriumreichen Perilymphe, die den Zell-
leib der Haarzellen umspiilt, besteht durch die un-
terschiedlichen lonenkonzentrationen eine Poten-
zialdifferenz von etwa 80 mV. Zusitzlich besteht
eine elektrische Potenzialdifferenz der Endolym-
phe zum intrazelluldren Zytoplasma der Haarzel-
len. Diese 3 Fliissigkeitsriume unterscheiden sich
damit in ihrer lonenkonzentration und ihrem elek-
trischen Ruhepotenzial. Diese Potenzialdifferenzen
miissen durch energieverbrauchende Stoffwech-
selprozesse und lonenpumpen aufrechterhalten
werden, sie stellen zugleich eine wesentliche
Grundlage der mechanoelektrischen Transduktion
von Schallsignalen dar.

Dieser Ionenfluss in und zwischen den Haarzel-
len steuert wiederum die Empfindlichkeit des Ho-
rens: Eine Reihe von Transportproteinen ist fiir
den Ionenfluss in den Haarzellen des Innenohres
bei Sdugetieren verantwortlich. Dieser Austausch
geladener Teilchen betrifft den intrazelluldren Kal-
ziumspiegel, das Membranpotenzial und damit die
Sensitivitdt der Kochlea. So reagieren die mecha-
noelektrischen Transduktionskandle (MET) der in-

Abb. 1.1 Schematische Anatomie des
Corti’schen Organs. (Lehnhardt E, Las-
zig R. Praxis der Audiometrie. Thieme
9. Aufl. 2009.)
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