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VOORWOORD

Sinds halverwege de jaren negentig is een multidisciplinaire werkgroep actief
bezig geweest met neonatale gehoorscreening. Mede dankzij de inzet van deze
werkgroep en het ter beschikking komen van financiéle middelen van ZonMw
kon de neonatale gehoorscreening in Nederland worden geimplementeerd.
Voor wat betreft de neonatale intensivecarecentra was dit proces, aangestuurd
door de Isala klinieken, in 2002 voltooid, voor wat betreft de Jeugdgezondheids-
zorg, aangestuurd door de NSDSK, in 2006.

Op het NVK-congres van november 2006 werd een minisymposium ge-
houden waarin het screeningsprogramma werd toegelicht en de eerste resulta-
ten konden worden getoond. Aansluitend werd door de werkgroepleden ge-
zocht naar een manier om de kennis te bundelen en voor een breed
professioneel publiek toegankelijk te maken. Dit boek, verschijnend in de serie
Werkboeken kindergeneeskunde van de NVK, is daarvan het resultaat. Het
Werkboek neonatale gehoorscreening is niet bedoeld als leerboek, maar geeft
een beknopt overzicht van die aspecten van de neonatale gehoorscreening die
niet in de leerboeken zijn terug te vinden.

De codrdinatoren van de neonatale gehoorscreening hebben graag de
redactie ter hand genomen. Dit werd mede mogelijk gemaakt door de Isala kli-
nieken en de NSDSK. Samen met de auteurs hopen de coodrdinatoren de lezer
de voor de zorg voor zuigelingen met (mogelijk) aangeboren gehoorverlies
noodzakelijke inzichten te verschaffen.

Aanvankelijk werden als doelgroepen van dit boek kinderartsen en arts-
assistenten kindergeneeskunde aangehouden. De Nederlandse Vereniging voor
Audiologie, die onder andere alle audiologen en KNO-artsen als leden heeft,
was echter ook geinteresseerd en stelde de financiéle middelen beschikbaar
om het werkboek naar al haar leden te kunnen sturen. Ook ZonMw en de NVK
hebben aan de financiering van de druk- en verspreidingskosten van dit werk-
boek bijgedragen. De redactie is hen hiervoor zeer erkentelijk. Frank Kneepkens
heeft traditioneel zorg gedragen voor de eindredactie van dit werkboek. Ineke
Ribbers heeft alle hoofdstukken minutieus nageplozen op taalfouten en alle re-
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ferenties gecontroleerd. Pieter Lamoré en Hans van Beek hebben geholpen bij
het aanleveren van de figuren.

Wij hopen dat dit boek de gebruikers steun biedt bij de begeleiding van
de ouders en verzorgers van kinderen bij wie aansluitend aand de neonatale
gehoorscreening permanent gehoorverlies is vastgesteld en de informatie biedt
die nodig is om in het behandeltraject de juiste keuzes te maken. Wij ontvangen
graag opmerkingen en suggesties ter verbetering van dit werkboek.

Amsterdam/Zwolle, september 2008

Anneke Meuwese-Jongejeugd,

programmacodrdinator neonatale gehoorscreening JGZ
Irma van Straaten,

programmacodrdinator neonatale gehoorscreening NICU’s
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VERANTWOORDING FIGUREN

Met toestemmming van het bestuur van de Nederlandse Vereniging voor Audio-
logie zijn in enkele hoofdstukken van dit werkboek delen uit het Nederlands
Leerboek Audiologie (www.audiologieboek.nl) opgenomen.

De figuren 1-1, 1-2, 1-3, 1-4 en 1-8 zijn ontleend aan Gallé H. Anatormie en
fysiologie. Dictaat voor de opleiding tot audiologieassistent. Utrecht, 1979.

De figuren 1-7 en 1-12 zijn ontleend aan Netter FH. Atlas of hurman anato-
my. Volume I: Nervous systerm. Summit, NJ: Ciba Geigy, 1991, 1992.

De figuren 1-10 en 1-11 zijn ontleend aan Roeser RJ. Audiology Desk Refe-
rence. New York: Thieme, 1996.

Figuur 1-13 is ontleend aan Spoendlin H. Structural basis of peripheral
frequency analysis. In: Plomp R, Smoorenburg GF (red). Frequency analysis and
periodicity detection in hearing. Leiden: Sijthoff, 1970.

De figuren 1-5, 1-6 en 1-9 zijn ontleend aan Wouterlood FG, Hoogland P
Ontwikkeling en anatomie van zintuigen, gehoor- en evenwichtsorgaan. Sylla-
bus geneeskunde, blok Zintuigen. Amsterdam: VUmc, 2000.

Figuur 2-1 is afkomstig uit het Nederlands Leerboek Audiologie.

Figuur 2.2 is beschikbaar gesteld door de Utrecht Hearing Research Labo-
ratories, 1984.

Figuur 4.1 is overgenomen uit Frijns JHM, Schoonhoven R. De cochlea:
slechthorendheid bezien vanuit moderne fysiologische inzichten. Ned Tijdschr
Geneeskd 1998;142:830-6.
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INLEIDING

Sinds 2006 krijgt elk pasgeboren kind in Nederland neonatale gehoorscreening
aangeboden. Hierdoor is het mogelijk om bij kinderen die slechthorend blijken
te zijn, al voor de leeftijd van zes maanden te starten met passende interventie.
Dit boek biedt een overzicht van de huidige stand van zaken. Bij de samenstel-
ling ervan is in sommige hoofdstukken gebruik gemaakt van het Leerboek audi-
ologie, dat op internet kan worden geraadpleegd (www.audiologieboek.nl).

Omdat artsen niet vaak in aanraking komen met slechthorendheid,
begint dit werkboek met een bespreking van anatomie en fysiologie van het
auditieve systeem. Deze basisinformatie is nodig om het tweede deel van het
werkboek te kunnen begrijpen. In het tweede deel komt de neonatale gehoor-
screening zelf aan de orde: doel, gebruikte methoden en interpretatie, alsmede
de protocollen in de jeugdgezondheidszorg en in de neonatale intensivecare-
units, plus de beperkingen van de gehoorscreening.

Deel drie behandelt de mogelijkheden van audiologische diagnostiek bij
jonge zuigelingen. Begrippen als geleidings- en perceptieslechthorendheid zijn
meestal wel bekend, maar het begrip auditieve neuropathie is van recenter da-
tum. Daarom is een apart hoofdstuk gewijd aan dit beeld, waarin aandacht
wordt besteed aan het verschil in geluidswaarneming tussen kinderen met au-
ditieve neuropathie en kinderen met vergelijkbaar cochleair gehoorverlies.

Het vierde deel behandelt de volgende diagnostische stap, het onderzoek
naar de oorzaak van permanente slechthorendheid. Hier komen ook de diag-
nostische middelen aan bod waarmee deze oorzaken kunnen worden opge-
spoord. Het vijffde deel behandelt de interventies bij zuigelingen, zowel de
behandelingsmogelijkheden als de begeleiding. Zelfs optimale interventie ga-
randeert geen normale taal-spraakontwikkeling. Ook de gevolgen van slechtho-
rendheid voor de ontwikkeling krijgen aandacht. Het boek sluit af met een
hoofdstuk over kwaliteitsbewaking.

De auteurs realiseren zich dat het boek een momentopname is van een
onderwerp in beweging. Voor actuele informatie over het gehoorscreeningspro-
gramma wordt de lezer verwezen naar www.rivin.nl/pns/gehoorscreening.

12



GEBRUIKTE AFKORTINGEN

AABR
ABR
AC
AHO
AN
ARTA
ASSR
BAEP
BAHA
BEP
BERA
BOA
CANG

CI

CM
CMV
CPAP
CT
DPOAE
ECMO
EOAE
FENAC
IHC
IHO
JGZ
NICU
NSDSK
OAE
OHC

Geautomatiseerde auditieve hersenstamrespons
Auditieve hersenstamrespons

Audiologisch centrum
Achter-het-oorhoortoestel

Auditieve neuropathie

Leeftijdsgerelateerde typische audiogrammen
Auditory steadly state response

Zie ABR

Beengeleidingshoortoestel

Zie ABR

Zie ABR

Gedragsobservatie-audiometrie

Centraal administratiesysteem van de neonatale
gehoorscreening

Cochleair implantaat

Cochleaire microfonie

Cytomegalovirus

Continue positieve luchtwegdruk
Computertomografie

Distortion product-otoakoestische emissie
Extracorporele membraanoxygenatie

Evoked otoakoestische emissie

Federatie van Nederlandse Audiologische Centra
Binnenste haarcellen

In-het-oorhoortoestel

Jeugdgezondheidszorg

Neonatale intensivecare-unit

Nederlandse Stichting voor het Dove en Slechthorende Kind
Otoakoestische emissie

Buitenste haarcellen
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OME Otitis media met effusie

PPV Positief voorspellende waarde

PCR Polymerasekettingreactie

RIVM Rijksinstituut voor Volksgezondheid en Milieu
SNP Single nucleotide polymorphism

SOAE Spontane otoakoestische emissie

TEOAE Transiently evoked otoakoestische emissie
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DEEL I: HET GEHOORORGAAN






Hoofdstuk 1

ANATOMIE

H.L.M. van Straaten

Inleiding

Het gehoororgaan is ingebed in het os temporale. Deze benige structuur is opge-
bouwd uit drie delen, pars squamosa, pars zygomaticus en pars tympanica, die
bij de volwassene één geheel vormen (Figuur 1-1). Het gehoororgaan zelf be-
staat eveneens uit drie delen: het uitwendige oor, het middenoor en het binnen-
0Of.

pars squamosa
processus zygomaticus

benige oorgang

processus mastoidus

pars tympanica
gewrichtkom kaakgewricht

[ ] os temporale

Figuur 1-1. De lokalisatie van het gehoororgaan in de schedel.
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Het uitwendige oor

Het uitwendige oor bestaat uit de oorschelp, de gehoorgang en het trommel-
vlies als grensvlak met het middenoor (Figuur 1-1 en 1-2). De oorschelp is te
beschouwen als een kraakbenig aanhangsel of uitstulping van het os temporale.
De oorschelp bevindt zich excentrisch rond de gehoorgangopening en zit onder
een hoek van circa 30° vast aan het hoofd. De schelp is aan voorzijde en achter-
ziJde met een ligament aan het slaapbeen bevestigd. Er zijn rudimentaire spier-
tjes aanwezig, die echter geen beweging kunnen bewerkstelligen. In de gehoor-
gang treedt resonantie op met een frequentie van 2000 a 3000 Hz, dus in het
gebied waarin de frequenties liggen die belangrijk zijn voor het verstaan van
spraak. Het trommelvlies (Figuur 1-3) sluit de uitwendige gehoorgang af en
vormt tevens de laterale begrenzing van de middenoorholte. Het is glad en half-
doorzichtig, zodat de malleus en de incus enigszins zichtbaar zijn.

UITWENDIG OOR MIDDENOOR| BINNENOOR | GEHOORZENUW

auricula

os tempgrale

aditus

5 (o i
meatus externus tympan.
» £ A m. tensor tympani

tuba
eustachii

/4

pars tympanica /' cavum tympani
met: gehoorbeentjes
ligamenten
superior m. stapedius
. ovale venster
posterior promotorium
ronde venster

mediaal T
neus - keelholte

lateraal

anterior

interior

Figuur 1-2. Indeling van het perifere gedeelte van het gehoororgaan.
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Hoofdstuk 1 : Anatomie

< incus

>

pars flaccida ——<= " N malleus
- ’:'\-'-‘ ‘) -\‘j
/ SONERE A \
[t “.¢ T manubrium van de malleus

|__ annulus
T/’

¥/
umbo
pars tensa

posterior anterior

Figuur 1-3. Het trommelvlies van het rechter oor.

Het middenoor

De middenoorholte of trommelholte (cavum tympani) is gelegen in het pars
petrosa van het os temporalis (Figuur 1-2 en 1-4). De wand naar het binnenoor
wordt het promontorium genoemd. De holte is gevuld met lucht en bekleed
met secreetproducerend slijmvlies, dat geinnerveerd wordt door de nervus
glossopharyngeus (nervus IX). De buis van Eustachius of tuba auditiva vormt de
verbinding tussen de middenoorholte en de nasofarynx (Figuur 1-2). Centraal in
het middenoor hangen de gehoorbeentjes: hamer, aambeeld en stijgbeugel. De
bevestiging wordt verzorgd door meerdere ligamenten en twee middenoor-
spiertjes, de musculus tensor tympani en de musculus stapedius; hamersteel

ligamenten

epitympanum
f“ nervus facialis
& musculus stapedius
musculus ovale venster
tensor tympani mesotympanum
membrana tympani promontorium
ronde venster
hypotympanum

Figuur 1-4. Schema van het middenoorsysteem.
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ligamentum mallei superius ligamentum incudis superius

ligamentum mallei
laterale

incus
> «—— corpus crus breve crus longum
caput ————

processus
anterius
malleus <l

stapes
manubrium

caput crus basis posterior

lateraal mediaal

wut

anterior
D
stapes opgehangen met ligamentum

0 annulare in het ovale venster

Figuur 1-5. detailopname van hamer, aambeeld en stijgbeugel.

en stijgbeugel zijn bevestigd aan respectievelijk het trommelvlies en het ovale
venster (Figuur 1-4 en 1-5).

Voor het gehoor is de aangezichtszenuw, nervus VII, vooral belangrijk als
oorsprong van de motorische innervatie van de musculus stapedius. Door het
middenoor loopt de chorda tympani, die de innervatie van de smaakpapillen
verzorgt.

Het binnenoor

Het binnenoor is onderdeel van het labyrint, een grillige structuur die zowel het
receptorsysteem van het evenwichtsorgaan bevat als dat van het gehoororgaan,
cochlea of slakkenhuis genoemd. De windingen van de cochlea bevinden zich
in uitsparingen van het pars petrosa van het os temporale (Figuur 1-6). De co-
chlea telt bij de mens 2: windingen, is 35 mm lang en 2 mm in doorsnede. Deze
buisvormige ruimte is in de lengterichting in twee compartimenten verdeeld
door een scheidingswand die in spiraalvorm tot de top van het slakkenhuis reikt
en lamina spiralis wordt genoemd. Deze draait als een wenteltrap rond een po-
reuze botstructuur die ruimten voor ganglioncellen bevat, de modiolus. De lami-
na spiralis is aan de binnenkant (in de kern) benig, maar wordt naar buiten toe
toenemend membraneus. Aan de onderzijde van de lamina spiralis bevindt zich
het basilaire membraan (Figuur 1-7). Het compartiment dat zich aan de boven-
kant van de scheidingwand bevindt, dus aan de kant van het ovale venster, is de
opstijgende trap van de cochlea, de scala vestibuli. Dit is een voortzetting van
het perifere deel van het binnenoor, het vestibulum. Het compartiment aan de

20



Hoofdstuk 1 : Anatomie

canalis en ductus
semicircularis
anterior
(superior)  canalis en ductus
o _ semicircularis
E. " posterior
ductus semicircwaris lateralis S/ £ A

1
|
|1 saccus
/' end
/ lymphaticus
1\

/ ’/l'.

(aquaeductus
|\ vesubuli

7 ;}
fenestra

vestibuli
met stapes

/ VA
sacculus |
[ I

/ [N ductus
! endo-
ilymphadcus
é ligging van de | !
{ maculae \
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" R

‘cochleag \® / @eﬁcouema ‘5,“»‘ ‘ aura  POSterior

\ \ § /’s X \\' mater

| \ \ @/ ‘)\ Sl \ lateraal mediaal
NSy ¥/ spiae :

\ \ et N e

Figuur 1-6. De componenten van het benige en vliezige labyrint.

onderkant van de scheidingswand dus aan de kant van de dalende trap of scala
tympani, eindigt bij het ronde venster. Aan de top van de cochlea zijn scala ves-
tibuli en scala tympani met elkaar verbonden. Deze verbinding wordt het heli-
cotrema genoemd.

In de scala vestibuli bevindt zich een uitloper van het vliezige labyrint die
aan de buitenzijde met de lamina spiralis mee draait, boven het basilaire mem-
braan. Dit is de scala media of ductus cochlearis. De scala media is gevuld met
endolymfe en is direct verbonden met de ruimten van utriculus, sacculus en
halfcirkelvormige kanalen. Ze bevat het orgaan van Corti, waarvan de haarcel-
len de mechanische geluidstrillingen omzetten in elektrische signalen. Deze sig-
nalen genereren op hun beurt in de zenuwcellen van het ganglion spirale. De
actiepotentialen worden via de gehoorzenuw (nervus cochlearis) doorgegeven
aan de hogere gehoorcentra in de hersenstructuren. Dit zeer gevoelige en sub-
tiel werkende systeem van haarcellen ligt goed beschermd in de scala media
door de inbedding in perilymfe in het hardste bot dat ons lichaam heeft, het
rotsbeen of os petrosum (Figuur 1-8). De perilymfatische ruimte staat via de
aqueductus vestibuli in verbinding met de subarachnoidale ruimte, de met li-
quor cerebrospinalis gevulde ruimte rond de hersenen. De perilymfe heeft een
samenstelling die sterk lijkt op die van liquor.
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LAMINA SPIRALIS
(WENTELTRAP)

LAMINA SPIRALIS
(WENTELTRAP)

MODIOLUS MoDIOLUS

Figuur 1-7. Schematische doorsnede door het midden van de cochlea.
Aangegeven zijn de modiolus en de daaromheen draaiende lamina spiralis. De
ganglioncellen bevinden zich in het centrale deel van de cochlea.

Het orgaan van Corti

De haarcellen staan gerangschikt in rijen in de lengterichting van de cochlea.
Aan de buitenkant, gezien vanuit de modiolus, bevinden zich bij de mens 3 rijen
haarcellen, de buitenste haarcellen (OHC). Aan de binnenkant staat nog één rij
binnenste haarcellen (IHC). In totaal bevat de cochlea 12.000 & 19.000 buitenste
en 3.000 a 4.000 binnenste haarcellen. Figuur 1-9 toont een doorsnede van het
orgaan van Corti. Boven de haarcellen bevindt zich het tectoriale membraan.
Tussen deze membraan en de top van de haarcellen bevindt zich een gelati-
neuze laag, waarin de stereocilia van de haarcellen zijn gelegen.

De structuur van het basilaire membraan is niet overal gelijk. Aan de
basis is het membraan smal (100 um), relatief stijf en strak ingeklemd in steun-
cellen. In de richting van de top van de cochlea wordt het soepeler en is het
minder ingeklemd. Aan de apex bedraagt de breedte 500 pm. Van basis naar
apex neemt de lengte van de haarcellen geleidelijk toe en de diameter af. Dit
leidt tot een geleidelijke verandering van de mechanische eigenschappen,
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Hoofdstuk 1 : Anatomie

~ scala vestibuli
siria vascularis

membrana fectoria —

orgaan van Corti

nervus cochlearis

Figuur 1-8. Doorsnede door een cochlea. De ductus cochlearis (scala media) is
het driehoekige compartiment, begrensd door het membraan van Reissner, het
basilaire membraan en de stria vascularis.

waardoor de plaats waar het basilaire membraan maximaal in beweging komt,
afhangt van de hoogte van de aangeboden trilling.

De functie van het orgaan van Corti is het omzetten van geluidstrillingen
in elektrische signalen, die weer de basis vormen van de neurale informatie
voor de hogere gehoorcentra. De mechanische energie in het middenoor wordt
door de beweging van de stapes omgezet in hydraulische energie. De resulte-
rende drukgolf wordt door de perilymfe van achtereenvolgens scala vestibuli en
scala tympani getransporteerd en veroorzaakt een transversale lopende golf
langs het basilaire membraan. De plaats waar de reactie maximaal is, hangt af
van de aangeboden geluidsfrequentie. Door de bewegingen treedt verplaatsing
van de stereocilia van de haarcellen op ten opzichte van het tectoriale mem-
braan. Dat leidt weer tot depolarisatie van de met de haarcellen verbonden uit-
lopers van de ganglioncellen, de dendrieten. De in het ganglion spirale gegene-
reerde actiepotentialen worden naar de hersenstam voortgeleid langs de nervus
cochlearis, onderdeel van de achtste hersenzenuw. Daar wordt de informatie
ter bewerking aangeboden aan de hogere auditieve centra tot in de cortex. Zo-
wel de activering van de basilaire membraan als het neuronale verwerkingstra-
ject tot in de cortex kenmerkt zich door tonotopie: de codering van de geluids-
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Figuur 1-9. Schematische doorsnede door het orgaan van Corti. Van de drie
buitenste haarcellen is er slechts een afgebeeld.

frequentie door de plaats van activering. Opeenvolgende geluidsfrequenties
(toonhoogten) corresponderen zo met opeenvolgende gebiedjes.

Het centrale auditieve systeem

Afferente zenuwbanen leiden de informatie van de cochlea naar de hersencen-
tra. Efferente zenuwen zorgen voor terugkoppeling vanuit de hersencentra naar
de cochlea. De afferente auditieve banen kenmerken zich door een zeer com-
plex verloop. Ze bestaan uit een uitgebreid netwerk, waarin zich op verschil-
lende plaatsen kernen of schakelstations bevinden die ipsi- of contralateraal sig-
nalen doorgeven naar hogerop gelegen stations, waarbij de tonotopie steeds
wordt behouden. In Figuur 1-10 is de ligging van enkele belangrijke neurale
structuren tussen ruggenmerg en hersenschors afgebeeld. De achtste hersenze-
nuw komt beiderzijds vanuit de meatus acusticus interna vlak onder de pons (in
de “brughoek”) de hersenstam binnen. De eerste kernen in de afferente banen
bevinden zich daar in de buitenrand van de hersenstam. Figuur 1-11 toont een
sagittale doorsnede van het gebied waar nervus VIII de hersenstam binnen-
komt, met cerebellum, medulla oblongata, pons en mesencefalon. De gehele
structuur van medulla en pons wordt rombencefalon genoemd. Het centrale
gedeelte van het gehoororgaan, waarin zich de centrale gehoorbanen bevinden,
is afgebeeld in Figuur 1-12.

24



Hoofdstuk 1 : Anatomie

cerebrum - lobus frontalus

cerebrum - lobus temporalis

hypophysis

pons ('brug')

medulla oblongata ('verlengde ruggenmerg’)

= cerebellum (loopt rond)

Figuur 1-10. De hersenen (lobus frontalis en temporalis van het cerebrum)
gezien van onderen, dus anteroposterior vanuit het ruggenmerg). De lobus
frontales en temporales vormen de grote hersenen, pons en medulla oblongata
vormen de hersenstam. Nervus VIII komt vlak onder de pons de hersenstam
binnen.

De laterale en mediale olijfkernen ontvangen informatie van beide oren. Op dit
niveau kunnen signalen van beide cochleae elkaar beinvloeden en met elkaar
worden vergeleken. De kernen bevatten cellen die gevoelig zijn voor verschillen
in tijd en intensiteit tussen de stimuli van beide oren. Sommige cellen ontplooi-
en excitatoire, andere inhibitoire activiteit bij een bepaald tijd- of intensiteitsver-
schil. Dit maakt het mogelijk om de richting van een geluidsbron te bepalen.
Vanaf het niveau van de olijfkernen tot in de hersenschors worden beide co-
chleae beiderzijds gerepresenteerd.

De efferente neuronen maken direct contact met de buitenste haarcel-
len; het contact met de binnenste haarcellen verloopt via synaptische verbindin-
gen met de afferente vezels van die cellen (Figuur 1-13). Het efferente systeem
zorgt voor feedback. Het maakt selectief luisteren mogelijk door het onderdruk-
ken van storende en niet interessante geluiden.

De tonotopie, de ruimtelijke onderscheiding van frequenties, wordt in de
gehele auditieve route naar de cortex vastgehouden. Deze sequentiéle verwer-
king laat echter, voor zover nu bekend, geen consequente opbouw of ontwikke-
ling zien, bijvoorbeeld van steeds nauwkeuriger afbeeldingen of steeds scher-
pere scheiding van frequenties. Uit de grote diversiteit in celtypen, responsie-
patronen en neurale verbindingen, die toeneemt in de richting van de cortex,
blijkt dat er ook sprake is van parallelle verwerking, dit wil zeggen dat er ver-
schillende vormen van verwerking naast elkaar aanwezig zijn.
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de hersenstam
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anterior posterior

Figuur 1-11. Schematische weergave (sagittale doorsnede) van de hersenstam
met medulla oblongata, pons, mesencefalon en cerebellum.
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Figuur 1-12. Globale indeling van het centrale gedeelte van het gehoororgaan
(anteroposterior). De cortex is in een frontale doorsnede getekend.
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Figuur 1-13. Schematische weergave van de efferente synaptische
verbindingen in het orgaan van Corti. Bij de buitenste haarcellen zit de efferente
synaps direct op de cel, bij de binnenste haarcellen op de afferente dendriet.
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FYSIOLOGIE

G.A. van Zanten

Inleiding

De functie van het oor wordt beheerst door mechanische, elektrische en elek-
trochemische processen. In dit hoofdstuk wordt ingegaan op de werking van de
oorschelp, de gehoorgang, het middenoor en het binnenoor. In Hoofdstuk 1 is
de anatomie van het oor in detail beschreven.

Oorschelp en gehoorgang

De werking van de oorschelp is zuiver mechanisch. De oorschelp schermt ge-
luid dat van achteren komt, af van de gehoorgangopening en reflecteert geluid
dat van voren komt in de richting van de gehoorgang. Hierdoor worden van het
geluid vooral de hoge frequenties sterker doorgegeven als het van voren komt
dan wanneer het van achteren komt. Het resultaat is dat geluid van klank veran-
dert als de richting verandert vanwaaruit het oor bereikt. Door de ingewikkelde
vorm van de oorschelp is er ook klankverschil tussen geluid dat het oor van
boven en van onderen bereikt. De klankverschillen geven dus informatie over
de positie van de geluidsbron ten opzichte van het betreffende oor, vooral in het
verticale vlak. Andere geluidskenmerken, veroorzaakt door detailverschillen in
de waarneming van één geluidsbron door linker- en rechteroor, geven vooral
informatie over de richting van de bron in het horizontale vlak.

Ook de werking van de gehoorgang heeft een mechanische basis. Het is
een half gesloten pijpje waarin resonanties optreden bij bepaalde frequenties,
zoals in een blaasinstrument. Voor het horen is vooral de laagste resonantiefre-
quentie van belang. Bij volwassenen ligt deze frequentie, die bepaald wordt
door de precieze lengte van de gehoorgang, bij ongeveer 3,1 kHz. Bij kinderen
is de gehoorgang korter, waardoor de resonantiefrequentie hoger is; bij pasge-
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borenen tot 5 a 6 kHz. Door de resonantie wordt het geluid bij die frequentie tot
wel 20 dB versterkt.

Middenoor

Het middenoor dient om de geluidsenergie in de vorm van luchttrillingen in de
gehoorgang zo efficiént mogelijk om te zetten in geluidsenergie in de vorm van
vloeistoftrillingen in het binnenoor. Zonder bijzondere maatregelen weerkaatst
de meeste geluidsenergie in lucht bij contact met een wateroppervlak; in een
overdekt zwembad dringt onder water heel weinig van de herrie erboven door.

In het middenoor zijn twee mechanismen ingebouwd die aan het pro-
bleem van de overbrenging van de geluidsenergie van lucht op water tegemoet
komen (Figuur 2-1). Ten eerste is het oppervlak A4 van het trommelvlies, dat de
geluidsgolven uit de gehoorgang opvangt, veel groter dan het oppervlak A van
de voetplaat van de stijgbeugel, die de geluidsenergie overbrengt op de vloei-
stofkolom in het binnenoor. Daardoor is de kracht die de voetplaat uitoefent op
de vloeistof in het binnenoor veel groter dan die waarmee de geluidstrilling van
de gehoorgang het trommelvlies in beweging brengt. Ten tweede is de hefboom
I;, waarmee de hamer het aambeeld verdraait, groter dan hefboom I,, waar-
mee het aambeeld de stijgbeugel verplaatst. Ook dit vergroot de kracht waar-
mee de stijgbeugel wordt verplaatst. Samen zorgen deze mechanismen ervoor
dat het energieverlies bij het geluidstransport van gehoorgang naar binnenoor
sterk wordt beperkt.

|
_L€ ’ As
opperviakte
stapes

opperviakte
trommelviies

Figuur 2-1. Schematische weergave van het middenoor. Voor verklaring zie
tekst.
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Het binnenoor

De cochlea of het binnenoor is het slakkenhuisvormige gedeelte van het laby-
rint. Het is een met vloeistof gevuld kanalenstelsel in het mastoid. Het binnenoor
heeft twee vensters, het ovale en het ronde venster, beide afgesloten met een
elastisch vlies. De vliezen zijn elastisch en worden door geluid in trilling ge-
bracht. Op het ovale venster staat de voetplaat van de stijgbeugel; hierlangs be-
treedt de geluidstrilling uit het middenoor het binnenoor. Het ronde venster sluit
ook aan op het middenoor en dient om de geluidstrilling weer af te voeren naar
het middenoor. Vloeistof is immers niet samendrukbaar. Als de voetplaat van de
stijgbeugel naar binnen beweegt, beweegt het vlies in het ronde venster naar
buiten en omgekeerd. Bij een trillingsfrequentie van 1000 Hz treedt dit “jeu de
fenétres” dus duizend keer per seconde op. De cochlea neemt van basaal naar
apicaal af in diameter. Hij bestaat over vrijwel de gehele lengte uit 3 comparti-
menten, de scalae; de buitenste twee, de scala vestibuli en de scala tympani,
gaan bij de apex in elkaar over. De tussenliggende scala media bevat het eigen-
lijke zintuigorgaan.

Het binnenoor analyseert het geluid naar toonhoogte en per toonhoogte
naar sterkte. Het is dus in feite een spectraalanalysator, een prisma voor geluid.
Terwijl de geluidsenergie zich van ovale naar ronde venster verplaatst, zorgt de
vorm van de cochlea ervoor dat de scala media op een voor iedere toonhoogte
specifieke plaats meetrilt met het geluid. De scala media bestaat uit een aantal
dicht bijeen liggende membranen, waaronder het membraan met de eigenlijke
zintuigcellen, het basilaire membraan. Figuur 2-2 toont een foto van de boven-
zijde ervan met de haarbundels (stereocilia) op de haarcellen. De haarcellen
zetten de door geluid opgewekte beweging van de vloeistof om in actiepoten-
tialen.

De binnenste haarcellen zijn de eigenlijke zintuigcellen van het oor. De-
polarisatie ervan leidt tot activering van de zenuwvezels van de gehoorzenuw
via synapsen aan de onderzijde van de cel. De buitenste haarcellen zijn een
soort hulpcellen. Zij kunnen zwak geluid mechanisch versterken, zodat het de-
tecteerbaar wordt voor de binnenste haarcellen, die van zichzelf niet zo erg ge-
voelig zijn voor geluid. Dit wordt bewerkstelligd door contraherende elementen
in de celmembraan, die de cel krachtiger met de trilling mee doen bewegen.
De normale dynamiek van geluidstrillingen die binnenste en buitenste haarcel-
len samen kunnen detecteren, loopt van 0 tot 120 dBHL (zie volgende para-
graaf). Als de buitenste haarcellen ontbreken, wordt alleen het gebied tussen 60
en 120 dBHL nog maar herkend. Dit cochleaire versterkingsmechanisme maakt
het binnenoor dus zo bijzonder gevoelig voor geluid.
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Figuur 2-2. Bovenaanzicht van het basilaire membraan, waarop de stereocilia
zichtbaar zijn die bovenop de haarcellen staan. Boven zijn de haarbundels
zichtbaar van de rij binnenste haarcellen, onder de haarbundels van de drie rijen
buitenste haarcellen.

Geluidssterkte en luidheid

De sterkte van geluid kan in verschillende fysische eenheden worden uitge-
drukt. De meest basale is de eenheid voor druk, de Pascal. Geluid is immers
een snelle variatie van de luchtdruk om ons heen. De zwakste luchtdrukvariatie
die de gemiddelde normaal horende kan waarnemen, de absolute gehoor-
drempel, is 20 pPa en de sterkste, de pijndrempel, 20 Pa bij een frequentie van
ongeveer 3000 Hz. Wat normaal horenden echter aan de geluidssterkte ervaren,
luidheid als subjectief gegeven, heeft een logaritmisch relatie met de in Pa uit-
gedrukte geluidssterkte. Daarom wordt als maat voor geluidssterkte in de regel
de decibel (dB) gebruikt.

De dB vertegenwoordigt de logaritme van de verhouding in sterkte tussen
twee geluiden. Als voor de noemer een referentiewaarde wordt gekozen, kan
de dB ook als absolute maat worden gebruikt; de decibeleenheid krijgt dan een
toevoeging. Er zijn meerdere decibeleenheden, zoals dBIL, dBA, dBSL; de toe-
voeging geeft aan welke referentiewaarde in de noemer is gebruikt. De sound
pressure level-decibel (dBSPL) wordt gedefinieerd als 20x de logaritme van de
verhouding tussen de geluidsdrukamplitude van een geluid (in Pa) en de ge-
hoordrempel van 20 pPa. Een geluid van 20 puPa heeft dus een luidheid van 0
dBSPL; de logaritme van 1 is immers nul. De pijndrempel, 20 Pa, heeft een luid-
heid van 120 dBSPL (20 x log 10%).
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Voor andere frequenties dan 3000 Hz is de gemiddelde normaal horende min-
der gevoelig en ligt de nulwaarde dus hoger; voor elke frequentie moet een
specifieke referentiewaarde worden gebruikt. In de audiologie wordt daarvoor
de dBHL (hearing level) gebruikt, met een waarde 0 bij de gehoorgrens van elke
geluidsfrequentie.

Rekenen met decibelwaarden kan alleen als het dezelfde eenheid be-
treft. Als het om verschillen tussen twee decibelwaarden gaat, dus om de on-
derlinge verhouding van de luidheid, valt de referentiewaarde weg en verdwijnt
dus het achtervoegsel. Gehoorverlies wordt berekend door bij de gemeten fre-
quentie de normale gehoordrempel (0 dBHL) af te trekken van de gehoordrem-
pel van de patiént (in dBHL) en wordt dus uitgedrukt in dB zonder meer.
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Hoofdstuk 3

DOEL VAN DE GEHOORSCREENING

J. Meuwese-Jongejeugd en G. Rijpma

Inleiding

Screening op permanent gehoorverlies vindt bij jonge kinderen in Nederland al
plaats sinds de jaren 60. Aanvankelijk werd het onderzoek verricht op de leeftijd
van 9 maanden met behulp van de distractietest (ewingtest). In de jaren 90
werd deze vervangen door een geautomatiseerde versie, de compacte Amster-
damse pedoaudiologische screener, in de wandeling CAPAS genoemd. Sinds
2006 is de gehoorscreening op de leeftijd van negen maanden vervangen door
gehoorscreening in de neonatale periode. Met de neonatale gehoorscreening is
landelijke dekking bereikt, iets wat met de eerdere opsporingsmethode nooit
helemaal gelukt is. In dit hoofdstuk wordt nader ingegaan op belang en doel
van de neonatale gehoorscreening.

Belang van neonatale gehoorscreening

Normale taal- en spraakontwikkeling in het eerste levensjaar. Elk kind wordt
geboren met de mogelijkheid om te horen en de mogelijkheid om een univer-
sele groep geluiden te produceren die essentieel is voor de spraak. Door de
blootstelling aan gesproken taal in de omgeving leert het in het eerste levensjaar
het hele scala aan elementen uit zijn moedertaal kennen. Tegelijkertijd verliest
het geleidelijk het vermogen om die elementen uit de taal te onderscheiden en
te produceren, waar het niet mee in aanraking is gekomen.

Door met de aangeboden geluiden te gaan experimenteren, maken
jonge kinderen zich de relevante klanken uit de moedertaal eigen. Aanvankelijk
gebeurt dit door vocaliseren. Hierbij worden klinkerachtige geluiden geprodu-
ceerd (“ooh”, “aah”), waar later medeklinkers aan worden toegevoegd (“tata-
ta”, “dadada”). Geleidelijk vormen zich de lettergrepen die de bouwstenen van
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de moedertaal vormen. Bij het vocaliseren worden klanken gevormd die steeds
dichter in de buurt komen van woordvormen, het woordachtig vocaliseren. Er
ontstaan variaties door het combineren van woordbestanddelen. Bij het produ-
ceren van lange reeksen lijkt het of het kind al praat. Rond de eerste verjaardag
worden de eerste betekenisvolle woorden geproduceerd.

Taal- en spraakontwikkeling van slechthorende kinderen. De taal- en spraak-
ontwikkeling van dove kinderen lijkt aanvankelijk niet zoveel te verschillen van
die van horende kinderen. Ook dove kinderen vocaliseren, aanvankelijk zelfs in
grotere variatie dan horende kinderen, maar anders van karakter, omdat per-
ceptie de productie beinvloedt. Bij het ontstaan van het woordachtig vocalise-
ren beginnen echter de verschillen op te vallen: horende kinderen beginnen
hiermee tussen 6 en 20 maanden, dove kinderen pas tussen 11 en 25 maanden.
Bij slechthorende zuigelingen hangt de mate van beinvloeding van de spraak-
productie af van de ernst van het gehoorverlies. Het kind imiteert wat het waar-
neemt.

Belang van vroege interventie. Na de geboorte rijpt het auditieve systeem ver-
der uit onder invloed van geluidsprikkels. Deze uitrijping is nodig voor de nor-
male taal- en spraakontwikkeling. Wanneer de cochlea de prikkels niet door
kan sturen en de geluidsprikkels daardoor onvoldoende doordringen in het neu-
rale auditieve systeem, kan zich een permanente rijpingsstoornis voordoen met
verstrekkende gevolgen voor de taal- en spraakontwikkeling.

In de jaren 90 werd het belang van vroege interventie duidelijk, wat een
sterk argument opleverde voor gehoorscreening in de neonatale periode. Door
interventie voor de leeftijd van 6 maanden worden significant betere resultaten
geboekt op het gebied van taalbegrip en taalproductie. De interventie bestaat uit
een combinatie van hoortoestellen en gezinsbegeleiding, waarbij verbetering
van communicatie en taalvaardigheden centraal staat. Sindsdien is in talloze
onderzoeken het belang van neonatale gehoorscreening gedocumenteerd.

Doel van neonatale gehoorscreening

Doelgroep. Het doel van de neonatale gehoorscreening is om alle kinderen op
te sporen die een permanent uni- of bilateraal conductief of perceptief gehoor-
verlies hebben van minimaal 40 dB in het frequentiegebied van de spraak, tus-
sen 500 en 4000 Hz. Anders dan is afgesproken in de European consensus state-
ment on neonatal hearing screening, vallen ook kinderen met unilaterale
gehoorverliezen onder de doelgroep.
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In Nederland is er bewust voor gekozen om ook kinderen met een unilateraal
gehoorverlies op te sporen, omdat bij hen het risico bestaat van progressieve of
bilaterale gehoorverliezen. Dit bleek ook bij de evaluatie van het implementatie-
project, waarin elke jeugdgezondheidszorg (JGZ)-organisatie een jaar de tijd
kreeg om de neonatale gehoorscreening te implementeren. Negentien kinde-
ren bij wie bij de screening eenzijdige gehooruitval was gevonden, bleken bij
verder audiologisch onderzoek dubbelzijdig slechthorend te zijn. Hoewel eenzij-
dig gehoorverlies een normale taal- en spraakontwikkeling niet in de weg staat,
heeft het kind hier in de praktijk wel degelijk last van. Doordat het niet kan be-
palen uit welke richting het geluid komt, wordt de ruimtelijke oriéntatie gehin-
derd en wordt ruimtelijk selectief luisteren onmogelijk gemaakt. Onder lastiger
luistercondities (echo, nagalm, geroezemoes) wordt het verstaan van spraak
bemoeilijkt. De gevolgen van eenorigheid zijn met name merkbaar in groeps-
condities, zoals op school.

Niet voor lichte gehoorverliezen. In 1997 heeft de Wereldgezondheidsorgani-
satie slechthorendheid gedefinieerd als een gemiddeld gehoorverlies van meer
dan 25 dB bij 0,5, 1, 2 en 4 kHz, gemeten aan het beste oor. Dat bij de neonatale
gehoorscreening is gekozen voor een gehoorverlies van minimaal 40 dB, hangt
samen met de ernstige gevolgen ervan voor de ontwikkeling, de beperkingen
van de screeningsapparatuur en de beschikbaarheid van effectieve interventie.
Een gunstige screeningsuitslag sluit licht gehoorverlies dus niet uit. Zie ook
Hoofdstuk 16.

Eisen. Het doel van de neonatale gehoorscreening is het opsporen van de kin-
deren bij wie een dusdanig gehoorverlies bestaat, dat de ontwikkeling eronder
kan lijJden (zie Hoofdstuk 8). De screening voldoet in alle opzichten aan de in
1967 door Wilson en Jungner geformuleerde eisen voor screeningsprogram-
ma’s (Tabel 3-1).

Tijdpad. De neonatale gehoorscreening is erop gericht om bij kinderen met een
dubbelzijdig gehoorverlies van minimaal 40 dB te kunnen starten met passende
interventie voor de leeftijd van een half jaar (Hoofdstuk 16). Hiervoor moet het
screeningsproces zijn afgerond voordat het kind 6 weken oud is en de erop vol-
gende audiologische diagnostiek voordat het vier maanden oud is. Omdat kin-
deren met enkelzijdige uitval het risico lopen van dubbelzijdige uitval, worden
bij hen dezelfde leeftijdsgrenzen aangehouden.
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Tabel 3-1. Neonatale gehoorscreening en de criteria voor
screeningsprogramma’s

Gezien de prevalentie van ruim 1 promille is slechthorendheid in de neonatale
periode een belangrijk gezondheidsprobleem

Er bestaat voldoende inzicht in de gevolgen van onbehandeld blijven van
slechthorendheid voor de ontwikkeling van een kind

De slechthorendheid is vroegtijdig op te sporen met behulp van een voor alle
kinderen beschikbare, niet belastende screeningstest

Verdere diagnostiek is beschikbaar voor alle ervoor in aanmerking komende
kinderen

Er bestaat consensus over de groep kinderen die interventie aangeboden
moeten krijgen

De interventies zijn voor alle kinderen beschikbaar

Het screeningsprogramma is niet duurder dan dat van de voorgaande
gehoorscreening

Doordat de neonatale gehoorscreening een plaats heeft in het uniforme deel van
het basistakenpakket van de Jeugdgezondheidszorg, is de continuiteit
gewaarborgd
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Hoofdstuk 4

OTOAKOESTISCHE EMISSIES

G.A. van Zanten

Inleiding

Een otoakoestische emissie (OAE) is een zwak, door het oor uitgezonden ge-
luid. Als het trommelvlies via het middenoor door een signaal uit het binnenoor
als een luidsprekermembraan in beweging wordt gebracht, ontstaat een zwak
signaal in de gehoorgang. Als de gehoorgang wordt afgesloten, kunnen de daar-
door ontstane drukwisselingen worden geregistreerd. Deze emissies worden
door een gezond oor niet alleen elke keer geproduceerd als geluid wordt ver-
werkt, tot kort nadat het geluid is gestopt, maar vaak ook spontaan, dus zonder
dat een stimulus wordt aangeboden. De door het oor uitgezonden geluiden zijn
echter zo zwak dat het technisch moelilijk is om de emissie van de stimulus te
onderscheiden. Voor een beperkt aantal stimulusvormen is inmiddels klinisch
gebruik van de emissies mogelijk.

Een oor waaraan emissies kunnen worden gemeten, functioneert waar-
schijnlijk goed; lukt het niet om een emissie te meten, dan is de functie waar-
schijnlijk gestoord. Dit fenomeen kan daarom heel goed worden ingezet voor
populatiescreening van gezonde pasgeborenen. In dit hoofdstuk worden de fy-
siologische basis van OAE’s en de toepassing ervan bij neonatale gehoorscree-
ning behandeld.

Fysiologische basis

Voor een goed begrip van de fysiologische achtergrond van OAE’s moet nader
worden ingegaan op de precieze bewegingen van het basilaire membraan als
reactie op geluid, vooral op de rol van de buitenste haarcellen. De binnenste en
buitenste haarcellen zijn verschillend van vorm en functie (Figuur 4-1). De bui-
tenste haarcellen zijn strak cilindrisch van vorm; ze functioneren als hulpcellen.
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De binnenste haarcellen zijn wijnzakvormig; het zijn de echte “microfoontjes”
van het oor die activiteit kunnen opwekken in de gehoorzenuw. De binnenste
haarcellen zijn vooral afferent geinnerveerd, de buitenste vooral efferent.

Aan het oor aangeboden geluid brengt de vloeistof in het binnenoor in
trilling, waardoor de membranen op en neer bewegen. Bij de op-en-neer-
gaande beweging van het basilaire membraan bewegen de haren op de haar-
cellen. Deze beweging veroorzaakt stijging van de elektrische potentiaal van de
haarcellen. Buitenste en binnenste haarcellen reageren verschillend op deze
potentiaalverhoging. Bij de binnenste haarcellen leidt dit tot de generatie van
een actiepotentiaal aan de synaps van de cel met een gehoorzenuwvezel. Bij
de buitenste haarcellen is de potentiaalverhoging sterker naarmate de haren
verder van de as van het slakkenhuis staan afgebogen. De potentiaalstijging
wordt gevolgd door celcontractie; de cellen worden korter naarmate de haren
meer staan gebogen in de richting van de as van het slakkenhuis. Doordat daar-
mee het potentiaalverschil weer afneemt, wordt de cel weer langer. De trilling
van de haren op de cel wordt dus vertaald in cyclische lengteveranderingen van
de cellen, wat resulteert in het opvoeren van de geluidsenergie in de cochlea.
Deze versterking van het inkomende geluid treedt op bij geluiden onder 60 dB,
terwijl de binnenste haarcellen zelf gevoelig zijn voor geluid tussen 60 en 120
dB; door deze samenwerking kan geluid tussen 0 en 120 dB de hersenen berei-
ken.

Een dergelijk feedbacksysteem kent een intrinsieke traagheid. Als de sti-
mulus begint, duurt het even voordat de beweging maximaal is en als de stimu-
lus stopt, duurt het weer even voordat de beweging helemaal wegvalt. Verder
neigt zo'n systeem tot instabiliteit. Bij onvoldoende negatieve terugkoppeling
kan het systeem gaan “rondzingen”: zelfs in afwezigheid van een stimulus wordt
een zekere mate van beweging instandgehouden.

Een deel van de extra trilling die de buitenste haarcellen in het basilaire
membraan veroorzaken, verloopt retrograad naar de gehoorgang en kan in prin-
cipe als OAE worden gemeten. Als de cochlea goed werkt, is de OAE alleen
meetbaar vanaf kort na het begin van de stimulus tot kort na afloop ervan. Dit is
de evoked OAE (EOAE). Men onderscheidt verschillende vormen, afhankelijk
van de aanwezige stimulus. Een spontane OAE (SOAE) ontstaat als ergens op
het basilaire membraan het systeem onvoldoende negatieve terugkoppeling on-
dervindt. Op die plaats of plaatsen blijft het membraan ook zonder stimulus tril-
len en wordt dus een voortdurend signaal gegenereerd. Voor klinische toepas-
sing is alleen de klasse van EOAE’s interessant gebleken.
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Figuur 4-1. Schematische voorstelling van de cochlea en het orgaan van Corti

met de belangrijkste anatomische structuren.

Meting van OAE’s

Voor het meten van OAE’s is een meetapparaat nodig. Er zijn twee soorten ap-
paraten in gebruik, voor klinisch gebruik en voor screening. Bij de klinische ap-
paratuur geeft een expert een oordeel over de aanwezigheid en de kwaliteit van
de emissie. Bij de screeningsapparatuur is detectie van de emissie geautomati-
seerd. Er zijn slechts twee uitkomsten gecodeerd: OAE aanwezig (“pass”) en
OAE afwezig (“refer”). De screeningsapparatuur is verregaand beveiligd tegen
foute meetomstandigheden, zoals niet goed afgesloten gehoorgang en teveel

achtergrondgeluid.
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Vormen van OAE

Een EOAE is een emissie die wordt gemeten tijdens of vlak na het aanbieden
van een stimulus. Daarbij kan de stimulus in principe elke mogelijke vorm heb-
ben. Als de zwakke emissie en de sterke stimulus echter tegelijkertijd in het-
zelfde frequentiegebied aanwezig zijn in de gehoorgang, is het technisch erg
moeilijk om ze van elkaar te scheiden. Dit meetprobleem is tot nu toe nog
slechts voor een beperkt aantal stimulusvormen opgelost, namelijk voor de
transiently evoked OAE (TEOAE) en de distortion product OAE (DPOAE).

Transiently evoked OAFE’s. Bij het meten van TEOAE'’s worden de haarcellen
kortdurend geactiveerd met een heel korte stimulus, meestal een klik, waarna
het uitdoven van de activiteit wordt gemeten. Het onderscheid tussen stimulus-
geluid en emissiegeluid wordt gemaakt door sequentieel te meten: pas als de
stimulus voorbij is, begint de emissiemeting. Figuur 4-2 toont de klikgestimu-
leerde OAE-meting bij een pasgeborene als voorbeeld.

| | Resvonsp Havefpirm

Preset

Figuur 4-2. Weergave van het geregistreerde signaal, met verticaal de
geluidsdrukamplitude en horizontaal de tijd in ms. De verticale schaal van het
bovenste paneel is ongeveer 1000x groter dan in het onderste paneel. Het
bovenste paneel toont een korte klikstimulus in de eerste 4 ms van de meting.
Vervolgens wordt de microfoon veel gevoeliger gezet en wordt tussen 2,5 en 20
ms de emissie gemeten.
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Distortion product OAE’s. DPOAE'’s zijn continue gestimuleerde emissies. Hier-
bij wordt een stimulus gebruikt die bestaat uit twee zuivere tonen, de primaire
tonen. De emissie wordt gemeten tijdens de stimulatieperiode. Bij het verwer-
ken van de stimulus ontstaan in het binnenoor emissies bij de frequenties van
deze twee tonen. Door vervorming van het geluid maakt de cochlea er echter
ook extra tonen bij, eveneens zuivere tonen. Omdat de extra tonen vervor-
mingsproducten van de twee primaire tonen zijn, kunnen de frequenties ervan
exact worden berekend. De DPOAE-frequenties zijn het verschil in Hz van een
geheel aantal malen de lagere minus een geheel aantal malen de hogere fre-
quentie. De sterkste vervormingtoon is 2% (fi-fy), waarin f; de lagere is en f, de
hogere stimulusfrequentie. Figuur 4-3 toont een DPOAE-registratie.

65
f2/ty = 1.22

dBASPLI S22 5 3164 Hz 3828 Hz
= 50 B SPL 50 dB SPL

2500 Hz

i 12 dB SPL

dB/ DIV

-5
dB SPL
CENTER: 3000 Hz BW: 7.5 Hz SPAN: 2000 Hz

Figuur 4-3. DPOAE-registratie. Geluidsspectrum in de gehoorgang met
horizontaal de frequentie, met een spreiding van 2000 tot 4000 Hz, en verticaal
de sterkte van het geluid. Zichtbaar zijn drie pieken en verder vrijwel geen ruis.
elk 1000 Hz uit. De aangeboden (primaire) tonen hebben frequenties van 3164 en
3828 Hz en een sterkte van 50 dB; de frequentie van de DPOAE 2x (f1-f,) is 2500
Hz.

OAE’s en gehoorverlies

OAE’s treden alleen op in (vrijwel) normaal functionerende oren. Bij een zekere
mate van perifeer gehoorverlies worden ze niet meer gevonden. Men onder-
scheidt twee typen van perifeer gehoorverlies, conductieverlies en cochleair
verlies (zie Hoofdstuk 10 en 11). Bij een cochleair verlies van meer dan 25 dB
worden geen OAE’s meer gemeten. De buitenste haarcellen, die verantwoorde-
lijk zijn voor de detectie van zachte geluiden, zijn ook de bron van de emissies.
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Naarmate er meer buitenste haarcellen disfunctioneren, wordt de emissie dan
ook zwakker. Bij disfunctie van het middenoor worden de in de cochlea opge-
wekte emissiegeluiden verzwakt naar de gehoorgang voortgeleid. Als het con-
ductieverlies meer dan 15 dB bedraagt, zijn emissies in het algemeen afwezig.

Gehoorscreening

Omdat OAE’s al bij een betrekkelijk licht gehoorverlies verdwijnen, vormt de
meting ervan een geschikt instrument voor de neonatale gehoorscreening. De
voorspellende waarde ervan is hoog. Kunnen OAE’s worden opgewekt, dan is
het voor meer dan 98% waarschijnlijk dat het oor normaal functioneert; ontbre-
ken ze, dan is de waarschijnlijkheid van tenminste licht gehoorverlies 97%. Het
oordeel “goed gehoor” als bij een pasgeborene in beide oren OAE’s kunnen
worden opgewekt, is een waarschijnlijkheidsuitspraak. In feite wordt immers
alleen het auditieve systeem in orde bevonden tot en met het buitenste haarcel-
niveau, dat wil zeggen dat de verwerking van geluid in gehoorgang, middenoor
en cochlea tot en met de buitenste haarcellen normaal verloopt. Als er geen
reden is om neurologische problematiek te veronderstellen, is het oordeel
“goed gehoor” wel met zeer hoge mate van waarschijnlijkheid correct.
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Hoofdstuk 5

AUDITIEVE HERSENSTAMRESPONS

H.L.M. van Straaten

Inleiding

Bij gehoorscreening op populatiebasis zijn slechts die tests bruikbaar die een
objectieve schatting kunnen maken van de gehoordrempel. Bij pasgeborenen
moet men bovendien rekening houden met de rijping van het zenuwstelsel. De
in het verleden gehanteerde methoden, die gebruik maken van de reactie van
het kind op geluid, zoals de ewingmethode, het Crib-O-Gram en het aanbieden
van geluid via een belletje, kunnen de gehoordrempel niet op betrouwbare wij-
ze vaststellen. Voor de neonatale gehoorscreening bestaan twee methoden
waarmee het gehoor op objectieve wijze kan worden gescreend. De OAE-me-
thode is besproken in Hoofdstuk 3. De andere is gebaseerd op de auditieve her-
senstamrespons (ABR; ook wel BERA, BAEP of BEP genoemd).

Auditieve hersenstamrespons

Basisprincipe. De ABR reflecteert de elektrofysiologische activiteit van een
groot aantal neuronen als reactie op akoestische prikkels. Deze neuronen zijn
gelegen op het traject tussen cochlea en hersenstam. De ABR treedt alleen op
als de activiteit van de neuronen gesynchroniseerd is. De pieken en dalen van
de ABR hebben elk een eigen code en latentietijd (Figuur 5-1). De pieken I en II
worden gegenereerd in respectievelijk het extra- en intracranié€le gedeelte van
de nervus acousticus. De pieken III, IV en V ontstaan meer centraal in de audi-
tieve keten, respectievelijk in de nucleus cochlearis (Ill), de nucleus olivaris su-
perior (IV) en in de regio van de lemniscus lateralis of de colliculus inferior (V).
Deze reacties, die bij volwassenen optreden in de eerste 10 ms na de
akoestische stimulus, zijn zeer klein en liggen verscholen in het eeg. Bij de ana-
lyse van de auditieve respons wordt gebruik gemaakt van de amplituden en de
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latentietijden van de betreffende pieken. De drempels van de ABR drempels
hebben een rechtstreekse relatie met de gehoordrempels in het toonaudiogram
in het frequentiegebied tussen 2 en 4 kHz, de belangrijkste frequenties voor de
spraak.

P AN RS

Figuur 5-1. Potentiaalpieken in de auditieve hersenstamrespons.

Gehoordrempel. De gehoordrempel van een oor wordt afgeleid van de res-
ponsdrempel. Na toepassing van speciale filtertechnieken, die de signalen uit
het achtergrondpatroon destilleren, en berekening van het responsgemiddelde,
wordt de ABR zichtbaar. Bij auditief hersenstamonderzoek zijn vooral amplitude
en latentietijd van piek V van grote diagnostische waarde. Het laagste geluids-
niveau waarbij V nog zichtbaar is in de responsregistraties, wordt de respons-
drempel genoemd.

Door middel van bepaling van de responsdrempel kan slechthorendheid
op objectieve wijze worden vastgesteld. De ABR wordt in het algemeen be-
schouwd als de gouden standaard voor de evaluatie van het gehoor bij zuigelin-
gen. De ABR-drempel ligt bij de geboorte rond 30 dB en bereikt op de leeftijd
van 3 a 5 jaar het volwassen niveau.

Neuronale rijping. Zowel amplitude als latentietijden zijn afhankelijk van de
neuronale rijping en dus leeftijdsafhankelijk. Het anatomisch substraat voor de
ABR is aanwezig vanaf de postconceptionele leeftijd van 25 a 26 weken; vanaf
28 weken kan de ABR betrouwbaar worden gemeten. De pieken [, Ill en V zijn
het meest stabiel en het beste reproduceerbaar. Tot aan de aterme leeftijd rijpt
de ABR snel; daarna vindt in de eerste levensjaren geleidelijk verdere ontwikke-
ling plaats. De eerste rijping valt voor de hersenstam samen met de kritische
periode waarin myelinisatie, axonale spruiting, toename van de axonale diame-
ter, ontwikkeling van centrale dendritische contacten, vorming van centrale sy-
napsen en functionele rijping plaatsvinden. De latentietijden van de pieken I, III
en V nemen in de periode vo6r de aterme leeftijd dan ook het sterkst af.
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Als niet alleen de responsdrempel verhoogd is, maar ook de latentietijd van bij-
voorbeeld het I-V-interval verlengd is, dan bestaat er ook een afwijkende neuro-
gene component. De ABR wordt dan ook al vanaf de ontdekking ingezet bij de
diagnostiek van tumoren van de nervus acusticus. Gezonde premature zuigelin-
gen hebben op de aterme leeftijd nagenoeg dezelfde I-V-vertraging als gezonde
aterme pasgeborenen. De ABR kan dus worden gebruikt voor het vaststellen
van vertraagde neuronale ontwikkeling.

Geautomatiseerde auditieve
hersenstamrespons

Onderzoek van de geautomatiseerde auditieve hersenstamrespons (AABR) is
gebaseerd op de klassieke ABR. De test is ontworpen als screeningstest en niet
bedoeld voor diagnostiek. Met de AABR kunnen in een populatie die kinderen
worden geidentificeerd die onvoldoende gehoor hebben voor een normale taal-
en spraakontwikkeling, dat wil zeggen een gehoorverlies van meer dan 35 dB.
Strikt genomen wordt onderscheid gemaakt tussen “voldoende gehoor” en
“mogelijk onvoldoende gehoor”. De test is ontworpen voor het opsporen van
matig tot zeer ernstig gehoorverlies, zowel uni- als bilateraal, in de eerste levens-
maanden, waarbij het streven is om het aantal verwijzingen voor verder diag-
nostiek zo laag mogelijk te houden.

Stimulusaanbod. De AABR is een objectieve maat voor het gehoor, waarbij een
stimulus van 35 dB wordt aangeboden in de vorm van een klik. Een klik is een
samengesteld geluid, in dit geval met frequenties van 700 tot 5000 Hz. De stimu-
lus wordt aangeboden in een frequentie van 37/s. De stimulusbron kan zich be-
vinden in de uitwendige gehoorgang, maar meestal wordt gebruik gemaakt van
oorkapjes voor eenmalig gebruik (Figuur 5-2). Om de signaal-ruisverhouding zo
ver op te voeren dat in het achtergrondpatroon van het eeg de respons op de
aangeboden klikken betrouwbaar kan worden onderscheiden van responsen
op andere prikkels, moeten minimaal 1000 klikken worden aangeboden.

“Pass” of “refer”. Uit het eeg filtert het systeem de respons op iedere auditieve
klik, mits het achtergrondlawaai onder een vastgesteld niveau blijft en er geen
storing optreedt van spierartefacten, de responsen op oog- en spierbewegingen.
De correctie voor myogene activiteit vindt automatisch plaats. De responsen
worden vergeleken met een referentiewaarde voor pasgeborenen. Na de eerste
1000 metingen wordt telkens met intervallen van 500 metingen de kans bere-
kend dat met voldoende (99,7%) zekerheid onderscheid kan worden gemaakt
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Figuur 5-2. Plaatsing van oordoppen en elektroden tijdens de AABR bij een
pasgeborene.

tussen een voldoende en een onvoldoende reactie (de likelihood ratio). De uit-
slag die op het afleesscherm verschijnt, is “pass”(voldoende) of “refer”(moge-
lijk onvoldoende; verwijzing voor verder onderzoek nodig). De validiteit van de
test is bijzonder hoog, met een sensitiviteit tussen 90 en 99,7% en een specifici-
teit tussen 93 en 97%.

Minimale leeftijd. NATUS Medical, de fabrikant van in Nederland veelgebruikte
AABR-apparatuur, adviseert uitvoering van de test bij kinderen met een postcon-
ceptionele leeftijd van minimaal 34 weken. Ook bij jongere kinderen kan de test
echter betrouwbaar worden uitgevoerd. Zo slaagt respectievelijk 80 en 90% van
de kinderen bij een zwangerschapsduur van 30 en 31 weken (zie Hoofdstuk 7).
De AABR kan worden afgenomen vanaf de geboorte tot de leeftijd van 6 maan-
den, ook bij gehandicapte en zieke kinderen.

Uitvoering. De AABR wordt uitgevoerd door één persoon. Ervaring in de om-
gang met pasgeborenen bevordert de kans op succesvolle uitvoering van de
test. De huid wordt lokaal vetvrij gemaakt om de elektrische weerstand te ver-
lagen, waarna elektroden worden geplakt in de nek en op het voorhoofd. Een
derde elektrode, de aardelektrode, kan op hoofd of schouder worden geplaatst.
Voorafgaand aan de test vindt automatisch controle van de huidweerstand
plaats. Dan worden de oorkapjes over de oren geplaatst, waarna beide oren
automatisch na elkaar of gelijktijdig worden getest. De test duurt gemiddeld 7 a
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10 minuten. Met de nieuwe apparatuur (ALGO 3i) kunnen beide oren gelijktijdig
worden getest. Met een software-interface kan het resultaat van de test worden
ingevoerd in het patiéntendossier.

Om de omstandigheden te optimaliseren, wordt geadviseerd om de test
aansluitend aan een voeding uit te voeren. Het kind valt dan snel in slaap, waar-
door er minder storing is van spieractiviteit. In de neonatale intensivecare-units
(NICU) wordt bij voorkeur ’s nachts getest; er is dan minder omgevingslawaai,
wat gunstig is voor de signaal-ruisverhouding. Overigens stoort een normaal ge-
sprek de test niet.

Literatuur

Hall JW. New handbook of auditory evoked responses. Columbus: Allyn Brain 1971;94:681-
96.

Straaten HLM van. Autormated auditory brainstem response hearing screening in NICU gra-
duates. Proefschrift. Amsterdam: Universiteit van Amsterdam, 2001.

Straaten HLM van, Hille ET, Kok JH, et al. Implementation of a nation-wide automated
auditory brainstem response hearing screening programme in neonatal intensive
care units. Acta Paediatr 2003;92:332-8.

50
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JGZ-PROTOCOL

J. Meuwese-Jongejeugd en N. Uilenburg

Inleiding

Aansluitend op de invoering van de NICU-screening werd de neonatale gehoor-
screening tussen 2002 en 2006 ingevoerd in de JGZ. De implementatie werd be-
geleid door de Nederlandse Stichting voor het Dove en Slechthorende Kind
(NSDSK), de eindevaluatie vond plaats in samenwerking met TNO Kwaliteit van
Leven. Hieraan gingen verschillende pilotstudies vooraf. Omdat meer dan 85%
van de in Nederland geboren kinderen enkele dagen na de geboorte thuis is,
kan neonatale gehoorscreening namelijk niet, zoals in de meeste landen gebrui-
kelijk is, in ziekenhuis of kraamkliniek worden aangeboden.

De neonatale gehoorscreening valt onder het uniforme deel van het
basistakenpakket van de JGZ. Dit betekent dat deze aan alle pasgeborenen in
Nederland wordt aangeboden. De financiering vindt plaats via de gemeenten.
Sinds januari 2007 is de regie van de JGZ-gehoorscreening in handen van het
Rijksinstituut voor Volksgezondheid en Milieu (RIVM). Dit heeft de screening on-
dergebracht bij het Centrum voor Bevolkingsonderzoek, waaronder ook andere
screeningsprogramma’s vallen, zoals de “hielprik” en de prenatale screenings-
programma’s.

Protocol

Doelgroep. Alle pasgeborenen die in Nederland woonachtig zijn, met uitzonde-
ring van die kinderen die behandeld worden in een Nederlandse NICU, komen
in aanmerking voor neonatale gehoorscreening door de JGZ volgens onder-
staand protocol. De actuele versie van het JGZ-protocol is te vinden op de
RIVM-site (www.rivm.nl/pns/gehoorscreening).
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Opzet. Op basis van de pilotstudies is gekozen voor een drietrapsscreening van
beide oren, met als doel om niet alleen dubbelzijdige, maar ook enkelzijdige
gehoorverliezen van 40 dB en meer op te sporen. In Nederland is, anders dan
de European consensus statement on neonatal hearing screening voorschrijft,
bewust gekozen voor bilaterale screening. Bij kinderen met een aanvankelijk
unilateraal afwijkende test bestaat namelijk een toegenomen kans op later bila-
teraal gehoorverlies.

De screening (Figuur 6-1) is gebaseerd op de OAE-methode (Hoofdstuk
4). Om het percentage verwijzingen naar het audiologisch centrum (AC) onder
0,5% te houden, wordt in de derde screeningsronde de AABR toegepast (Hoofd-
stuk 5). Deze is minder gevoelig voor omgevingslawaai en bovendien iets min-
der gevoelig voor geleidingsverliezen. Omdat de AABR pas na twee afwijkende
OAE-screeningen wordt verricht, worden retrocochleaire stoornissen niet opge-
spoord.

Volgens het protocol wordt de eerste screeningsronde thuis uitgevoerd
tussen de vierde en zevende levensdag, tegelijk met de hielprik, en de daarop-
volgende screeningsronden steeds vier a zeven dagen later. De eerste twee
screeningsronden worden uitgevoerd door medewerkers van de JGZ-organisa-
ties. Zij hebben een training gevolgd en zijn geautoriseerd na een vaardigheids-
test. Om de vaardigheid te behouden, moet elke medewerker minimaal 150
kinderen per jaar screenen. Als ook de tweede OAE-screening afwijkend is,

J!admh}.’ -'_‘ i S :

Figuur 6-1. Gehoorscreening volgens de OAE-methode.
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screent de regiocoordinator in de derde ronde met de AABR. Ook de regiocoor-
dinatoren hebben een training gevolgd en hebben hun vaardigheden moeten
aantonen om geautoriseerd te kunnen worden.

Als alle drie de testronden afwijkend zijn, moet op korte termijn audio-
logische diagnostiek worden uitgevoerd. Het streven is om alle kinderen met
een permanent gehoorverlies voor het einde van de derde levensmaand op te
sporen. Om die reden is er in overleg met de Landelijke Huisartsen Vereniging
ook voor gekozen om het kind rechtstreeks te verwijzen naar het AC, met fiatte-
ring door de huisarts achteraf. De regiocodrdinator zorgt ervoor dat de afspraak
op tijd tot stand komt.

Verschillen tussen regio’s. Omdat in Gelderland en Zuid-Holland de hielprik
niet altijd wordt uitgevoerd door de JGZ, worden in die provincies speciale con-
sultatiebureauzittingen georganiseerd voor de gehoorscreening. Het gevolg is
dat de eerste screeningsronde daar pas plaatsvindt als het kind al enkele weken
oud is. Omdat oudere kinderen de test minder gemakkelijk toelaten en vanwe-
ge de grotere kans op otitis media met effusie bij oudere kinderen leidt dat tot
hogere verwijzingspercentages dan elders. Bovendien blijkt het moeilijker om
het screeningsproces binnen de eerste zes levensweken te voltooien.

Afwijkingen van het protocol. Als de kans op auditieve neuropathie (AN) ver-
hoogd is, wordt afgeweken van het protocol en wordt een dubbele AABR-scree-
ning uitgevoerd. Dit geldt voor kinderen met een geboortegewicht van minder
dan 1500 g, kinderen bij wie verdenking van een syndroom bestaat (met uitzon-
dering van het downsyndroom), kinderen die een wisseltransfusie hebben on-
dergaan vanwege hyperbilirubinemie en kinderen die meningitis hebben door-
gemaakt. Met ingang van 2009 wordt ook bij kinderen van wie de moeder
tijdens de zwangerschap een intra-uteriene infectie heeft doorgemaakt, direct
AABR-screening verricht.

Om logistieke redenen wordt ervan afgezien om dit aangepaste protocol
uit te voeren bij kinderen die een intra-uteriene infectie hebben doorgemaakt.
Als wordt verwacht dat een kind langer dan 4 a 5 weken op een kinderafdeling
blijft opgenomen, neemt de regiocodrdinator contact op met de behandelend
kinderarts over AABR-screening in het ziekenhuis. Als de toestand van het kind
screening niet mogelijk maakt, wordt aan de kinderarts gevraagd om zelf het
initiatief te nemen voor gehooronderzoek op een later tijdstip in het AC.

Registratie en bewaking. Naast het screeningsprotocol maken alle JGZ-organi-
saties in Nederland ook gebruik van het door de NSDSK ontwikkelde centrale
administratiesysteem van de neonatale gehoorscreening (CANG). De medewer-
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kers kunnen met het screeningsapparaat verbinding maken met het CANG en
naam, geboortedatum en adresgegevens downloaden van de kinderen die in
aanmerking komen voor de neonatale gehoorscreening. Na de screening wor-
den de in het screeningsapparaat opgeslagen meetgegevens via datacommuni-
catie aangeleverd aan het CANG.

Regiocoordinatoren

De bewaking van het gehele gehoorscreeningsproces berust bij de ongeveer 30
regiocoordinatoren. Deze zorgen dat de kinderen het gehele screeningsproces
tijdig doorlopen. Als een kind niet deelneemt aan een van de screeningsronden
of een andere route volgt, documenteren zij zorgvuldig de redenen ervan. Ver-
der voeren zij in de derde screeningsronde de AABR uit en zorgen zij voor de
training op de werkvloer en de coaching van de uitvoerders van de OAE-scree-
ning. Tenslotte vormen de coodrdinatoren het aanspreekpunt van de JGZ aan-
gaande de neonatale gehoorscreening, ook voor de kinderartsen. De meesten
zijn van oorsprong verpleegkundigen, enkelen zijn logopedist of arts.

Door de uniforme werkwijze en registratie kan de kwaliteit van de scree-
ning op alle niveaus worden bewaakt. Dank zij deze uniforme aanpak kunnen
kwaliteit en tijdige uitvoering van de neonatale gehoorscreening worden ge-
waarborgd. Zo is het gelukt om het verwijspercentage op de leeftijd van 9
maanden, dat 5 a 65 bedroeg bij de ewingtest en de Compacte Amsterdamse
Pedoaudiologische Screener, terug te brengen tot minder dan 0,5%. Dit leidt ook
tot een hoge positief voorspellende waarde; op het moment van verwijzing naar
het AC heeft het kind 45% kans op permanent gehoorverlies aan één of beide
oren.
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Hoofdstuk 7

NICU-PROTOCOL

H.L.M. van Straaten en PH. Verkerk

Inleiding

Bij kinderen die worden behandeld in een NICU, is de prevalentie van congeni-
taal bilateraal gehoorverlies 1,7%, ongeveer 25 keer zo hoog als bij gezonde pas-
geborenen (0,067%). Ook de oorzaak van gehoorverlies is bij de NICU-populatie
anders. Door de vaker voorkomende neurologische problematiek is er boven-
dien vaker sprake van retrocochleair gehoorverlies. Om deze redenen is er een
apart protocol ontwikkeld voor gehoorscreening in de NICU. De NICU-gehoor-
screening heeft zich ontwikkeld uit experimentele programma’s in het AMC en
de Isala klinieken, en is in de afgelopen 10 jaar in samenwerking met TNO Kwa-
liteit van Leven geleidelijk geintroduceerd in alle NICU’s, waar het protocol
sinds 2002 een vaste plaats heeft als aanvulling op de medische diagnostiek.
Het vormt een structureel onderdeel van de landelijke neonatale gehoorscree-
ning. Bij meer dan 70% van de kinderen die op basis van deze screening naar
een AC worden verwezen, wordt inderdaad congenitaal gehoorverlies vastge-
steld.

Protocol

Het NICU-programma kent twee stappen (Figuur 7-1). Er wordt gebruik ge-
maakt van de AABR (zie Hoofdstuk 5), waarmee niet alleen de conductieve en
cochleaire verliezen worden opgespoord, maar ook de retrocochleaire verlie-
zen tot op het niveau van de colliculus inferior. Omdat de OAE (Hoofdstuk 4)
geen retrocochleaire verliezen kan detecteren, is die niet geschikt voor de ge-
hoorscreening van NICU-kinderen.

De AABR wordt kort voor ontslag of terugplaatsing naar het verwijzend
ziekenhuis uitgevoerd. Nadat de ouders schriftelijk zijn geinformeerd, verricht
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een NICU-verpleegkundige de screening. Dit gebeurt meestal ’s nachts, omdat
er dan minder storende omgevingsgeluiden zijn. Zuurstoftoediening, ook via na-
sale continue positieve luchtwegdruk (CPAP), stoort niet. In het kader van aan-
vullende neurologische diagnostiek kan de screening ook tijdens endotracheale
beademing worden verricht. Als de uitslag de eerste keer afwijkend is (“refer”),
wordt de test ten minste 2 weken later of op de aterme leeftijd opnieuw uitge-
voerd. Ook als deze tweede test poliklinisch wordt verricht, valt hij nog onder de
verantwoordelijkheid van het NICU-centrum. Als ook de tweede test afwijkend
is, volgt verwijzing naar een AC. Dit geldt ook voor unilaterale gehoorverliezen;
bij 25% van de NICU-populatie met unilateraal gehoorverlies ontstaat op den
duur namelijk bilateraal verlies.

Het is van groot belang dat de kinderen in de loop van de screeningspro-
cedure niet uit het oog worden verloren. Hoewel de organisatie van de reguliere
follow-up niet in alle NICU'’s gelijk is, worden gehoor en spraak-taalontwikkeling
in de meeste centra tot de leeftijd van 5 jaar vervolgd.

Moment van screening. De fabrikant van de AABR-apparatuur adviseert om de
gehoorscreening uit te voeren vanaf een postconceptionele leeftijd van 34 we-
ken. Ook vO6r deze leeftijd kan de screening echter al met succes worden uit-
gevoerd. Van de kinderen met postconceptionele leeftijden van 30 en 31 weken
slaagt respectievelijk 80% en 90% al in de eerste levensdagen voor de test (Fi-
guur 7-2). Dit is van belang omdat in de Nederlandse situatie de intensivecare-
zorg sterk is gecentraliseerd en de kinderen al in een vroeg stadium worden
overgeplaatst naar centra voor high care.

AABR

| Refer | | Pass |

[

| AABR | | Follow-up |
I

Refer Pass

Audiologisch Follow-up

centrum

-

Figuur 7-1. Stroomschema van de neonatale gehoorscreening in de NICU.
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Figuur 7-2. Effect van de postconceptionele leeftijd op de kans op succesvolle
AABR-screening (“pass”) bij prematuur geboren kinderen in de eerste weken na
de geboorte.

Doelgroep

Het Joint Committee on Infant Hearing Screening heeft in 2000 criteria opgesteld
voor screening in de NICU. Screening zou moeten plaatsvinden bij alle kinderen
die langer dan 24 uur opgenomen zijn, alle kinderen met craniofaciale afwijkin-
gen of aanwijzingen voor een congenitale infectie en alle kinderen met een po-
sitieve familieanamnese voor congenitaal gehoorverlies. In de praktijk voldoen
vrijwel alle NICU-kinderen aan deze criteria, zodat het meestal gebruikelijk is
om de gehoorscreening bij alle opgenomen kinderen uit te voeren. De revisie
van de criteria in 2007 geeft geen aanleiding om dit beleid te wijzigen.

Verslaglegging

De resultaten van de gehoorscreening in de NICU’s worden centraal geregi-
streerd bij TNO Kwaliteit van Leven te Leiden. Het doel van deze centrale regi-
stratie is bewaking van het gehele screeningstraject van de eerste test tot en met
de diagnostiek in het AC. Zo kan de coordinerend arts of verpleegkundige van
het centrum worden gewaarschuwd als de uitslag van de tweede screening of
de audiologische follow-up niet tijdig is ontvangen. De centrale registratie biedt
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ook de mogelijkheid van kwaliteitsbewaking. Als de digitalisering in de gezond-
heidszorg voldoende ver is gevorderd, worden de gegevens van de gehoor-
screening toegevoegd aan het elektronisch dossier van het kind.
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Hoofdstuk 8

BEPERKINGEN

A.M.H. Korver, J. Meuwese-Jongejeugd,
J.J. Briaire, J. H.M. Frijns en
A.M. Oudesluys-Murphy

Inleiding

De landelijke invoering van de neonatale gehoorscreening betekent een belang-
rijke stap voorwaarts bij de vroegtijdige onderkenning van permanente gehoor-
stoornissen bij kinderen. Een gunstige uitslag van de gehoorscreening betekent
echter nog geen garantie voor een goed gehoor in de eerste levensjaren. Ener-
zijds kennen de screeningsmethoden beperkingen, anderzijds kan slechtho-
rendheid zich pas later manifesteren of het gevolg zijn van een verworven aan-
doening.

Beperkingen van de screeningsmethoden

OAE. Volgens het JGZ-protocol wordt in de eerste twee screeningsronden ge-
bruik gemaakt van de OAE. Deze methode is gebaseerd op de geluidsverster-
kende functie van de buitenste haarcellen in de cochlea. Stoornissen in het tra-
ject tussen binnenste haarcellen en het centrale zenuwstelsel worden hiermee
niet opgespoord. Daarom stelt het protocol dat bij bepaalde risicofactoren voor
AN meteen AABR moet worden toegepast. Dit is het geval bij aanwijzingen voor
een syndromale aandoening, een geboortegewicht minder dan 1500 g, hyper-
bilirubinemie waarvoor wisseltransfusie nodig was en meningitis. Met ingang
van 2009 worden intra-uteriene infecties hieraan toegevoegd (zie voor actuele
informatie www.rivi.nl/pns/gehoorscreening). Omdat in feite alle kinderen die
op de NICU hebben gelegen, een groter risico hebben van AN, worden zij uit-
sluitend met AABR gescreend (zie Hoofdstuk 7). Er zijn echter aanwijzingen dat
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AN vaker in de JGZ-populatie voorkomt dan aanvankelijk werd aangenomen,
ook bij kinderen zonder risicofactoren.

AABR. De ABR registreert evoked responses op hersenstamniveau als reactie op
geluid. Er bestaat een rechtstreeks verband tussen deze responsen en de ge-
hoordrempel in het frequentiegebied tussen 2000 en 4000 Hz, het belangrijkste
frequentiegebied voor de spraak. Gehoorverliezen bij lagere frequenties wor-
den hiermee echter niet opgespoord, evenmin als stoornissen boven het niveau
van de colliculus inferior.

Fout-negatieve screeningsuitslagen. Het is nog onbekend bij hoeveel procent
van de kinderen de neonatale gehoorscreening ten onrechte normaal uitvalt.
Om hier achter te komen, heeft de Federatie van Nederlandse Audiologische
Centra een database opgericht waarin alle na 1 juli 2002 geboren kinderen die
slechthorend blijken te zijn, worden opgenomen. Zo kan binnen enkele jaren
meer inzicht worden verkregen in het percentage “missers” bij de neonatale
gehoorscreening.

Manifestatie na de neonatale periode

Vertraagd tot uiting komend gehoorverlies. Bij “delayed onset’-gehoorverlies
is de slechthorendheid in aanleg aanwezig bij de geboorte, maar komt deze pas
op een later tijdstip tot uiting. Bij pasgeborenen zijn genetische aandoeningen,
intra-uteriene infecties, zoals toxoplasmose, rubella en met name cytomegalie,
en ernstige perinatale asfyxie de belangrijkste oorzaken.

Progressief gehoorverlies. Soms is de slechthorendheid in de neonatale pe-
riode nog slechts in geringe mate aanwezig, zo gering dat deze de screenings-
drempel van 35 dB niet haalt, maar neemt deze in de loop van de tijd verder toe.
Progressief gehoorverlies komt niet alleen voor bij neurodegeneratieve aandoe-
ningen, maar ook bij talloze andere erfelijke aandoeningen. Bepaalde syndro-
men, zoals die van Alport, Pendred en Waardenburg, komen soms pas na ont-
dekking van het gehoorverlies aan het licht (zie Hoofdstuk 14).

Verworven gehoorverlies. Verworven gehoorverlies kan het gevolg zijn van
een doorgemaakte infectie, van trauma, van ototoxische medicatie, van extra-
corporele membraanoxygenatie (ECMO) en van lawaaibeschadiging. De be-
langrijkste oorzaken zijn chronische otitis media en meningitis.
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Bij posttraumatisch gehoorverlies moet ook worden gedacht aan kindermishan-
deling als oorzaak, bijvoorbeeld het shaken baby syndrome. De rol van geluids-
overlast als oorzaak van gehoorverlies neemt toe met de leeftijd.
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Hoofdstuk 9

AUDIOLOGISCHE DIAGNOSTIEK

G.A. van Zanten

Inleiding

Voor de audiologische diagnostiek bij kinderen die verwezen zijn in het kader
van de neonatale gehoorscreening is een protocol opgesteld door de Federatie
van Nederlandse Audiologische Centra (FENAC). Dit protocol is ontwikkeld op
basis van de resultaten en ervaringen in de NICU-gehoorscreening, die al enkele
jaren eerder was gestart, en de pre-implementatieperiode van de JGZ-gehoor-
screening.

De uitgangspunten van het diagnostisch protocol zijn dat aard en ernst
van het gehoorverlies moeten worden vastgesteld, dat duidelijk moet worden
of het permanent gehoorverlies betreft en dat de revalidatie zo spoedig mogelijk
en in elk geval voor de leeftijd van zes maanden moet worden gestart. Omdat
het kind op het moment van het diagnostisch onderzoek enkele maanden oud
is, is toonspecifieke drempelbepaling nog niet mogelijk; de testbatterij heeft dan
ook een beperkt karakter. Aan de ouders moet worden uitgelegd dat de meet-
resultaten een momentopname betreffen, maar dat het onwaarschijnlijk is dat
een eenmaal vastgesteld permanent gehoorverlies nog verdwijnt.

Het protocol kent een initiéle fase en een vervolgfase. In Figuur 9-1 is het
protocol voor de audiologische diagnostiek in een stroomschema weergege-
ven.

Initiéle diagnostische fase

In de initi€éle fase worden tenminste ABR en tympanometrie gedaan, direct of in
tweede instantie aangevuld met stapediusreflexdrempelmeting. Deze onder-
zoeken, eventueel aangevuld met otoscopie, maken samen een snelle en be-
trouwbare schatting mogelijk van de mate van slechthorendheid en geven ook
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Figuur 9-1. Stroomschema FENAC-protocol neonatale diagnostiek

gehoorstoornissen. Aan de linkerzijde wordt de tijdlijn in weken aangegeven.

een redelijk betrouwbaar inzicht in de aard ervan. ABR geeft informatie over het
gehoorverlies in het hogetonengebied, behalve bij AN. Tympanometrie en oto-
scopie zijn geschikt voor het vaststellen van afwijkingen van gehoorgang en
middenoor. Hoewel zij geen inzicht geven in de mate van gehoorverlies, maken
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ze in combinatie met de ABR wel een redelijk betrouwbare uitspraak mogelijk
over de aanwezigheid van permanente cochleaire of structurele conductieve
slechthorendheid of van mogelijkerwijs passagere conductieve slechthorend-
heid. Diagnostische OAE-meting kan aanvullende informatie geven.

Als het gehoor beiderzijds normaal is en er geen risicofactoren zijn voor
later intredende slechthorendheid, volgt ontslag. Zijn er wel risicofactoren aan-
wezig, dan kan in overleg met de ouders het gehooronderzoek na bijvoorbeeld
6 maanden worden herhaald. Eenzijdige slechthorendheid wordt als een risico-
factor beschouwd en vereist follow-up. Als in deze fase al duidelijk wordt dat er
sprake is van permanent en ernstig gehoorverlies, dan bespreken audioloog en
maatschappelijk werker of psycholoog van het audiologisch team dit gezamen-
lijk of afzonderlijk met de ouders. In een aantal AC’s wordt het kind ook direct
aangemeld bij de regionale gezinsbegeleidingsdienst. In het slechtnieuwsge-
sprek wordt met de ouders zo goed mogelijk een beeld geschetst van het ver-
volgtraject en van de eventuele gevolgen voor de ontwikkeling van het kind.

Vervolgfase

In de vervolgfase fase wordt het gehooronderzoek herhaald en aangevuld met
ander onderzoek, zoals gedragsobservatie-audiometrie (behavioural observa-
tion audiometry, BOA) en stapediusreflexdrempelbepaling. Hiermee wordt de
reeds vastgestelde mate van gehoorverlies bevestigd en wordt zo mogelijk de
informatie over het hogetonenverlies aangevuld met schattingen van het verlies
in het lagetonengebied. Bij een normale uitslag wordt het kind in principe ont-
slagen, tenzij er risicofactoren voor later intredend gehoorverlies bestaan. Bij
bevestiging van het gehoorverlies wordt aan de ouders voorgesteld met hoor-
toestelaanpassing te beginnen. De audioloog maakt dan een recept voor de toe-
stellen (zie Hoofdstuk 16). Ook in deze fase wordt veel aandacht besteed aan
het acceptatieproces van de ouders, omdat dit van invloed is op het succes van
de revalidatie. Die aandacht kan worden gegeven door medewerkers van AC en
gezinsbegeleidingsdienst.

Onderzoeksmethoden

In het algemeen wordt bij diagnostisch gehooronderzoek onder goed geijkte
condities gezocht naar twee typen uitkomsten. Het eerste type zijn (respons)
drempels, de laagste stimulusniveaus waarbij de gezochte respons op geluids-
aanbod optreedt. Voor aanvullende informatie over de detectiekwaliteit van het
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oor is in de neonatale periode alleen de ABR beschikbaar. De andere beschik-
bare methoden geven op dat gebied minder nauwkeurige informatie. Het
tweede type betreft de bovendrempelige respons, de respons die optreedt bij
hogere geluidsniveaus dan het drempelniveau. Bij spraakaudiometrie is de sti-
mulus bijvoorbeeld een op een bepaald stimulusniveau duidelijk hoorbaar aan-
geboden woord. De respons is dan wat het kind daarop terug zegt. Deze test is
pas mogelijk vanaf de leeftijd van 5 a 6 jaar. Bij ABR kunnen bovendrempelige
responsen gebruikt worden voor de differentiatie van het type gehoorverlies. Bij
bepaling van de stapediusreflexdrempel worden deze bovendrempelige res-
ponsen alleen gebruikt voor het iets nauwkeuriger vastleggen van de drempel.

Voor elke onderzoeksmethode moet de patiént in de goede conditie
worden gebracht. Dat kan rustig en passief zijn, bij voorkeur slapend, of juist
wakker en actief meewerkend. Voor alle hieronder genoemde methoden geldt,
dat ze door onrust van het kind (gedeeltelijk) kunnen mislukken. Het belang-
rijkste onderzoek bij pasgeborenen, de ABR (zie Hoofdstuk 5), lukt meestal wel
na goede voorbereiding door de ouders. Het kind moet bij binnenkomst moe
zijn, maar wel wakker en hongerig. Als de elektroden op het hoofd zijn geplakt,
wordt het kind gevoed. Meestal kan daarna het onderzoek gedaan worden in
natuurlijke slaap.

Tympanometrie. Dit is een onderzoek naar de beweeglijkheid van het trommel-
vlies en de gehoorbeenketen bij de overdracht van geluid naar het binnenoor
onder verschillende luchtdrukcondities. Zo wordt de compliantie van het oor
getest, die afwijkend is bij middenoorafwijkingen. Voor de test wordt een sonde
in de gehoorgang geschoven, zodanig dat deze luchtdicht wordt afgesloten. De
sonde heeft drie lumina, respectievelijk voor geluidsaanbod via een kleine luid-
spreker, voor een microfoon en voor manipulatie van de luchtdruk in de gehoor-
gang. De gebruikte over- en onderdruk loopt tot 400 daPa, vergelijkbaar met de
druk 40 cm onder water. Bij pasgeborenen is de testtoonfrequentie 1 kHz; pas
bij kinderen ouder dan 9 maanden geeft de gebruikelijke frequentie van 226 Hz
een betrouwbaar resultaat.

Figuur 9-2 geeft voorbeelden van typanometrie. Bij kinderen tot 12 maan-
den worden de uitkomsten 9A, 9B en 9F het vaakst gevonden. Het onderzoek
geeft weliswaar een indruk van de werking van het middenoor, maar geen in-
formatie over de omvang van het ermee samenhangende gehoorverlies.

Stapediusreflexdrempel. Geluid met een hoge “luidheid” veroorzaakt reflex-
matige contractie van de spieren in het middenoor. Bij normaal horenden ge-
beurt dit bij gemiddeld 85 dBHL. De spier die bij stijgend geluidsniveau het
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Figuur 9-2. Voorbeelden van tympanometrie. 1 en 2: normale compliantie,
normale druk; 3: normale druk middenoor, verminderde compliantie
(“verstijving”); 4: ketenluxatie; 5: normale compliantie, onderdruk middenoor; 6:
geen compliantiepiek registreerbaar door perforatie trommelvlies (stippellijn) of
vocht in het middenoor (doorgetrokken lijn).

eerste contraheert, is de musculus stapedius. Dit veroorzaakt een kleine veran-
dering van de compliantie van het middenoor, die tympanometrisch kan wor-
den vastgelegd. De reflex treedt bilateraal op. Daarbij worden zuivere tonen ge-
bruikt als stimuli. Spieractivering, gereflecteerd in compliantieverandering, duidt
op waarneming van hoge luidheid van de stimulus. Hoe luider de toon, hoe
groter de verandering. Het laagste stimulatieniveau waarbij de compliantie
meetbaar verandert, is de reflexdrempel. Het resultaat kan in een toonaudio-
gram worden weergegeven.

Bij normaal horenden is het verschil tussen de reflexdrempel en de de-
tectiedrempel 85 dB. Verschillende oorafwijkingen hebben verschillend effect
op de reflexdrempel. In combinatie met andere onderzoeksresultaten zijn re-
flexdrempels bruikbaar als aanvullende informatie bij de vaststelling van mate
en aard van het gehoorverlies.

Gedragsobservatie-audiometrie. Bij BOA wordt het kind in een goed geijkt ge-
luidsveld gebracht en wordt gekeken of en hoe het kind reageert op het geluids-
aanbod van hoge en lage tonen. Het kind ligt op een vaste plaats in de onder-
zoekskamer, enigszins opgericht op de arm van een van de ouders. De
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gebruikte geluiden variéren van tonale geluiden, zoals de "warble tone" en smal-
le bandruis, tot breedbandige geluiden uit het dagelijks leven, zoals een la-
chende of huilende baby en een blaffende hond. Het onderzoek wordt uitge-
voerd door twee ervaren onderzoekers. De een bedient de audiometer, maar
kijkt ook naar het kind. De ander zit dichtbij het kind, bepaalt het moment waar-
op het kind in de goede conditie is voor de volgende stimulus en observeert de
reacties. Het is de kunst om zo efficiént mogelijk reactiedrempels te verzamelen.

Bij pasgeborenen moet vooral bij de zachtere geluiden worden gelet op
veranderingen in de motorische activiteit, zoals gezichtsmimiek en ademhaling.
Het kan gaan om vermindering van beweging, maar ook om verandering van
activiteit. Als (te) luid ervaren geluiden kunnen bij het kind een schrikreactie uit-
lokken (mororeflex). Bij meerdere testgeluiden wordt gezocht naar de reactie-
drempel, het laagste stimulatieniveau waarbij nog reacties van het kind gezien
worden. Dit ligt boven de echte detectiedrempel van het gehoor; de grootte van
het verschil is afhankelijk van leeftijd en type geluid. Zuivere tonen geven bij-
voorbeeld hoge reactiedrempels, terwijl bij frequentievariatie het verschil klei-
ner is. Bij pasgeborenen kan tussen detectiedrempel en reactiedrempel 70 dB
liggen, bij een kind van 9 maanden 25 a 30 dB.

De uitkomst van het onderzoek wordt in een toonaudiogramkader weer-
gegeven, maar vereist uiteraard een andere interpretatie dan het toonaudio-
gram. Met dit onderzoek kan bij pasgeborenen geen onderscheid worden ge-
maakt tussen de functies van beide oren. Bij circa 7 maanden kan het kind het
hoofd vrij draaien en zich zo richten naar de geluidsbron.

Interpretatie

Bij zeer jonge kinderen vormt de ABR de meest betrouwbare voorspeller voor
de mate van gehoorverlies en in combinatie met tympanometrie en otoscopie,
mits uitgevoerd door een KNO-arts die voldoende ervaring heeft met heel jonge
kinderen, ook voor de aard ervan. Omdat de ABR-resultaten alleen geldig zijn
voor het hogetonengebied, worden met BOA de reactiedrempels van tonale sti-
muli bepaald voor het lage- en hogetonengebied. Zo kan de vorm van het audio-
gram worden bepaald. Dat kan ook met behulp van de stapediusreflexdrempels
in lage- en hogetonengebied in combinatie met de uitkomsten van de ABR. Het
audiogram dient dan als basis voor de instelling van de hoortoestellen.

70



Hoofdstuk 10

GELEIDINGSSLECHTHORENDHEID

H.PM. Kunst, R.J.C. Admiraal en
C.W.R.J. Cremers

Inleiding

De oorzaak van conductief gehoorverlies is gelegen in uitwendig oor of midden-
oor. Geleidingsverliezen kunnen worden onderscheiden in passagere (in het al-
gemeen verworven) en permanente (vaak congenitale) gehoorverliezen. Passa-
gére gehoorverliezen komen voor bij acute en chronische otitis, otitis media
met effusie (OME), cholesteatoom en trommelvliesperforatie. Als het beloop
spontane verbetering laat zien, is afwachten verantwoord. Bij onvoldoende ver-
betering is medicamenteuze of operatieve behandeling geindiceerd. Gezien de
frequentie van voorkomen wordt in het bijzonder aandacht besteed aan OME.
Permanente gehoorverliezen worden gevonden bij congenitale afwijkingen van
het uitwendige oor en van de gehoorbeenketen. Men onderscheidt matige ern-
stige (rminor) en ernstige (major) gehoorverliezen.

Otitis media met effusie

Bij OME hoopt zich vloeistof van wisselende viscositeit op in het middenoor als
gevolg van disfunctie van de tuba auditiva. OME kan resulteren in slechthorend-
heid van wisselende ernst (5 a 45 dB). Men spreekt van chronische OME als de
aandoening langer dan drie maanden bestaat. Vaak dateren de klachten overi-
gens al van ruim voor het eerste bezoek aan de huisarts.

Oorzaken. Tubadisfunctie kan onder andere het gevolg zijn van allergie of van
obstructie van neus of nasofarynx, bijvoorbeeld als gevolg van adenoiditis.
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Diagnostiek. Deze bestaat in de eerste plaats uit een algemene KNO-anamne-
se, vooral aangaande klachten van het adenoid, en een algemeen onderzoek
van het KNO-gebied. Als bij otoscopie evidente effusie zichtbaar is, bestaat er
zeker een OME. Als de otoscopie geen duidelijke uitspraak toelaat (bijvoorbeeld
bij een “dof trommelvlies”), maar tympanografie afwijkend is, is er een sterke
verdenking van OME. Aanvullend onderzoek kan bestaan uit een baranytrom-
meltest, beoordeling van de spraak-taalontwikkeling, toonaudiografie, tympano-
grafie en eventueel onderzoek naar OAE’s. Bij recidiverende OME moet vooral
aandacht worden besteed aan de mogelijke aanwezigheid van andere risicofac-
toren, zoals uvula bifida, submukeuze gehemeltespleet, neus- en neusbijholte-
problematiek, allergie en syndromale aandoeningen.

Therapie. Behandeling is aangewezen als de OME bilateraal is, langer dan 3 tot
6 maanden bestaat en bovendien gepaard gaat met klachten als evidente
slechthorendheid, vertraagde spraak-taalontwikkeling en een objectief gelei-
dingsverlies van 30 dB of meer. Als de OME nauwelijks klachten veroorzaakt,
kan beter worden afgewacht, omdat bij 55% tot 90% van de patiénten zich bin-
nen 12 maanden een spontane remissie voordoet. Bij patiénten met grote kans
op persisterende OME, zoals bij downsyndroom en schizis, heeft direct ingrijpen
wel de voorkeur.

Bij kinderen ouder dan 1 en bij voorkeur 2 jaar met klachten van het ade-
noid kan de behandeling bestaan uit middenoordrainage en adenotomie, afzon-
derlijk of in combinatie. Antibiotica hebben bij OME vrijwel geen effect, even-
min als decongestie van het neusslijmvlies. Paracentese van het trommelvlies
heeft alleen kortdurend effect.

Ernstige congenitale afwijkingen

Ernstige congenitale afwijkingen van het uitwendig oor en middenoor hebben
een geschatte incidentie van ongeveer 1 per 10.000 geboorten. Geisoleerde atre-
sieén van de uitwendige gehoorgang worden echter doorgaans niet opgemerkt,
zeker niet als het eerste deel van de uitwendige gehoorgang aanwezig lijkt te
zijn. De opgegeven incidentie is vermoedelijk een onderschatting, vooral geba-
seerd op de incidentie van ernstige oorschelpmisvormingen. In de classificaties
van Altmann-Cremers en van Jahrsdoerfer valt onder de ernstige congenitale
afwijkingen atresie van de externe gehoorgang met of zonder microtie of anotie.
Betrokkenheid van de oorschelp maakt de aandoening ook uitwendig zicht-
baar; als de misvorming zich beperkt tot de uitwendige gehoorgang, is er alleen
een functionele beperking. Bij microtie is de oorschelp onderontwikkeld, bij
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anotie is deze afwezig. De functionele beperking, conductief gehoorverlies, kan
veroorzaakt worden door geleidingsverlies in de uitwendige gehoorgang, het
middenoor of beide.

De altmann-cremersclassificatie is weergegeven in Figuur 10-1. Bij type |
bestaat een benige stenose van het laterale gedeelte van de meatus externus;
het trommelvlies is intact. Bij type Ila is sprake van een benige stenose in de
mediale gehoorgang of gedeeltelijke aplasie van de benige gehoorgang, waarbij
een muizenstaartvormige opening kan leiden naar een rudimentaire benige

Figuur 10-1. Congenitale atresie van de uitwendige gehoorgang. A. Type |, met
intact trommelvlies en benige atresie van het laterale deel van de uitwendige
gehoorgang. B. Type lla, met een blind eindigende fistelvormige gehoorgang. C.
Idem, met volledige benige atresie van een gedeelte van de uitwendige
gehoorgang. D. Type llb, met volledige benige atresie over de gehele lengte van
de uitwendige gehoorgang.

73



Werkboek Neonatale gehoorscreening

trommelvliesplaat. Bij type IIb bestaat een volledige benige atresie over de ge-
hele lengte van de uitwendige gehoorgang. Type Il gaat gepaard met microtie
of anotie, afwezigheid van de uitwendige gehoorgang en een te klein of ontbre-
kend middenoor; de gehoorbeenketen is rudimentair aangelegd of afwezig en
het mastoid is onderontwikkeld. Misvormingen van type Il komen verreweg het
vaakst voor; het onderscheid in de typen Ila en IIb heeft voorspellende waarde
wat betreft het resultaat van reconstructie van het middenoor.

Oorzaken. Ernstige misvormingen van het oor komen meestal geisoleerd voor.
De oorzaak is zelden bekend. Een klein deel van deze afwijkingen maakt deel
uit van een syndroom, waaronder het treacher-collinssyndroom, het grouchy-
syndroom, de craniosynostosesyndromen, het branchio-oto-renale syndroom
en het oculo-auriculo-vertebrale spectrum. Van verschillende syndromen is mo-
menteel het gendefect bekend.

Diagnostiek. Deze begint met uitwendige inspectie en otoscopie. Bepaling van
de lucht- en beengeleidingsdrempels kan een indruk kan geven van de ernst
van de functiebeperking. Voor de classificatie (Figuur 10-1) en verder onderzoek
naar syndromen kan naast otoscopie computertomografie (CT) van het rots-
been nodig zijn. Als de oorafwijkingen onderdeel uitmaken van een branchio-
geen syndroom, zijn de mogelijkheden voor reconstructieve middenoorchirur-
gie vaak gering.

Therapie. Operatie moet plaatsvinden in een gespecialiseerd centrum. Het doel
van reconstructieve gehoorgang- en middenoorchirurgie is om duurzaam een
acceptabel gehoor te bereiken. Daarvoor is het van belang dat de nieuwe ge-
hoorgang voldoende wijd en droog en niet stenoserend is. Men streeft naar een
gemiddelde gehoordrempel van minder dan 20 a 25 dB bij 500, 1000 en 2000 Hz.
Misvormde oorschelpen kunnen cosmetisch worden gecorrigeerd. Vooral pa-
tiénten met afwijkingen type I- en II1A-afwijkingen volgens de altmann-cremers-
classificatie lijken baat te hebben bij operatie.

Als operatie niet zinvol lijkt of onvoldoende functieverbetering heeft op-
geleverd, kan de patiént een beengeleidingshoortoestel (bone anchored hea-
ring aid, BAHA) aangemeten krijgen. Hierbij wordt percutaan een titanium
schroef geplaatst, waarop het hoortoestel kan worden bevestigd. Voordat tot
plaatsing van een BAHA wordt besloten, wordt de beengeleider op proef met
een elastische hoofdband of beugel op het mastoid gefixeerd. Bij dubbelzijdige
gehoorgangatresie kan op die manier de gehoorrevalidatie al tijdens de eerste
levensmaanden met succes worden gestart.
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Bij dubbelzijdige aandoeningen wordt van succesvolle revalidatie gesproken als
de patiént op lange termijn met één oor voldoende hoort om aan het sociale
verkeer deel te nemen. Bij enkelzijdig gehoorverlies wordt pas van succes ge-
sproken als de patiént bilateraal hoort. Daarvoor is het nodig dat de gehoor-
drempels van beide oren niet verder dan 15 dB uit elkaar liggen. Dat lijkt mo-
menteel het meest eenvoudig te worden bereikt met behulp van een BAHA.

Eenorigheid kan negatieve sociale gevolgen hebben. Horen met slechts
één oor is erg vermoeiend. Omdat aan één oor dove kinderen moeite hebben
met het verstaan van spraak in een rumoerige omgeving, doen zij gemiddeld
één jaar langer over de basisschool. Het probleem van deze kinderen wordt
doorgaans door de omgeving fors onderschat.

Matig ernstige middenoorafwijkingen

Onder de matig ernstige congenitale afwijkingen vallen de aanlegstoornissen
die zich beperken tot de gehoorbeentjes. De incidentie ervan is onbekend. De
classificatie volgens Cremers (Tabel 10-1) is gebaseerd op chirurgische analyse.
De afwijkingen van klasse I en Il lijken het meest voor te komen. Anders dan bij
de ernstige congenitale afwijkingen zijn de perceptiedrempels bij de matig ern-
stige afwijkingen zelden helemaal normaal.

Oorzaken. Deze middenoorafwijkingen komen meestal voor als geisoleerde
aandoening zonder bekende oorzaak. Aan een kwart van de gevallen ligt een
syndroom ten grondslag, waaronder het treacher-collinssyndroom, de craniosy-
nostosesyndromen, het branchio-oto-renale syndroom, het klippel-feilsyn-
droom en het proximaalsymfalangismesyndroom. Van verschillende syndro-
men is inmiddels het gendefect bekend.

Diagnostiek. Deze begint met uitwendige inspectie en otoscopie. Bepaling van
de lucht- en beengeleidingsdrempels kan een indruk kan geven van de ernst
van de functiebeperking. De mobiliteit van de keten kan verder worden onder-
zocht met behulp van tympanografie en stapediusreflexmeting. Met CT van het
rotsbeen kunnen binnenoormisvormingen worden vastgelegd, zoals een vrijwel
geheel open verbinding tussen inwendige gehoorgang en binnenoor. In deze
gevallen kan chirurgische vervanging van de stijgbeugel resulteren in een “spui-
ter”, waarbij perilymfe uit het binnenoor stroomt. Dat resulteert meestal in een
doof oor. Tenslotte kan verder onderzoek nodig zijn naar syndromen.

75



Werkboek Neonatale gehoorscreening

Tabel 10-1. Matig ernstige congenitale afwijkingen van het oor

KLASSE AFWIJKING SUBCLASSIFICATIE

| Congenitale stapesfixatie —
I Congenitale stapesfixatie met een —
andere afwijking van de
congenitale gehoorbeenketen

I Congenitale afwijkingen van de A Onderbreking
gehoorbeenketen met mobiele gehoorbeenketen
stapesvoetplaat B Epitympanale fixatie

v Congenitale aplasie of ernstige A Aplasie
dysplasie van ovale of ronde B Dysplasie
venster

Therapie. Operatie moet plaatsvinden in een gespecialiseerd centrum. Het doel
ervan is om duurzaam een acceptabel gehoor te bereiken. Men streeft naar een
gemiddelde gehoordrempel van minder dan 20 a 25 dB bij 500, 1000 en 2000 Hz.
Bij patiénten met afwijkingen van klasse I, Il en in mindere mate Il heeft opera-
tie vaak succes. Meestal wordt via de gehoorgang geopereerd, waarbij het trom-
melvlies geopend wordt om de gehoorbeenketen a vue te krijgen. Afhankelijk
van de aard van de afwijkingen kan bijvoorbeeld een fixatie worden opgeheven,
de stijgbeugel worden vervangen of een ketenonderbreking worden overbrugd.
Hiervoor zijn protheses beschikbaar van verschillende materialen en in allerlei
vormen. Als zeldzame complicatie kan binnenoorschade ontstaan, met gehoor-
verlies en evenwichtsklachten als gevolg. Doorgaans worden patiénten pas van-
af de leeftijd van 8 of 10 jaar geopereerd. Voorafgaand daaraan wordt gehoors-
revalidatie nagestreefd met een conventioneel hoortoestel of een BAHA.

Net als bij de ernstige congenitale afwijkingen probeert men bij dubbel-
zijdige misvormingen tenminste voldoende gehoor in één oor te bereiken en bij
enkelzijdig gehoorverlies bilateraal horen.
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Hoofdstuk 11

PERCEPTIESLECHTHORENDHEID

G.A. van Zanten

Inleiding

De oorzaak van perceptieslechthorendheid is gelegen in disfunctie van cochlea
of de bij het horen betrokken gedeelten van het zenuwstelsel: gehoorzenuwen,
hersenstam en grote hersenen. Perceptieslechthorendheid staat tegenover ge-
leidingsslechthorendheid (Hoofdstuk 10). Wordt geleidingsslechthorendheid
veroorzaakt door mechanische hindernissen voor het geluid op de weg naar
het zintuigepitheel, bij perceptieslechthorendheid bevindt het probleem zich in
het zintuigepitheel van het binnenoor (cochleaire slechthorendheid) of verder
naar centraal (retrocochleaire slechthorendheid). Retrocochleaire oorzaken be-
treffen het transductiemechanisme, dat zorgt voor de neurale codering van ge-
luid, en de verwerking van het gecodeerde geluid in het centrale auditieve sys-
teem. Retrocochleaire slechthorendheid als gevolg van aandoeningen van de
gehoorzenuw en de hersenstam wordt behandeld in Hoofdstuk 12. Bij ge-
mengde slechthorendheid is aan het gehoorverlies zowel een conductiecompo-
nent als een cochleaire component te onderscheiden.

Cochleaire slechthorendheid

Cochleaire slechthorendheid veroorzaakt in de eerste plaats verminderde ge-
voeligheid voor geluid. De detectie van geluid levert problemen op, er is dus ge-
hoorverlies. Dit kan zowel worden veroorzaakt door verlies van haarcellen als
door disfunctie van de haarcellen. De etiologie is variabel. De schade aan het
basilaire membraan kan van plaats tot plaats variéren, wat ertoe leidt dat ook
de mate van gehoorverlies per frequentie varieert. Dit is zichtbaar te maken met
toonaudiometrie. Het toondrempelverlies dat daarmee kan worden aange-
toond, is echter niet uniek voor cochleaire slechthorendheid.
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Verminderd dynamisch bereik. Bij cochleair gehoorverlies verandert de bo-
vengrens van wat als acceptabel geluidsniveau wordt beleefd, meestal niet
mee met het verlies aan gevoeligheid. Deze bovengrens, de pijngrens, ligt bij
120 dBHL. Het gevolg van toondrempelverlies is dus dat het dynamische bereik
van het oor vermindert, bij een toondrempelverlies van 30 dB bijvoorbeeld van
tussen 0 en 120 dBHL naar tussen 30 en 120 dBHL. Dit verminderde dynamische
bereik is wél specifiek voor cochleair gehoorverlies.

Abnormale dynamiek. Bij normaal horenden neemt de sensatie “luidheid” van
geluid over het gehele traject van 0 tot 120 dBHL geleidelijk toe met toename
van het geluidsniveau. Bij cochleaire slechthorendheid verloopt de toename
van de luidheid aanvankelijk sneller, omdat de luidheid “0” niet bij 0 dBHL
wordt ervaren, maar pas bij bijvoorbeeld 30 dBHL. Ook deze abnormaal snelle
toename van de luidheid is specifiek voor cochleaire slechthorendheid. In veel
gevallen is het gebied waarin de luidheid abnormaal snel toeneemt, ook wel
recruitment genoemd, beperkt tot de eerste 30 dB boven de drempel. Als het
geluidsniveau boven deze extra 30 dB uitkomt, kan de ervaren luidheid weer
normaal zijn. Een bekende reactie op stemverheffing bij personen met ouder-
domsslechthorendheid, een vorm van cochleaire slechthorendheid, is dan ook:
“je hoeft niet zo te schreeuwen, hoor”. Deze abnormale dynamiek van de luid-
heid bij cochleaire slechthorendheid is niet zichtbaar in het toonaudiogram,
maar wel in ander audiometrische tests.

Vervorming. Verder heeft cochleaire disfunctie nog een aantal gevolgen die
kunnen worden samengevat als “vervorming” van het geluid. Bij de analyse van
geluid in de cochlea wordt informatie gegenereerd die door de hersenen wordt
geinterpreteerd als toonhoogte, luidheid, timbre, etc. De kwaliteit van deze ana-
lyse kan sterk afnemen. Toename van het toondrempelverlies gaat in de regel
samen met afname van de kwaliteit van de analyse, maar soms is deze laatste
veel groter dan kan worden afgeleid uit het toonaudiogram. Vervorming is niet
klinisch audiometrisch te onderzoeken; anders dan vermindering van het dyna-
misch bereik en abnormale dynamiek van de luidheid is het ook geen uniek
kenmerk van cochleaire slechthorendheid.

Retrocochleaire slechthorendheid

Retrocochleaire slechthorendheid is vrij zeldzaam. Er zijn verschillende uitings-
vormen. In het algemeen gaat retrocochleaire slechthorendheid gepaard met
vervorming en verzwakking van geluid door abnormale verwerking in het neu-
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rale deel van het auditieve systeem. Typisch, maar niet uniek, is de extreem
grote gevoeligheid voor storende geluiden, waardoor achtergrondgeluid, echo
en nagalm het verstaan van spraak al snel onmogelijk maken. Patiénten die hier
pas als volwassene mee te maken krijgen, beschrijven het als “iemand horen
spreken als in het geloei van een storm”. Verder kan het spraakgeluid zelf zoda-
nig worden vervormd dat de extractie van informatie onmogelijk wordt; het
spraakgeluid wordt dan zelf stoorgeluid (“de storm”).

Door het minder goede verstaan in een rumoerige omgeving en de ver-
vorming is de ontwikkeling van gesproken taal bij jonge kinderen bedreigd, ook
al is de detectiegrens van geluid soms niet of slechts in geringe mate aange-
daan. Het kind hoort wel geluiden, maar kan geen woorden onderscheiden.
Ondanks een normaal toonaudiogram is het kind functioneel doof, omdat het
geen geluidonderscheidend vermogen heeft.

De neurale blokkade voor geluid kan ook zo groot zijn dat het toonaudio-
gram past bij totale uitval van het gehoor. Bij jonge kinderen met retrocochleaire
verliezen zegt het toonaudiogram weinig over de detectiefunctie, omdat de ge-
bruikte geluiden (zuivere tonen) niet herkend worden, geen betekenis hebben
als geluid en dus ook geen gedragsreactie opwekken. In een stille, gedempte
ruimte kunnen deze kinderen soms beter dan op grond van het toonaudiogram
was verwacht, reageren op dagelijkse geluiden, zoals het fluisteren van de eigen
naam. Een aantal retrocochleaire aandoeningen kenmerkt zich door fluctue-
rend gehoorverlies, waarbij de toondrempel van dag tot dag 30 tot 40 dB kan
variéren.

Geassocieerde neurologische problemen. Vaak heeft de neurale aandoening
die verantwoordelijk is voor de retrocochleaire gehoorverliezen, niet alleen ge-
volgen voor het auditieve systeem. Bij degeneratieve aandoeningen heeft de
neurologische schade op andere gebieden grotere negatieve gevolgen voor het
functioneren van de patiént dan de slechthorendheid. De gehoorproblemen
worden dan soms niet eens opgemerkt. In sommige gevallen van neurale scha-
de, zoals na ernstige hyperbilirubinemie, kan de auditieve disfunctie wel het
meest opvallende restsymptoom zijn.

Diagnostiek. Met uitzondering van AN, die met ABR en OAE-meting kan worden
geobjectiveerd, is er geen test waarmee bij jonge kinderen retrocochleaire pa-
thologie kan worden gediagnosticeerd. De audiologische diagnose ervan berust
op (langdurige) observatie van de ontwikkeling van het horen en van taal- en
spraakvermogen. De diagnostiek wordt nog verder bemoeilijkt als er niet alleen
retrocochleaire pathologie aanwezig is, maar tevens cochleaire pathologie.
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Behandeling

Het onderscheid tussen cochleaire en retrocochleaire slechthorendheid is van
belang voor begeleiding en behandeling. De gevolgen van cochleaire aandoe-
ningen zijn (deels) te voorkomen met technische hoorrevalidatie door toepas-
sing van hoortoestellen en eventueel van een cochleair implantaat (CI). Bij re-
trocochleaire slechthorendheid is van technische hoorrevalidatie meestal
minder succes te verwachten.
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AUDITIEVE NEUROPATHIE

J.S.M. Kuijper en H.L.M. van Straaten

Inleiding

Gehoorverliezen worden doorgaans ingedeeld in twee categorieén: geleidings-
verliezen (Hoofdstuk 10) en perceptieve gehoorverliezen, meestal van co-
chleaire oorsprong, soms retrocochleair (Hoofdstuk 11). In het verleden kon co-
chleair verlies niet altijd worden onderscheiden van retrocochleair verlies, maar
door de ontwikkelingen op het gebied van audiologisch onderzoek is dat steeds
beter mogelijk. Dit heeft in 1996 geleid tot de introductie van de term “auditieve
neuropathie” voor aandoeningen waarbij een afwijkende respons van de ge-
hoorzenuw bestaat zonder functieverlies van de buitenste haarcellen. Ook an-
dere laesies in het aanvoerende auditieve traject vallen onder AN.

Patiénten met AN onderscheiden zich wat betreft de manifestatie van het
gehoorverlies van die met “klassieke” geleidingsverliezen en cochleaire verlie-
zen. Men spreekt van AN bij sterk afwijkende gehoorfunctie op het niveau van
de gehoorzenuw, zich uitend in een ernstig afwijkende ABR, in combinatie met
aanwijzingen voor goede functie van de buitenste haarcellen in de cochlea. Dit
laatste kan blijken uit een normaal toonaudiogram, goede OAE’s en cochleaire
microfonie (CM). Bij een deel van de patiénten met AN verdwijnen de OAE’s
echter in de loop van de tijd. Dit bemoelilijkt de diagnostiek, vooral op zeer jonge
leeftijd, als toonaudiometrie nog niet betrouwbaar is. AN is dan niet goed te on-
derscheiden van de klassieke perceptieve (cochleaire) doofheid. Ook bij ge-
mengd gehoorverlies, waarbij de geleidingscomponent leidt tot afwijkende
OAE’s, is het vaststellen van AN moeilijk.

De incidentie van AN varieert volgens de literatuur van 0,5 a 1,5% van de
klinische populatie met gehoorproblemen tot 12 a 14% van de zeer ernstig
slechthorende tot dove patiénten. Vermoedelijk is dit een onderschatting. De
standaardtests geven onvoldoende informatie over de mogelijke aanwezigheid
van AN.
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Etiologie

Onder de klinische definitie van AN — een vlakke of ernstig afwijkende ABR in
combinatie met goede OAE’s of CM - vallen aandoeningen met verschillende
pathofysiologische achtergronden. AN kan veroorzaakt worden door verschil-
lende typen neuropathie, die gepaard gaan met schade aan de axonen of aan
de myelineschede van de gehoorzenuwvezels. Er kan echter ook een laesie be-
staan in het aanvoerende traject. Terwijl de buitenste haarcellen, die een op
spiercellen gelijkende functie hebben, vooral efferente innervatie hebben, zijn
de binnenste haarcellen vooral verantwoordelijk voor het doorvoeren van de
prikkel naar de gehoorzenuw en dus afferent geinnerveerd. Zowel de binnenste
haarcellen als de synapsen tussen binnenste haarcel en afferente zenuwvezel
kunnen zijn aangedaan, de laatste zowel pre- als postsynaptisch. Strikt geno-
men mag men alleen van AN spreken als de gehoorzenuw zelf is aangedaan.
Omdat het in de praktijk niet goed mogelijk is om de verschillende vormen van
elkaar te onderscheiden, is recent voorgesteld om de naam te veranderen in
“auditieveneuropathiespectrum”.

Wanneer de stoornis zich in het aanvoerende traject bevindt, kan de ge-
hoorproblematiek verklaard worden uit vermindering van het aantal neuronen
dat een bijdrage levert aan de prikkelaanvoer. Dit kan leiden tot secundaire
schade aan de gehoorzenuw. Feitelijke neuropathie kan leiden tot vertraagde
prikkelgeleiding, dissynchronisatie of problemen met de verwerking van snel
repeterende prikkels. Er vindt dan als het ware “neurale vervorming” van het
signaal plaats.

Klinische verschijnselen

De symptomen van AN zijn heterogeen; ze variéren van relatief lichte gehoor-
stoornis, tot uiting komend in afgenomen verstaan van spraak in rumoerige situ-
aties, tot functionele doofheid. Vaak worden licht tot ernstig verhoogde detectie-
drempels voor geluid gevonden. De grens tussen wel en niet waarnemen is
echter niet “scherp”: de gehoordrempels kunnen tot op zekere hoogte variéren
en lijken bovendien afhankelijk van het soort stimulus. Dit bemoeilijkt het objec-
tiveren van de gehoorstoornis; het kan lijken of de patiénten aggraveren. AN uit
zich echter vooral in problemen met het onderscheiden van geluiden: discrimi-
natieverlies. Een geluid wordt dan wel waargenomen, maar niet herkend. Het
verstaan van spraak is vaak slechter dan men zou verwachten op grond van de
toonaudiografie. Dit “wel horen, maar niet verstaan” maakt mensen met AN erg
onzeker.
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Er lijkt een vorm van adaptatie te kunnen optreden; bij langdurig aanbieden van
een geluid sterft de prikkel uit, een fenomeen dat ook bekend is van patiénten
met een acousticusneurinoom. Al met al kan de ernst van de gehoorstoornis
niet worden voorspeld uitgaande van de objectieve meetgegevens. Het is nog
onduidelijk of de ernst wel kan worden afgeleid uit de onderliggende oorzaak,
of dat de symptomen bij een en dezelfde aandoening in ernst kunnen variéren.

Geassocieerde aandoeningen. AN kan geisoleerd voorkomen, zonder overige
aanwijsbare medische problematiek. In 80% van de gevallen van AN bij volwas-
senen is die onderdeel van gegeneraliseerde neuropathie. De polyneuropathie
van infectieziekten en auto-immuunziekten, zoals het guillain-barrésyndroom,
toont eveneens kenmerken van AN. Ook multipele sclerose en diabetes mellitus
kunnen schade aan de gehoorzenuw veroorzaken. Verder zijn er met AN geas-
socieerde genetische en syndromale aandoeningen, zoals hereditaire sensori-
sche en motorische neuropathy, friedreichataxie, het charcot-marie-toothsyn-
droom en het ehlers-danlossyndroom.

Centrale myelinisatiestoornissen, zoals de ziekte van Pelizaeus-Merzba-
cher, geven bij de ABR een typische respons, waarbij na de eerste potentiaaltop
de curve verder vlak blijft. Bij pasgeborenen zijn zuurstofgebrek en ernstige hy-
perbilirubinemie de belangrijkste oorzaken van tijdelijke of blijvende AN, maar
systematisch etiologisch onderzoek is in deze groep nog niet verricht.

AN bij zuigelingen

Sinds in 1998 de NICU-gehoorscreening door middel van AABR is ingevoerd,
worden ook zeer jonge kinderen met AN opgespoord. Het zijn kinderen bij wie
op grond van de vlakke of ernstig afwijkende ABR kon worden gedacht aan
doofheid, terwijl de ouders het kind wel zagen reageren op geluid. Voordat dui-
delijk was dat deze discrepantie paste bij AN, gaf dat begrijpelijkerwijs veel ver-
warring bij ouders en hulpverleners.

Uit de tussen 2000 en 2006 in Zwolle verrichte AABR-screening bleek dat
bij kinderen die op de NICU verpleegd waren geweest, AN vaker voorkwam dan
cochleair gehoorverlies. Bij de 30 kinderen bij wie inmiddels de diagnose AN is
gesteld, varieert de mate van gehoorverlies van licht tot ernstig; deze blijkt niet
te voorspellen uit de diagnostische bevindingen. Op jonge leeftijd blijken bij hen
sterke wisselingen op te treden in de waarneming. De auditieve ontwikkeling is
vertraagd en het “leren horen” wordt ernstig bemoeilijkt door de wisselingen in
de waarneming, de verhoogde detectiedrempels en de slechte discriminatie.
Ook de spraak-taalontwikkeling kan hier ernstig nadeel van ondervinden. De
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gehoorproblematiek kan worden gecompliceerd door een verstoorde ontwik-
keling op andere gebieden, zoals motoriek, taalverwerving, psychomotorische
ontwikkeling en gedrag. Het is nog niet duidelijk wat de hoge incidentie van AN
bij deze kinderen verklaart. De meesten waren immatuur, prematuur of dysma-
tuur geboren zonder verdere problematiek of hadden cytomegalie of ernstige
bronchopulmonale dysplasie doorgemaakt. Aterme kinderen met AN hadden
steeds aantoonbare neurologische problematiek, zoals kernicterus, myelinisa-
tiestoornis en dandy-walkercyste.

In welke mate AN voorkomt bij de gezonde kinderen die in de JGZ wor-
den gezien, is niet bekend. Doordat bij hen vrijwel altijd wordt gescreend door
middel van OAE-meting, kan niet worden verwacht dat hierin op korte termijn
meer inzicht wordt verkregen.

Behandeling

Bij jonge kinderen met AN valt een proefperiode met hoortoestellen te overwe-
gen. Het doel ervan is versterking van de spraak, zodat deze hoorbaar wordt.
Hoorbaar is echter niet gelijk aan verstaanbaar; een hoortoestel lost het pro-
bleem van de slechte discriminatie niet op. Men wacht met het aanmeten van
hoortoestellen tot er duidelijke reacties van het kind zijn op geluid, zodat een
schatting kan worden gemaakt van de mate waarin de hoortoestellen moeten
versterken. Men moet zich daarbij realiseren dat de mate waarin het kind op
geluid reageert, van situatie tot situatie kan verschillen. De mate van gehoorver-
lies is vaak niet te objectiveren.

Het effect van de hoortoestellen kan tegenvallen. Slechts ongeveer de
helft van de patiénten lijkt erbij gebaat te zijn. Omdat het hoorprobleem zich
vooral voordoet in rumoerige situaties, is bij jonge kinderen FM-apparatuur te
overwegen ter verbetering van de signaal-ruisverhouding. Wanneer hoortoestel-
len te weinig verbetering geven, kan een CI worden overwogen. Dit is soms
succesvol, mogelijk door de synchronisatie van de signalen in de gehoorzenuw-
vezels. Bij AN als gevolg van geisoleerd verlies van de neuronale functie van het
auditieve systeem kunnen de kinderen zich wel goed communicatie eigen ma-
ken via de visuele route (gebarentaal).

Gezien de complexe gehoorproblematiek is intensieve opvoedkundige
en communicatiebegeleiding nodig. De kinderen moeten worden aangemeld
bij de gezinsbegeleidingsdiensten. Oudere kinderen bezoeken het slechthoren-
den- of dovenonderwijs of gaan vanwege meeromvattende problematiek naar
een revalidatiecentrum of de mytylschool. Kinderen met AN gedijen slecht in
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grotere groepen en hebben gerichte aandacht nodig, waardoor zij soms, wel-
licht ten onrechte, zmlk-onderwijs volgen.
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Hoofdstuk 13

ETIOLOGISCHE DIAGNOSTIEK

R.J.C. Admiraal, A.M. Oudesluys-Murphy
en H.L.M. van Straaten

Inleiding

Nadat op het AC bij een kind gehoorverlies is vastgesteld, worden de ouders
begeleid bij het eventuele aanpassen van gehoorapparaten en wordt zo nodig
begeleiding ingeschakeld door een van de zeven gezinsbegeleidingsdiensten in
Nederland. Ook de mogelijkheid van onderzoek naar de onderliggende oorzaak
van het gehoorverlies wordt met de ouders besproken. Kennis over de oorzaak
geeft inzicht in behandelmogelijkheden, operabiliteit (gehoorbeenketenafwij-
kingen), herhalingskans (congenitale infecties, erfelijke aandoeningen) en te
verwachten beloop van het gehoorverlies. Genetisch onderzoek kan inzicht ge-
ven in erfelijkheid en maakt onderzoek naar dragerschap bij familieleden mo-
gelijk. Dit kan ook van belang zijn voor op latere leeftijd optredende vormen van
erfelijke slechthorendheid, zoals DFNA9 en DFNA20-26 (zie Hoofdstuk 14). Ver-
der kan uit genetisch onderzoek blijken dat er sprake is van syndromaal gehoor-
verlies, zodat gericht kan worden gezocht naar andere geassocieerde aandoe-
ningen. Kennis van de progressiviteit van het gehoorverlies kan de keuze tussen
uitwendige en inwendige (CI) gehoorapparatuur bepalen. Bij sommige syndro-
men met gehoorbeenketenafwijkingen kan genetisch onderzoek therapeutisch
leidend zijn bij de keus voor een operatieve ingreep of het aanmeten van ge-
hoorapparatuur.

Door de audiologische centra werden de kinderen in het verleden meest-
al alleen doorverwezen naar de KNO-arts. Voor onderzoek naar de etiologie van
het aangeboren gehoorverlies en geassocieerde afwijkingen moet het kind ech-
ter ook worden verwezen naar kinderarts en klinisch geneticus. Uitgebreid on-
derzoek naar de oorzaak van het gehoorverlies vergt een goede samenwerking
van meerdere disciplines, die zo ervaring kunnen opbouwen. Gezien de om-
vang van de populatie van slechthorende kinderen ligt het voor de hand om de
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etiologische diagnostiek bij slechthorende kinderen in Nederland tot enkele
centra te beperken.

Diagnostisch protocol

Vooral de Amerikaanse literatuur besteedt aandacht aan de protocollaire diag-
nostiek van vroegkinderlijke slechthorendheid. Het onderzoek omvat uitge-
breide anamnese, lichamelijk onderzoek, audiologisch onderzoek (eventueel
ook van familieleden), rontgenonderzoek van de cochlea, bloedonderzoek en
oogheelkundig onderzoek, op indicatie uit te breiden. Verder worden KNO-arts,
kinderarts, oogarts, klinisch geneticus en eventueel kinderneuroloog bij de diag-
nostiek betrokken.

Anamnese. Wat betreft de zwangerschap wordt gevraagd naar intra-uteriene in-
fecties (toxoplasmose, cytomegalie, rubella, herpes simplex, hiv-infectie, syfi-
lis), hormonale aandoeningen (diabetes, hypothyreoidie), gebruik van ototoxi-
sche medicatie en blootstelling aan toxische agentia en bestraling. Verder
worden de peri- en postnatale risicofactoren in kaart gebracht. De belangrijkste
perinatale risicofactoren zijn ernstige prematuriteit en dysmaturiteit, hypoxie,
hyperbilirubinemie, ECMO en ototoxische medicatie. Postnatale factoren zijn
stofwisselingsziekten, trauma capitis, meningitis, chronische oorinfecties en
ototoxische medicatie. Verder besteedt de anamnese aandacht aan ziekenhuis-
opnamen, operaties, ontwikkeling en de familieanamnese wat betreft gehoor-
verlies en consanguiniteit.

Lichamelijk onderzoek. Naast het algemene lichamelijk onderzoek richt de in-
spectie zich vooral op de opsporing van syndromale kenmerken, in het bijzon-
der craniofaciale afwijkingen en afwijkingen aan huid, ogen, hart, longen, na-
gels en dergelijke. Verder is uitgebreid KNO-onderzoek essentieel.

Bloedonderzoek. Gezien de hoge prevalentie van gehoorverlies door CMV-in-
fecties en bij niet-gevaccineerde personen ook van rubella, is onderzoek naar
congenitale infecties (TORCHeS) van groot belang (zie Hoofdstuk 15). Als regel
worden routinebloedonderzoek (volledig bloedbeeld, elektrolyten, lever- en
nierfuncties, glucose) en routine-urineonderzoek verricht. Ook de uitslag van
het hielprikonderzoek moet bij de diagnostiek worden betrokken. Op indicatie
kan onderzoek worden ingezet van lysosymale enzymen, chromosomen en
DNA (connexine 26 en 30).
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Functieonderzoek. Ter uitsluiting van het syndroom van Jervell-Lange-Nielsen,
dat gepaard gaat met een lange QT-tijd, wordt electrocardiografie verricht.
Evenwichtsonderzoek helpt bij oudere kinderen bij de differentiatie tussen syn-
dromen met en zonder vestibulaire stoornis.

Beeldvormend onderzoek. Op indicatie kan CT of MRI worden verricht.

Audiologisch onderzoek. Kennis van type gehoorverlies (conductief, percep-
tief of gemengd) en ernst en progressiviteit ervan kan de lijst van mogelijke oor-
zaken korter maken. Dit geldt eventueel ook voor audiologisch onderzoek van
familieleden.

Internationale ervaring

In de Amerikaanse literatuur worden vraagtekens geplaatst bij de uitgebreid-
heid van deze diagnostiek. Uit retrospectieve gegevens blijkt dat de waarde van
alleen bloed- en urineonderzoek gering is. Er worden slechts weinig afwijkingen
gevonden, die bovendien zelden leiden tot een diagnose. Ook routinematige
ECG levert vanwege de lage prevalentie van het jervell-lange-nielsensyndroom
weinig op; dit onderzoek kan beter worden beperkt tot kinderen met zeer ern-
stige slechthorendheid, syncopes in de anamnese, positieve familieanamnese
en het ontbreken van een andere (syndromale) oorzaak. Uitgebreide en ge-
richte anamnese en goed lichamelijk onderzoek leiden daarentegen wel regel-
matig tot een (mogelijke) diagnose.

Bij beeldvormend onderzoek (CT, MRI) worden wel frequent (7 tot 35%)
afwijkingen gevonden, vooral bij ernstig gehoorverlies; hieruit vloeit regelmatig
een diagnose voort. Uit de literatuur kan niet worden opgemaakt welk van de
twee de voorkeur verdient: CT of MRI. Enerzijds zijn sommige botafwijkingen
van binnenoor en gehoorbeenketen beter in beeld te brengen met CT, ander-
zijds scoort MRI beter bij retrocochleaire en cerebrale afwijkingen. Aangezien
perceptief gehoorverlies in verreweg de meeste gevallen cochleair bepaald is
en CT bij jonge kinderen gemakkelijker is uit te voeren, geeft men in de praktijk
de voorkeur aan CT. De beoordeling van CT en MRI vereist specifieke kennis en
veel ervaring.

Aangezien slechthorendheid op jonge leeftijd meestal autosomaal reces-
sief bepaald is, wordt wel geadviseerd om bij kinderen zonder syndromale ken-
merken DNA-onderzoek te verrichten naar mutaties in GJB2- en GJB6-gen (con-
nexine 26 en 30), passend bij DFNBI1.
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Protocollaire evaluatie. In Groot-Brittannié is in 2002 een richtlijn opgesteld
voor etiologische diagnostiek van permanent gehoorverlies op jonge leeftijd. Bij
ieder kind met gehoorverlies moeten in elk geval CT, MR, ecg, serologisch on-
derzoek naar rubella en cytomegalie, bepaling van connexine 26 en 30 en oog-
heelkundig onderzoek worden verricht, op indicatie aan te vullen met hemato-
logisch onderzoek, bepaling van elektrolyten, leverenzymen, nierfunctie en
schildklierfunctie, urineonderzoek en chromosomaal onderzoek. Het duurt nog
enige tijd voordat de resultaten van deze protocollaire aanpak beschikbaar zijn.

Situatie in Nederland. In ons land is de ervaring met etiologische diagnostiek
bij slechthorende kinderen nog beperkt, mede doordat vaststelling van gehoor-
verlies nog lang niet altijd leidt tot verwijzing. Enkele academische centra heb-
ben inmiddels ervaring op dit gebied. De KNO-afdeling van het UMC St Radboud
in Nijmegen kent de langste traditie. Op een specifiek otogenetisch spreekuur
heeft inmiddels bij honderden patiénten onderzoek en genetisch advies plaats-
gevonden. Bij ongeveer 75% van de patiénten kon de oorzaak van de slechtho-
rendheid worden vastgesteld, in 45% bevestigd op DNA-niveau. Door onderzoek
bij Nederlandse families zijn meerdere nieuwe genen en nieuwe mutaties op-
gespoord die betrokken zijn bij erfelijke slechthorendheid en gehoorverlies.

Tabel 13-1. Mutaties waarvoor routine-DNA-diagnostiek beschikbaar
is

LOCUS OF SYNDROOM GEN
DFNA2 KCNQ4
DFNA6/14 WFS1
DFNA9 COCH
DFNB1 GBJ2
DFN1 TIMMB8A
DFN3 POU3F4
Syndroom van Usher type 1 MYO7A
Syndroom van Usher type 2 USH2A
Syndroom van Pendred SLC26A4
Branchio-otorenaal syndroom EYA1/SIX1
CHARGE- syndroom CDH7
Syndroom van Waardenburg type 1 PAX3
Syndroom van Waardenburg type 2 MITF
Syndroom van Treacher-Collins TCOF1
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Daarnaast heeft het familieonderzoek de identificatie van talloze leeftijdsgerela-
teerde typische audiogrammen (ARTA) mogelijk gemaakt (zie Hoofdstuk 14).
Sinds 2000 heeft de afdeling een eigen otogenetisch DNA-researchlaboratorium.
Bij meervoudig aangedane families wordt momenteel gezocht naar single nu-
cleotide polymorphisms (SNP), zodat in de toekomst met microarray-technie-
ken vroegdiagnostiek op basis van mutatieanalyse mogelijk wordt. Tabel 13-1
geeft een overzicht van de afwijkingen en syndromen waarbij momenteel met
routine-DNA-diagnostiek mutatieanalyse mogelijk is.
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Hoofdstuk 14

OTOGENETICA

R.J.C. Admiraal, HPM. Kunst en
C.W.R.J. Cremers

Introductie

Etiologisch onderzoek naar vroegkinderlijk permanent gehoorverlies vereist een
goede kennis van de oorzaken van slechthorendheid en doofheid op deze leef-
tijd. In de tweede helft van de twintigste eeuw bleek uit inventarisaties op do-
ven- en slechthorendenscholen dat de slechthorendheid bij een derde van de
kinderen een erfelijke en bij een derde een verworven oorzaak had; bij de ove-
rigen kon geen oorzaak worden vastgesteld. Nieuwe ontwikkelingen hebben
echter voor een verschuiving in etiologie van vroegkinderlijke doofheid gezorgd.
Het Rijksvaccinatieprogramma en het immunoprofylaxeprogramnma bij resus-D-
negatieve vrouwen hebben bijvoorbeeld de incidentie van het congenitale ru-
bellasyndroom en van kernicterus sterk verminderd. In de Verenigde Staten is
congenitale cytomegalie nu de belangrijkste infectieuze oorzaak van aangebo-
ren mentale retardatie en doofheid. Het aantal kinderen met postnataal verwor-
ven doofheid is sterk gereduceerd door de vaccinatie tegen Haernophilus influ-
enzae type b. Een verdere reductie van door meningitis veroorzaakte doofheid
valt te verwachten met de introductie van de pneumokokkenvaccinatie.

Anderzijds leiden de verbeterde diagnostische technieken ertoe dat
steeds meer syndromale en niet-syndromale vormen van doofheid kunnen wor-
den geclassificeerd. Meerdere chromosoomafwijkingen en gendefecten zijn zo
in verband gebracht met gehoorstoornissen. CT en MRI hebben bijgedragen aan
de identificatie van met structurele binnenoorafwijkingen geassocieerde syn-
dromen.

Tegenwoordig schat men dat 50 a 55% van de oorzaken van vroegkinder-
lijke doofheid genetisch bepaald is, ongeveer 70% niet-syndromaal en 30% syn-
dromaal. De niet-syndromale oorzaken zijn meestal autosomaal recessief en in
mindere mate autosomaal dominant; een klein deel is geslachtsgebonden of
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erft mitochondrieel over. Verworven pre-, peri- en postnatale oorzaken verkla-
ren ongeveer 25% van de doofheid. Nog steeds wordt bij een aanzienlijk deel
van de slechthorende kinderen geen oorzaak vastgesteld (Figuur 14-1).

| Congenitaal gehoorverlies |

l | |

Verworven Genetisch Onbekend
25% 50% 25%
Syndromaal Niet-syndromaal
30% 70%
Autosomaal Autosomaal X-gebonden Mitochondriaal
recessief dominant 2-4% <1%
75-85% 15-24%

Figuur 14-1. Etiologie van congenitaal gehoorverlies.

Niet-syndromale doofheid

Mutatieanalyse en genkoppelingsonderzoek hebben bij niet-syndromale doof-
heid geleid tot de vaststelling van 54 loci (DFNA1-54) voor autosomaal domi-
nante doofheid, met inmiddels 20 bekende genen, 67 loci (DFNB1-67) met 20
genen voor autosomaal recessieve doofheid en 6 X-gebonden loci (DFN1-6)
met 2 genen (zie ook Hoofdstuk 13). Door middel van onderzoek naar genot-
ype-fenotypecorrelatie zijn ARTA opgesteld van meerdere DFNA's en DFNB’s.
Deze kenmerken zich bijvoorbeeld door hogetonenverlies, komvormig verlies
of juist lagetonenverlies, door progressief of stationair gehoorverlies, door de
leeftijd van aanvang en door de ernst van het gehoorverlies. Hierdoor kan op
basis van de vorm van het audiogram gericht DNA-onderzoek worden ingezet.
Autosomaal recessief gehoorverlies op basis van mutaties in de GJB2- en
GJB6-genen (connexine 26 en 30), passend bij DFNBI, is met 20 a 40% de meest
frequent voorkomende erfelike vorm van vroegkinderlijke niet-syndromale
slechthorendheid. Uit genotype-fenotypeonderzoek blijken deze meestal een
matige tot ernstige vorm van stabiel perceptief gehoorverlies te veroorzaken.
Hoewel bij de helft van de patiénten kleine vormafwijkingen van het slakkenhuis
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worden aangetroffen, zijn deze zelden van klinisch belang, zodat CT van de ossa
petrosa niet is geindiceerd.

Syndromale slechthorendheid

De meest voorkomende syndromale vormen van gehoorverlies zijn samengevat
in Tabel 14-1. Bij sommige syndromen komen de geassocieerde aandoeningen
pas in het tweede of derde decennium tot uiting, wat de diagnostiek op jonge
leeftijd bemoeilijkt. Van de meest frequent voorkomende syndromen is de ge-
nlokalisatie bekend, zodat DNA-diagnostiek mogelijk is. Aangezien echter niet
alle mutaties en niet alle gendefecten bekend zijn, geeft DNA-onderzoek niet
altijd uitsluitsel over de diagnose. Er zijn inmiddels al meer dan 400 syndromen
beschreven die gepaard kunnen gaan met doofheid. Daarnaast zijn er talrijke
metabole, lysosymale en peroxisomale aandoeningen en syndromen beschre-
ven die frequent met gehoorverlies samengaan.
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Hoofdstuk 15

VERWORVEN GEHOORVERLIES

M.M.L. van Diepen, A.M.H. Korver
M.H. Ens-Dokkum en
A.M. Oudesluys-Murphy

Inleiding

Een kwart van de gevallen van congenitaal gehoorvetlies is verworven (Figuur
13-1). Dit kan zijn gebeurd tijdens de zwangerschap of in de neonatale periode.
Het gehoorverlies kan al aanwezig zijn in de neonatale periode, maar het kan
zich ook later nog geleidelijk manifesteren. In dit hoofdstuk worden de meest
voorkomende oorzaken van verworven gehoorverlies in de neonatale periode
besproken: intra-uteriene infecties, meningitis, hyperbilirubinemie, perinatale
hypoxie en ototoxische geneesmiddelen.

Ernstig zieke pasgeborenen zijn vaak blootgesteld aan meerdere van
deze risicofactoren, waardoor het moeilijk kan zijn om vast te stellen welke er-
van het gehoorverlies heeft veroorzaakt.

Intra-uteriene infecties

Cytomegalie. Van de niet-genetische oorzaken van neonatale slechthorendheid
komen intra-uteriene infecties met cytomegalovirus (CMV) het frequentst voor.
Bij gezonde volwassen vrouwen verlopen CMV-infecties vaak subklinisch. Over-
dracht vroeg in de zwangerschap heeft de ernstigste gevolgen voor het kind,
waaronder extreme vroeggeboorte. Een groot deel van de geinfecteerde pasge-
borenen is bij de geboorte echter asymptomatisch. Uit een recent Belgisch on-
derzoek bleken 74 van 14.021 pasgeborenen (0,53%) bij de geboorte met CMV
geinfecteerd te zijn. Van hen hadden slechts 4 kinderen (5%) symptomen, ter-
wijl bij 13 kinderen gehoorverlies werd gevonden (22%), onder wie een van de
drie geteste symptomatische kinderen (het vierde kind overleed).
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In geval van symptomatische neonatale cytomegalie zou verslechtering van het
gehoor kunnen worden tegengegaan door intraveneuze behandeling met ganci-
clovir. In sommige NICU’s wordt bij symptomatische kinderen gestart met val-
ganciclovir oraal. Beide middelen kunnen beenmergdepressie veroorzaken;
naast de kwantitatieve uitscheiding van CMV in de urine moet dan ook het gra-
nulocytengetal nauwgezet worden vervolgd.

Achteraf is congenitale CMV-infectie als oorzaak van slechthorendheid
nog vast te stellen door onderzoek met de polymerasekettingreactie (PCR) van
bloed afkomstig van de hielprikscreening.

Rubella. Als gevolg van het Rijksvaccinatieprogramma is vooral de incidentie
van het congenitale rubellasyndroom afgenomen. In de jaren 2004 en 2005 heeft
zich onder niet-gevaccineerde personen een rubella-epidemie voorgedaan. Dit
heeft geleid tot de geboorte van een aantal kinderen met rubellasyndroom. Bij
kinderen van niet-gevaccineerde moeders blijft alertheid dan ook geboden.

Toxoplasmose. Ook intra-uteriene infecties met Toxoplasma gondii kunnen
slechthorendheid veroorzaken. Dankzij goede voorlichting aan zwangeren over
de risico’s van het eten van rauw vlees en van intensief contact met huisdieren
is dat zeldzaam geworden. Ook gehoorverlies als gevolg van congenitale her-
pesinfectie of syfilis is zeldzaam.

Andere oorzaken

Meningitis. Ook neonatale meningitis kent gehoorverlies als complicatie. Na
bacteriéle of virale meningitis is dan ook gehoorevaluatie nodig, ook op langere
termijn. Bacteri€le meningitis kan al binnen enkele weken leiden tot ossificatie
van de cochlea. Dit bemoeilijkt de plaatsing van een CI.

Hyperbilirubinemie. Ernstige hyperbilirubinemie kan beschadiging van de ba-
sale kernen in de hersenen veroorzaken, met slechthorendheid als gevolg. Deze
kan niet worden opgespoord door middel van OAE. Na wisseltransfusie vanwe-
ge hyperbilirubinemie moet dan ook niet met OAE, maar met AABR worden
gescreend (zie Hoofdstuk 6).

Perinatale hypoxie. Ernstige hypoxie kan schade veroorzaken aan het centrale
zenuwstelsel, inclusief de cochlea. Ook bij ECMO kan progressieve slechtho-
rendheid ontstaan. De duur van de ECMO speelt daarbij een belangrijke rol. Het
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mechanisme dat aan deze progressieve slechthorendheid ten grondslag ligt, is
onbekend.

Ototoxische geneesmiddelen. Aminoglycosiden, lisdiuretica en chemothera-
peutica zijn ototoxisch en kunnen resulteren in verworven gehoorverlies. Het
risico van gehoorschade hangt samen met dosering en bloedspiegels. In toxi-
sche concentraties veroorzaken aminoglycosiden progressieve destructie van
de auditieve en vestibulaire haarcellen. Bij toegenomen toxiciteit voor amino-
glycosiden kan een genetische factor betrokken zijn. Bij een bepaalde mutatie
van het mitochondriaal DNA (m.1555A>G) ontstaat toegenomen affiniteit van
aminoglycosiden voor ribosomaal RNA, leidend tot verstoring van de mitochon-
driale eiwitsynthese en gehoorverlies die zich al bij subtherapeutische bloed-
spiegels kunnen voordoen.
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Hoofdstuk 16

INITIELE BEHANDELMOGELIJKHEDEN

W.M. van Huffelen en
S.A. van Vliet-Voordouw

Inleiding

Als bij een jong kind slechthorendheid is vastgesteld, moet om verschillende
redenen snel worden begonnen met geluidversterking. De vorming van de cere-
brale neurale verbindingen die spraak verstaan mogelijk maken, wordt gestimu-
leerd door de signalen afkomstig uit de cochlea. De vorming van deze verbin-
dingen vindt in de eerste levensjaren het meest effectief plaats. Vroege
revalidatie, liefst startend in het eerste levenshalfjaar, heeft een gunstig effect
op de expressieve taalontwikkeling en de algemene ontwikkeling. Bovendien
heeft geluidwaarneming een gunstig effect op de kwaliteit van leven. De ver-
bondenheid van het kind met zijn ouders en de omgeving ontstaat in de periode
na de geboorte door interacties waarbij geluiden een belangrijke rol spelen.
Vroege revalidatie bestaat niet alleen uit het aanpassen van hoortoestel-
len. Op de dag dat hun kind slechthorend blijkt te zijn, verandert het leven van
de ouders dramatisch. Ongeloof, angst, ontkenning, wanhoop: heftige emoties
kunnen de oorspronkelijke hoop, verwachtingen en geluksgevoelens betref-
fende hun kind enige tijd overschaduwen. Pas in de loop van maanden tot jaren
worden de details van het gehoorverlies, de effectiviteit van de interventie en de
kwaliteit van de communicatieve ontwikkeling duidelijk. Ouders en kind moe-
ten wennen aan het gebruik van hoorapparaten. De ouders hebben vaak grote
behoefte aan ondersteuning, begeleiding en informatie. De audioloog zorgt,
eventueel samen met een maatschappelijk werker van het AC, voor de eerste
opvang en brengt de ouders in contact met een gezinsbegeleidingsdienst. Deze
zorgt voor begeleiding en ondersteuning van ouders en kind. De gezinsbegelei-
der kan het proces van aanpassing van en gewenning aan een hoortoestel on-
dersteunen en het tempo daarvan aanpassen aan de draagkracht van de
ouders. Mede aan de hand van de thuisobservaties kan de audioloog de hoor-
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toestelinstellingen optimaliseren. Verder kan de gezinsbegeleider zo nodig star-
ten met het aanbieden van gebarentaal. Zo werken audioloog en gezinsbegelei-
dingsdienst samen bij de initi€le revalidatie.

Hoortoestellen

Vroege gehoorstimulering kan het beste aan beide oren gebeuren. Op verschil-
lende locaties van het afferente neurale traject vindt vergelijking en combinatie
van de signalen van de beide cochlea’s plaats. Men neemt aan dat hiermee de
lokalisatie van geluid en de onderdrukking van stoorgeluid worden vergemak-
kelijkt. Aanleren en uitvoeren van deze functies kan alleen als de hersenen van
beide cochlea’s signalen ontvangen. Met vroeg aangevangen binaurale stimula-
tie wordt het vermogen om interaurale verschillen, wat betreft intensiteit, fase
en tijd, te herkennen, zo goed mogelijk ontwikkeld.

Typen hoortoestellen. Hoortoestellen kunnen achter het oor of in het oor wor-
den geplaatst. Bij zuigelingen wordt meestal gekozen voor achter-het-oorhoor-
toestellen (AHO). Dit zijn de bekende “banaantjes”, die over de oorschelp ge-
hangen worden. In-het-oorhoortoestellen (IHO) bevinden zich (grotendeels) in
de gehoorgang. Ze zijn noodgedwongen kleiner; de knopjes zijn ook kleiner of
ontbreken zelfs. De nadelen van IHO zijn dat de gehoorgangen van zuigelingen
meestal te weinig ruimte bieden voor een gehoorapparaatje, dat ze eerder
rondzingproblemen geven en dat minder goed te zien is of ze aan staan en hoe
het volume is geregeld.

Een alternatief vormen de kasttoestellen, waarbij het oortelefoontje via
een snoertje verbonden is met een Kkastje ter grootte van een mobieltje. Deze
belasten het kleine oor minder en geven veel minder fluitproblemen. Nadeel is
dat de stimulering niet binauraal is.

Sinds de introductie van digitale toestellen zijn hoorapparaten steeds
meer geluidverwerkende computers in miniformaat geworden, met uitgebreide
instelmogelijkheden. Het aanbod is zeer groot; vrijwel wekelijks worden nieu-
we toestellen of nieuwe mogelijkheden van bestaande toestellen geintrodu-
ceerd. De keuze van merk, type en instelling van een hoortoestel is dus geen
sinecure.

Aanpassing. Voor de hoortoestelaanpassing wordt het kind verwezen naar de
audicien. Deze begint met het maken van een afdruk van het buitenste deel van
de gehoorgang, waarvan een kunststof oorstukje wordt gemaakt. Het oorstukje
wordt via een slangetje verbonden met het AHO. Het geluid wordt in het hoor-
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toestel door een microfoontje opgevangen en na versterking via het oorstukje
overgebracht in de gehoorgang. Als het hoortoestel fluit of piept, sluit het oor-
stukje de gehoorgang niet geheel af. Dit kan het gevolg zijn van de aangebrachte
ontluchting (voor het comfort, zodat het oortje niet dicht zit), van slechte pas-
vorm en van ophoping van cerumen. Het versterkte geluid ontsnapt dan uit de
gehoorgang, wordt opgevangen door de microfoon van het hoortoestel en op-
nieuw versterkt (“rondzingen”). De houding is vaak van invloed op het rondzin-
gen; als het kind ligt of op schoot zit, piept het hoortoestel wel, als het zijn hoofd
vrij in de ruimte heeft, niet. Zeker in de eerste periode, waarin het oor snel
groeit, moeten de oorstukjes steeds na enkele maanden worden vervangen. De
kosten worden vergoed door de ziektekostenverzekering.

Afstelling van het hoortoestel

Het is niet duidelijk hoe hoortoestellen bij zeer jonge kinderen moeten worden
ingesteld. De mate van gehoorverlies is vaak nog niet precies bekend. Bij zuige-
lingen van enkele maanden oud is de drempel meestal vastgesteld door onder-
zoek van de ABR. Hierbij worden alleen de gehoordrempels vastgesteld voor de
hogere frequenties (globaal 2 tot 4 kHz); de onzekerheidsmarge is 10 a 20 dB.
Het patroon van het gehoorverlies met het beloop over de verschillende fre-
quenties is dus onbekend. Er is een nieuwe ABR-techniek in ontwikkeling die
frequentiespecifieke drempels vast kan leggen, de auditory steady state res-
ponse (ASSR). Deze is nog niet beschikbaar voor algemene klinische toepas-
sing. Er is in feite dus slechts bij benadering een drempel bekend.

In de praktijk worden reactiedrempels voor verschillende frequenties be-
paald door observatie van de reactie van een jong kind als geluid van bekende
sterkte wordt aangeboden. Deze waarneming is echter pas betrouwbaar vanaf
de leeftijd van 9 maanden, de “ewingleeftijd”. Bij jongere kinderen worden de
hoortoestellen daarom in eerste instantie niet te luid ingesteld, waarbij ook de
maximaal door te geven luidheid begrensd wordt. Door het kind vaak en zorg-
vuldig te observeren en de hoortoestellen regelmatig bij te stellen, probeert men
de optimale instelling te vinden. Daarbij worden zowel de observaties betrok-
ken van gezinsbegeleider en ouders, aangaande de reacties op geluiden thuis,
als meer gestructureerde tests op het AC. Bij deze tests vergelijkt men de reac-
ties op allerlei geluiden met en zonder hoortoestellen.

Praktische problemen zijn de sterke lengtegroei van de gehoorgang in het
eerste jaar, van 14 tot 20 mm, en de grote verschillen in gehoorgangvolume tus-
sen zuigelingen onderling. Door een hoortoestel versterkt geluid klinkt luider in
een kleinere gehoorgang; voor spraakfrequenties kan het verschil tussen het oor
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van een pasgeborene en het oor van een volwassene 15 dB zijn. De actuele ge-
luidssterkte in het oor van een zuigeling kan dan ook behoorlijk afwijken van de
verwachting op grond van de technische specificaties. Een ander probleem is
de aanwezigheid van wisselende geleidingsverliezen in vochthoudende mid-
denoren, met als gevolg sterk wisselende reacties op geluid.

Soloapparatuur

Een hoortoestel versterkt niet alleen gewenste geluiden, maar ook storende ge-
luiden, zoals lawaaiige broertjes en zusjes, radio en tv, verkeerslawaai, en het
aanslaan van de koelkast. Ter verbetering van het verstaan van spraak in een
omgeving met veel ruis kan soloapparatuur worden ingezet. Deze bestaat uit
microfoon en miniatuurzender bij de spreker en een kleine ontvanger bij de
zuigeling. De stem van de spreker wordt dicht bij de mond opgevangen en di-
rect doorgegeven aan het hoortoestel van het kind. De spreker wordt zo als het
ware boven de ruis uitgetild. Een nadeel is dat er maar één spreker actief kan
zijn. Bovendien is de apparatuur kostbaar.

Cochleair implantaat

Wanneer een kind met zeer ernstig gehoorverlies na een proefperiode met
hoortoestellen geen of onvoldoende reactie op geluid vertoont, kan een CI wor-
den overwogen. Het geluid wordt daarbij omgezet in elektrische signalen. Via
een elektrodereeks in het slakkenhuis wordt de gehoorzenuw direct geprikkeld,
zodat een geluidssensatie wordt opgewekt. Een doof kind wordt hiermee niet
goed horend, maar de slechthorendheid kan zodanig worden ingeperkt dat het
kind in de horende wereld kan functioneren. In de praktijk bestaat er grote va-
riatie in de effectiviteit van CI, onder andere samenhangend met de mogelijk-
heden en eigenschappen van het kind en van de implantatieleeftijd.

Ook voor het CI geldt dat hoe eerder het geplaatst wordt, hoe beter het is
voor de neurale ontwikkeling. Het kan echter enige tijd duren voordat duidelijk
is wat met hoortoestellen kan worden bereikt. Bovendien kan rijpingsachter-
stand ertoe leiden dat het enige tijd duurt voordat duidelijk is wat het uiteinde-
lijke gehoorverlies is. De minimumleeftijd voor CI daalt al geruime tijd. Plaatsing
bij 12 maanden is niet ongebruikelijk, maar ook plaatsing bij 6 maanden is niet
onmogelijk. Er zijn geen audiologische criteria voor plaatsing bij zeer jonge kin-
deren. Vaak wordt een gehoordrempel zonder hoortoestel van 80 a 90 dB ge-
hanteerd. Aan de implantatie gaat een uitgebreide selectieprocedure vooraf
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door een aan een universitair medisch centrum verbonden Cl-team. Naast me-
disch, audiologisch en psychosociaal onderzoek wordt ook MRI verricht om te
beoordelen of de cochleae geschikt zijn voor een CI.

Gezinsbegeleiding

Sinds 1990 bieden de gezinsbegeleidingsdiensten in nauwe samenwerking met
de AC’s zorg aan gezinnen met ernstig slechthorende of dove kinderen, kinde-
ren met AN, kinderen met een CI en slechthorende kinderen met meervoudige
problematiek tot de leeftijd van 5 jaar. Deze zorg vindt zowel thuis plaats als op
het Centrum voor Gezinsbegeleiding. De gezinsbegeleider maakt deel uit van
een multidisciplinair begeleidingsteam, waarin logopedie, (ortho)pedagogiek,
maatschappelijk werk en audiologie samenwerken. Omdat het langdurige zorg
betreft, wordt deze begeleiding vergoed uit de AWBZ.

De gezinsbegeleiding start kort na de vaststelling van het gehoorverlies en
het in gang zetten van hoortoestelaanpassing. Centraal staan verwerking van het
slechte nieuws, informatieverschaffing over slechthorendheid en doofheid en
over de gevolgen voor de algemene ontwikkeling en de spraak-taalontwikke-
ling, intensivering van de non-verbale communicatie, begeleiding bij de com-
municatie- en spraak-taalontwikkeling van het kind en pedagogische begelei-
ding van ouders en omgeving bij de omgang met het kind.

Begeleiding van ouders. De ouders worden meestal onverwachts geconfron-
teerd met het feit dat hun kind slechthorend is. Ze kunnen daar zeer wisselend
op reageren. Sommige ouders hebben veel behoefte aan adviezen, informatie
of contact met lotgenoten; andere ouders vinden het erg moeilijk om interventie
te accepteren. Feitelijk is er sprake van rouwverwerking in een belangrijke fase
van de ouder-kindbinding. De gezinsbegeleiding probeert in deze fase de om-
standigheden voor een goede ouder-kindinteractie te optimaliseren; deze vormt
in de eerste levensmaanden immers een belangrijke basis voor sociaal-emotio-
nele ontwikkeling en de ontwikkeling van de communicatie. De gezinsbegelei-
der of logopedist besteedt dan ook veel aandacht aan het bekrachtigen van de
natuurlijke communicatie en responsieve interactie tussen ouders en kind. De
ouders leren dat zij niet de beperking van hun kind centraal moeten stellen,
maar juist moeten uitgaan van wat hun kind wél kan.

Ook de hoortoestelaanpassing en de gewenning aan de hoortoestellen
vraagt veel inspanning van de ouders. Ze moeten geduld hebben en niet met-
een resultaat verwachten, hun kind gericht observeren en mogelijke auditieve
reacties leren herkennen en beantwoorden.
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Begeleiding bij de taal- en spraakontwikkeling. Ernstig slechthorende kinde-
ren leren niet vanzelfsprekend communiceren. De ouders hebben een belang-
rijke rol bij het stimuleren van de taal- en spraakontwikkeling. Na de hoortoe-
stelaanpassing duurt het geruime tijd voordat een jong kind zijn auditieve
mogelijkheden kan etaleren. In deze periode moeten de ouders zich bewust
zijn van de manieren waarop zij de mogelijkheden van het kind optimaal kun-
nen ontwikkelen. Samen met de ouders werkt de gezinsbegeleider aan de be-
langrijke vaardigheden in de communicatie: maken van oogcontact, imiteren,
onderlinge afwisseling, gebruik van mimiek, lichaamstaal en visueel communi-
ceren. Video-interactiebegeleiding is hierbij een goed instrument. Bij ernstig
slechthorende en dove kinderen behoort daar ook het aanbieden van gebaren-
taal bij.

Organisatie van de gezinsbegeleidingsdienst. De gezinsbegeleiding werkt
thuis, richt zich op het kind en het gezin en biedt “zorg op maat”. De activiteiten
bestaan uit frequente huisbezoeken door gezinsbegeleider of logopedist en de
begeleiding van ouder-kindgroepen, peutercommunicatiegroepen en themabij-
eenkomsten voor ouders. Ook video-interactiebegeleiding en gebarencursus-
sen horen tot het takenpakket van de gezinsbegeleiding. In de themabijeen-
komsten komen allerlei onderwerpen betreffende de opvoeding van
slechthorende kinderen aan de orde en kunnen de ouders met elkaar in contact
komen en ervaringen uitwisselen. Dit “lotgenotencontact” bevordert de accep-
tatie van het kind door de ouders en dus ook de psychomotorische en sociaal-
emotionele ontwikkeling van het kind.
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ONTWIKKELING VAN KINDEREN MET
EEN GEHOORSTOORNIS

M.H. Ens-Dokkum

Inleiding

Permanente gehoorstoornis heeft ingrijpende gevolgen voor de ontwikkeling
van het kind. De mate van verstoring van de ontwikkeling hangt nauw samen
met de leeftijd waarop de stoornis ontstaat en met ernst en duur van het ge-
hoorverlies. Vooral wanneer de gehoorstoornis prelinguaal is ontstaan, dus voor
de voltooiing van de taalontwikkeling, is er kans op blijvende schade op meer-
dere ontwikkelingsgebieden (Figuur 17-1). Bijkomende beperkingen kunnen
het risico hierop verder vergroten.

Met de invoering van de neonatale gehoorscreening en de daarmee sa-
menhangende mogelijkheden voor vroege interventie zijn de vooruitzichten
voor de ontwikkeling van kinderen met geisoleerde prelinguale gehoorstoornis
enorm verbeterd. De bijkomende stoornissen beinvloeden de vooruitzichten

Gehoorstoornis

|

| Spraak | | Leren i =I|TaaI i i Relatie met ouders
| Lezen | | Theory of mind |'—' Sociaal-emotionele

ontwikkeling

| Relaties [ Gedrag [+ Gezinsfactoren |

Figuur 17-1. Samenhang tussen prelinguale gehoorstoornis en ontwikkeling.
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echter nog te veel. Zorgverleners moeten zich daarom realiseren dat vroege
diagnostiek, begeleiding en behandeling van de bijkomende beperkingen even-
eens van groot belang is. Onderzoek naar de oorzaak van de gehoorstoornis kan
daarbij behulpzaam zijn.

Ontwikkelingsaspecten

Relatie met de ouders. Al bij een intra-uteriene leeftijd van 16 weken, 8 weken
voor de structurele voltooiing van het oor, zijn er bij echografie bewegingsreac-
ties waarneembaar op lage geluiden van 250 a 500 Hz. Ook stemmen worden in
utero waargenomen, die van de moeder, waarvan het geluid zich intern voort-
plant, het krachtigst en meest frequent. Pasgeborenen verkiezen daardoor de
stem van hun moeder boven die van anderen; de hartactie wordt er rustiger
door en de zuigkracht neemt toe. Ze verkiezen ook hun moedertaal boven een
vreemde taal. Ook na de geboorte speelt het horen van stemmen een belang-
rijke rol bij het contact. Een pasgeborene begrijpt vermoedelijk nog weinig van
gesproken taal, maar neemt via de verschillen in toonhoogte en de modulatie
van de stem wel emoties waar. Kinderen met een ernstig gehoorverlies missen
belangrijke informatie over de gemoedstoestand van de ouders en reageren
daardoor vaak niet zoals verwacht. De relatie tussen ouders en kind kan hier-
door al in een vroeg stadium verstoord raken.

Spraak. Bij een gehoorverlies boven 60 dB komt de spraak zonder hoorappara-
ten niet op gang. Wanneer het kind normaal begaafd is en de gehoordrempel
niet hoger ligt dan 80 dB, ontwikkelt de spraak zich met hoorapparaten door-
gaans wel, zij het meestal langzamer en met meer problemen dan bij horende
kinderen.

Taal. Gebrek aan stimulering door taal in de daarvoor meest gevoelige periode,
tot ongeveer het derde levensjaar, leidt tot ernstig achterblijven van de taalbe-
heersing. Taalbeheersing speelt bij veel andere ontwikkelingsaspecten een cru-
ciale rol. De taalontwikkeling is afhankelijk van de mate waarin de taal in een
toegankelijke vorm wordt aangeboden. Gesproken taal is voor ernstig slechtho-
rende kinderen zelfs met conventionele, versterkende hoorapparaten niet toe-
gankelijk. Zij zullen de taal moeten kunnen zien of, als er bovendien een ern-
stige visuele beperking bestaat, voelen. Hoewel een Cl, zeker op zeer jonge
leeftijd, de vooruitzichten ten aanzien van geluidswaarneming bij ernstig slecht-
horende en dove kinderen sterk kan verbeteren, lopen zij toch vrijwel altijd een
achterstand in taalontwikkeling op. Zelfs kinderen met een mild of matig bilate-
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raal gehoorverlies (tot 60 dB, het niveau van horen dat ernstig slechthorende
kinderen met een CI kunnen bereiken) hebben vaak een taalachterstand. Deze
wordt bij lichte slechthorendheid en gebruik van hoorapparaten echter door-
gaans vOOr het zesde jaar ingelopen. Bij een groter gehoorverlies gebeurt dat
vaak niet. Wanneer kinderen die prelinguaal ernstig slechthorend zijn zonder
bijkomende beperkingen, niet op zeer jonge leeftijd een CI hebben gekregen,
stagneert het niveau van het begrijpend lezen meestal op het niveau van een
achtjarige horende.

Intelligentie. Over het intellectuele functioneren van kinderen met aangeboren
en prelinguaal verkregen gehoorstoornissen is veel geschreven. “Doof” werd in
het verleden regelmatig gelijk gesteld aan “dom”. Het woord “doofstom” heeft
voor slechthorenden dan ook een zeer nare bijsmaak. Gelukkig is deze aandui-
ding vrijwel geheel uit het taalgebruik verdwenen. Het non-verbale intellectuele
functioneren van kinderen zonder bijkomende beperkingen op andere gebie-
den bevindt zich binnen de norm.

Leren. Bij het leren van kinderen spelen spraak verstaan, taalbegrip en leesvaar-
digheid een belangrijke rol. De meeste kennis, ook die van vakken als rekenen,
waarbij in feite alleen de non-verbale aanleg een rol speelt, wordt overgedragen
via gesproken of geschreven taal. De schoolprestaties in het reguliere onderwijs
van kinderen met een ernstige prelinguale gehoorstoornis blijven daardoor bij-
na altijd flink achter. Zelfs met (ondersteuning door) speciaal onderwijs is het
niveau doorgaans aanzienlijk lager dan dat van horende kinderen van dezelfde
leeftijd. In mindere mate geldt dit ook voor veel kinderen met een lichte of ma-
tige bilaterale gehoorstoornis.

Horende kinderen vergaren veel kennis buiten het klaslokaal, door ge-
sprekken met volwassenen en andere kinderen, door gesprekken tussen ande-
ren, ook als die niet voor hen bedoeld zijn, en door tv- en radio-uitzendingen.
Voor kinderen met een ernstig gehoorverlies, ook al hebben ze hoorapparaten,
is alleen die informatie toegankelijk die hen direct, expliciet en in een voor hen
“verstaanbare” (vaak visuele) vorm wordt aangeboden. Veel informatie die ho-
rende kinderen ongemerkt in het dagelijkse leven oppikken, ontgaat hen. Zij
missen ook de vele impliciete herhalingen van kennisfeitjes in de dagelijkse ge-
sprekken, die horende kinderen helpen bij het laten beklijven van kennis. Daar-
naast hebben zij door hun lage leesniveau doorgaans meer moeite met het op-
doen van kennis uit boeken.

Theory of mind. Een horend kind dat geen autistische stoornis heeft, begrijpt
rond de leeftijd van 3 a 3% jaar dat de waarneming van een object afhankelijk
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is van het gezichtspunt van waaruit het wordt waargenomen. Als het een schild-
pad natekent die het van voren ziet, begrijpt het dat een kind dat achter de
schildpad zit, een andere tekening maakt omdat dat een ander deel van de
schildpad ziet. Geleidelijk breidt het begrip van dergelijke “mentale representa-
ties” zich uit van het perceptuele naar het conceptuele domein. Kinderen met
een ernstige gehoorstoornis die horende ouders hebben (ongeveer 95% van alle
slechthorende kinderen), presteren bij tests die deze theory of mind onderzoe-
ken, doorgaans aanzienlijk slechter dan horende kinderen. Vocabulaire en zins-
begrip zijn belangrijke voorspellers van de testresultaten. Dit betekent dat
vroege communicatie via een toegankelijke, op het gehoorgestoorde kind afge-
stemde manier ook van belang is voor de sociaal-emotionele ontwikkeling en
voor het zich kunnen verplaatsen in het denken van anderen.

Gedrag en sociaal-emotionele ontwikkeling. Gedragsproblemen en emotio-
nele problemen komen twee- tot driemaal vaker voor bij kinderen en jongeren
met een ernstige gehoorstoornis zonder bijkomende beperkingen dan bij ho-
rende kinderen. Dit betreft zowel internaliserende (waar zijzelf last van hebben)
als externaliserende problemen (waar anderen last van hebben). Ook bij jonge-
ren met lichtere gehoorstoornissen komen psychische problemen vaak voor.
Hiervoor zijn meerdere oorzaken denkbaar, zowel van intrapersoonlijke als van
interpersoonlijke aard. De moeder van een gehoorgestoord kind kan zich meer
controlerend opstellen, waardoor het geremd kan worden; communicatiepro-
blemen met horenden kunnen ertoe leiden dat het kind zich geisoleerd en mis-
lukt gaat voelen. Bovendien hebben kinderen van horende ouders een extra
probleem met de identiteitsontwikkeling.

Waarschijnlijk verhogen bijkomende beperkingen en externe factoren
het risico van sociaal-emotionele problemen nog. Bij ruim 40% van de kinderen
constateren de ouders gedragsproblemen of emotionele problemen, 22 keer zo
veel als bij horende kinderen. Vooral slechte ouder-kindinteractie en relatief
lage intelligentie spelen daarbij een rol. Door de doorgaans beperkte omvang
en uiteenlopende selecties van de onderzoekspopulaties kan tot nu toe niet on-
omstotelijk een verband met bepaalde risicofactoren worden vastgesteld.

Invloed van bijkomende beperkingen

Bijkomende afwijkingen doen zich voor bij kinderen met een syndroom waatr-
van de gehoorstoornis deel uitmaakt. Ook andere oorzaken van slechthorend-
heid, zoals intra-uteriene en perinatale problematiek, ernstige vroeggeboorte en
meningitis kunnen negatieve gevolgen hebben op andere ontwikkelingsgebie-
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den. Dit kunnen gemakkelijk zichtbare, tijdelijke of blijvende stoornissen in de
grove motoriek zijn, maar ook visuele stoornissen en afwijkingen die alleen met
gericht onderzoek zijn op te sporen, zoals stoornissen in fijne motoriek, concen-
tratie, aandachtsspanne, planning, geheugenfuncties, leergebieden van uiteen-
lopende aard, verstandelijk functioneren, gedragsmatig en emotioneel functio-
neren, persoonlijkheid en sociaal en contactueel functioneren. Terwijl de grove
motoriek nogal eens verbetert bij het toenemen van de leeftijd, nemen andere
stoornissen in de loop van de tijd juist vaak toe.

Van de relatief frequent voorkomende GJB2-mutaties, leidend tot con-
nexinedeficiéntie, werd aanvankelijk aangenomen dat deze uitsluitend tot con-
genitale slechthorendheid leidden. Inmiddels is duidelijk dat ze in 40% van de
gevallen samengaan met stoornissen op andere gebieden, die de ontwikkeling
negatief kunnen beinvloeden. Kennis van de oorzaak van de slechthorendheid
kan leiden tot gericht onderzoek naar geassocieerde afwijkingen. Veel bijko-
mende beperkingen versterken de negatieve effecten van de slechthorendheid
op de ontwikkeling en het functioneren van het kind. Door in een vroeg stadium
onderzoek naar de oorzaak van de slechthorendheid in te zetten en gericht te
zoeken naar bijkomende beperkingen, kan de kinderarts niet alleen zorgen voor
inzicht in het risico voor de ouders van een volgend kind met dezelfde aandoe-
ning, maar ook voor tijdige aanvang van de juiste interventies om de schade aan
de ontwikkeling zo veel mogelijk te beperken.
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Hoofdstuk 18

KWALITEITSBEWAKING

PH. Verkerk en C.PB. van der Ploeg

Inleiding

Het doel van de neonatale gehoorscreening is het opsporen van alle kinderen
met een permanent gehoorverlies van minimaal 40 dB aan (een of) beide oren
binnen de eerste 3 levensmaanden, en aanvang van de behandeling vo6r de
leeftijd van 6 maanden bij de kinderen met een bilateraal verlies (zie Hoofdstuk
3). Daarbij is het van belang dat de kinderen zonder permanent gehoorverlies
(de “gezonde” kinderen) zo min mogelijk worden belast. Een belangrijke bron
van onnodige belasting zijn de fout-positieve uitslagen. Deze leiden tot onnodige
ongerustheid bij de ouders en onnodige aanvullende diagnostiek bij het kind.
Hoe beter de doelstellingen gerealiseerd worden, hoe groter de gunstige effec-
ten zijn van screening en hoe kleiner de ongunstige.

Ter bewaking van de neonatale gehoorscreening voert TNO Kwaliteit van
Leven in samenwerking met NSDSK en Isala klinieken tot nu toe de landelijke
evaluaties uit. Daartoe zijn kwaliteitscriteria geformuleerd aangaande deel-
name, verwijspercentages (“refer”) en de snelheid waarmee kinderen het
screeningsproces doorlopen. In dit hoofdstuk wordt een overzicht gegeven van
de huidige kwaliteitseisen; verder worden de resultaten gepresenteerd van de
189.794 kinderen die gedurende de implementatieperiode van 2002 tot 2006 in
het JGZ-protocol zijn geincludeerd en van de 4339 kinderen die in 2006 tot de
NICU-doelgroep behoorden.

Kwaliteitscriteria

Registratie. JGZ-screening en NICU-screening hebben voorlopig ieder een ei-
gen registratiesysteem. Het is de bedoeling om de systemen in de nabije toe-
komst op elkaar af te stemmen. Het registratiesysteem van de JGZ-screening
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van is beschreven in Hoofdstuk 6. Sinds 1998 bestaat ook voor de NICU-scree-
ning een centrale database, die moet leiden tot een door TNO beheerd, volledig
via internet toegankelijk registratiesysteem.

Populatie. Alle Nederlandse pasgeborenen komen in aanmerking voor neona-
tale gehoorscreening. De NICU-kinderen nemen een bijzondere plaats in; zij
moeten volgens een ander protocol worden gescreend. Van deze groep moeten
tenminste alle kinderen worden gescreend die voldoen aan de hoogrisicocrite-
ria van het Joint Committee on Infant Hearing (zie Hoofdstuk 7). In sommige
NICU’s is het percentage risicokinderen zo hoog dat ervoor is gekozen om alle
kinderen te screenen. Van de JGZ-populatie wordt ruim twee derde van de kin-
deren thuis gescreend, in combinatie met de hielprikscreening, de overigen op
het consultatiebureau.

Kwaliteitseisen. De kwaliteitseisen moeten realistisch zijn voor de screenende
organisaties en het AC. Ze zijn geformuleerd in overleg met de begeleidings-
commissies van de JGZ- en de NICU-screening. Niet alle kwaliteitseisen zijn
identiek. In principe zijn ze onafhankelijk van de wijze van uitvoering. Als niet
aan de eisen blijkt te worden voldaan, moet de oorzaak worden opgespoord.
Dit kan leiden tot aanpassing van de wijze van uitvoering. Begin 2009 worden
de JGZ-kwaliteitseisen opnieuw vastgesteld. De actuele situatie is te vinden op
www.rivim.nl/pns/gehoorscreening.

Resultaten

Deelname en leeftijd. Vergeleken met andere landen is de deelnamegraad in
Nederland aan alle screeningsronden en aan de diagnostiek in het AC erg hoog,
zowel voor het NICU- als voor het JGZ-programma. Er is echter nog verbetering
mogelijk; niet alle kwaliteitseisen worden gehaald (Tabel 18-1 en 18-2). De
laagste deelnamepercentages worden gevonden bij de verwijzing voor diagnos-
tisch onderzoek. Bij zowel de NICU-screening (eis: meer dan 95%) als de JGZ-
screening (eis: meer dan 98%) volgt “slechts” 93% van de ouders het advies op
van nader diagnostisch onderzoek. Bij NICU-patiénten kan het belang van an-
dere, vaak vitale, problemen voorgaan. Ook het percentage kinderen dat diag-
nostisch onderzoek voor de leeftijd van 3 maanden ondergaat, is nog te laag. Bij
de NICU-screening is dit 87% (eis: meer dan 90%), bij de JGZ-screening 77%
(eis: meer dan 95%).

Bij de JGZ-populatie scoort de groep kinderen die thuis wordt gescreend
beter dan de consultatiebureaugroep (Tabel 18-2). De deelname aan alle stappen
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Tabel 18-1. Resultaten NICU-gehoorscreening in 2006

ONDERDEEL EIS REALISATIE
Deelname
Gecombineerde eerste test (zie Hoofdstuk 7) >98% 98%
Tweede test >95% 92%
Audiologisch Centrum >95% 93%
Leeftijd (voor de zwangerschapsduur gecorrigeerd)
1e test voor 30 dagen >90% 96%
2e test voor 5 weken >90% 61%
1e AC-onderzoek véér 3 maanden >90% 83%
Tabel 18-2. Resultaten JGZ-gehoorscreening 2002-2006
ONDERDEEL EIS REALISATIE

THUIS OPCB TOTAAL
Deelname
1e test (OAE) 95% 99% 97% 99%
2e test (OAE) 97% 99% 98% 99%
3e test (AABR) 98% 99% 99% 99%
Audiologisch centrum 98% 95% 91% 93%
Leeftijd
1e test voor 28 dagen 95% 99% 89% 96%
3e test voor 6 weken 95% 94% 67% 81%
1e AC-onderzoek véér 3 maanden 95% 83% 67% 77%

van screening en diagnostiek komt uit op 93% voor de thuisscreeninggroep, 85%

voor de consultatiebureaugroep en 90% voor de totale groep.

Verwijspercentages. Voor ieder screeningsprogramma geldt, dat de positief
voorspellende waarde (PPV) voldoende hoog moet zijn. Een lage PPV betekent
dat maar een klein deel van de voor nader diagnostisch onderzoek verwezen
kinderen de gezochte aandoening heeft. Daardoor worden veel ouders node-
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loos ongerust gemaakt en daalt de alertheid van de zorgverleners. Beide scree-
ningsprogramma’s komen echter ruim boven de ten doel gestelde PPV van 10%
uit. Zelfs als de doelgroep wordt beperkt tot de kinderen met bilateraal verlies, is
de PPV hoog: 24% voor de JGZ-groep en 71% voor de NICU-groep (Tabel 18-3).
Als men in de doelgroep ook de kinderen met unilateraal verlies opneemt, is de
PPV zelfs respectievelijk 41% en 92%.

Om deze doelen te halen, moeten de screeningstests niet teveel verwij-
zingen (“refer”) opleveren. Omdat bij de NICU-screening het aantal fout-posi-
tieve uitslagen zo laag is, zijn er (nog) geen kwaliteitseisen geformuleerd aan-
gaande het percentage verwijzingen bij de eerste en tweede test. Bij de JGZ-
screening blijven de verwijspercentages na de eerste twee tests onder de eisen;
alleen bij de derde test is het verwijspercentage van 13% iets hoger dan de eis
(Tabel 18-3). Dit is vermoedelijk het gevolg van het feit dat bij de eerste twee
tests veel kinderen met een normaal gehoor een voldoende resultaat halen, zo-
dat relatief veel kinderen met een gehoorverlies overblijven.

Tabel 18-3. Verwijspercentages en positief voorspellende waarde
(PPV) van de neonatale gehoorscreening

CRITERIUM EIS REALISATIE
NICU

Verwijspercentage bij gecombineerde 1e test - 7%
Verwijspercentage bij de 2e test - 27%
PPV voor bilateraal verlies 71%
PPV voor unilateraal en bilateraal verlies - 92%
JGZ

Verwijspercentage bij 1e test <7% 6%
Verwijspercentage bij 2e test <40% 36%
Verwijspercentage bij 3e test <10% 13%
PPV voor bilateraal verlies - 24%
PPV voor unilateraal en bilateraal verlies - 41%

Opgespoorde en gemiste patiénten. Met de NICU-screening zijn in het jaar
2006 60 kinderen opgespoord met een bilateraal gehoorverlies (1,5% van de on-
derzochte groep) en 18 met een unilateraal gehoorverlies (0,4%). Voor de pe-
riode van 1998 tot en met 2006 zijn de getallen respectievelijk 433 (1,7%) en 121
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(0,6%), voor de JGZ-screening 128 (0,067%) en 89 (0,05%). De prevalentie van
bilateraal perceptief gehoorverlies is ongeveer 25 keer zo hoog in de NICU-po-
pulatie dan in de JGZ-populatie, zodat in Nederland ruim een derde van de via
screening opgespoorde kinderen met bilateraal gehoorverlies afkomstig is uit
de NICU-populatie.

Uiteraard worden met deze screening kinderen met later ontstaand ge-
hoorverlies gemist. De kinderen met gehoorverlies kunnen alleen worden opge-
spoord wanneer ze alle screeningstests hebben doorlopen en in het AC zijn ge-
zien. Bij de NICU-screening neemt 98% van de kinderen deel aan de eerste en
92% aan de tweede test; van de resulterende 90% gaat 93% naar het AC. Aanne-
mend dat de deelname niet wordt beinvloed door de aan- of afwezigheid van
gehoorverlies, doorloopt slechts 84% van alle NICU-kinderen met bilateraal ge-
hoorverlies het gehele programma. Naar schatting wordt dus ongeveer 16% van
de betreffende kinderen gemist. Bij de JGZ-screening betreft dat ongeveer 12%.
Deze percentages worden beinvloed door twee factoren: enerzijds wordt een
kleine groep kinderen niet volgens protocol verwezen, anderzijds is de sensitivi-
teit van de screeningstests en mogelijk ook het diagnostisch onderzoek lager
dan 100%.

Op basis van de screeningsresultaten tot dusver kan de prevalentie van
aangeboren bilateraal gehoorverlies in Nederland worden gesteld op 0,1%. Dit
komt redelijk overeen met de in Groot-Brittannié gevonden prevalentie van 1,1
per 1000 pasgeborenen.

Conclusie

Hoewel zowel deelnamepercentage als doorloopsnelheid van de JGZ- en NICU-
screening naar internationale maatstaven hoog is, wordt nog niet aan alle ambi-
tieuze kwaliteitseisen voldaan. De PPV van beide screeningsprogramma’s is
hoog, zodat dus relatief weinig kinderen ten onrechte naar een AC worden ver-
wezen. Deze screening vangt echter niet alle patiénten met perceptief gehoor-
verlies; in elk geval worden de kinderen met delayed onset-vormen van gehoor-
verlies gemist. Alertheid op gehoorverlies bij niet-opgespoorde kinderen blijft
daarom geboden.
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