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Nach der vorangegangenen Ubersicht tiber die mole-
kularen und zellulégren Grundlagen der cochledren Ver-
starkung geht es in diesem Beitrag um die Ursachen und
die audiologischen Befundkonstellationen der durch Ver-
starkerdefekte bedingten Schwerhérigkeit.

Epidemiologisch steht die sensorineurale Schwerho-
rigkeit an erster Stelle der Horstérungen. In den USA
weisen nach Erhebungen des NIDCD ~70% der 28 Mio
Horgestorten eine sensorineurale Schwerhdrigkeit auf.
Hauptursachen sind léarmbedingte Innenohrschéden, al-
tersbegleitende Innenohrdegeneration, ungeklarte Mecha-
nismen wie beim Horsturz, ototoxische Medikamente,
Infektionen und genetische Defekte. Das multifaktorielle
Krankheitsbild der altersbegleitenden Horstérung bedingt
angesichts der demographischen Entwicklung einen zi-
nehmenden Anteil der sensorineuralen Schwerhdrig keit.

Pathophysiologisch kann die sensorineurale Schwer-
horigkeit in Horstérungen infolge globaler Innenohrde-
fekte (z.B. Degeneration, Verlust des endocochleéren
Potentials, Defekt der mechanoelektrischen Transdukti-
on), Verstarkerdefekte und Defekte der Schallkodierung
bzw. Reizleitung unterteilt werden (siehe Abbildung).
Eine sensorineurale Schwerhorigkeit kann durch das
gleichzeitige Vorliegen mehrerer dieser Mechanismen
bedingt sein.

Die sensorische Schwerhdrigkeit wurde und wird viel-
fach mit einem Defekt des cochledren Verstarkers (recru-
itment-positive Schwerhérigkeit) gleichgesetzt. In der Tat
steht oft die Schadigung und der nachfolgende Verlust an
besonders vulnerablen &uf3eren Haarzellen im Vorder-
grund. Mit der Messung der otoakustischen Emissionen
steht ein spezifischer und objektiver Test der Verstarker-
funktion der auReren Haarzellen zur Verfligung. Tatséch-
lich findet sich sowohl bei Schadigung bzw. Funktions-
storung der auBeren Haarzellen im Tierexperiment als
auch bei humanen Schwerhorigkeitsformen eine Redukt i-
on bzw. ein Verlust der otoakustischen Emissionen. So
zeigten Liberman et al. (2002) bei einer Mausmutante, der
das Motorprotein Prestin und somit die Elektromotilitét
der duReren Haarzellen fehlt, den Verlust der Distorsi-
onsprodukt-otoakustischen Emissionen und eine mittel
gradige Schwerhorigkeit. Vererbte molekulare Defekte
des Motorproteins Prestin sind als Ursache fir eine hu-
mane sensorische Schwerhorigkeit bekannt (Liu et al.,
2003), jedoch selten. Aktuelle Ergebnisse sehen auch fir
Séugetiere eine aktive Bewegung des Haarbiindels als
wichtigen alternativen oder zusétzlichen Mechanismus
des cochledren Verstarkers (Kennedy et a., 2005). Der
maximale Horverlust, der durch ein vollstandiges Fehlen
der cochledren Verstarkung bedingt wird, betrégt etwa 50
dB. Dies zeigten Ryan and Dallos (1975) in einem klassi-
schen Experiment am larmgeschadigten Innenohr des
Meerschweinchens. Im betroffenen Frequenzbereich
bestand eine Schwerhdrigkeit von ~ 50 dB, die mit dem
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selektiven Verlust der au3eren Haarzellen korrelierte. In
der Prestinmutante wurde dieser Befund dann fir eine
rein funktionelle Stérung untermauert.

Dies hei 3t aber auch, dass spéatestens bei hochgradigen
sensorischen Schwerhdrigkeiten von weiteren cochledren
Schédigungsmechanismen auszugehen ist. Die verlassli-
che Quantifizierung des durch den Verstarkerdefekt be-
dingten Anteils der Schwerhorigkeit und die audiologi-
sche Differenzierung weiterer Schadigungsmechanismen
der sensorineuralen Schwerhorigkeit bleiben auch in
Zukunft wichtige Forschungsthemen. Derzeit wird ein
Verstérkerdefekt als wahrscheinlich angenommen, wenn
die sensorineurale Schwerhorigkeit 50 dB nicht Uber-
schreitet, die Dynamik (auch durch eine verringerte Un-
behaglichkeitsschwelle) vermindert und die otoakusti-
schen Emissionen reduziert oder abwesend sind. Zusétz-
lich weist ein Lautheitsausgleich (Recruitment: Fowler)
auf den Verlust der nicht-linearen Kompressivitét hin. Fir
die FAEP wird eine normale Kurvenkonfiguration bei
Uberschwelligen Reizen erwartet. Die Stapediusreflexe
sind bei erhohter Schwelle zuverlassig mit schliefdlich
normaler Amplitude zu beobachten (Metz-Recruitment).
Dagegen liefern unproportional schlechte FAEP und
Sprachdiskrimation (v.a. im Storschall), fehlender
Lautheitsausgleich, vermindertes Intensitatsunterschei-
dungs-vermdgen bei 60 dB (SISI/Lischer) und Horermii-
dung (Carhart) Hinweise fir einen signifkanten Defekt
der Schallkodierung bzw. neuralen ReizZeitung. Bei
gleichzeitigem Nachweis von otoakustischen Emissionen
und/oder cochledren Mikrophonpotentialen in der E-
lektrocochleographie kann die Horstdérung als primér
zentral der verstirkenden AHZ lokalisiert angesehen
werden. Auf dieser Befundkonstellation beruht auch die
bisherige Definition der auditorischen Neuropathie. Diese
sollte  wohl  besser as auditorische Synapto-
pathie/Neuropathie bezeichnet werden, weil sie sowohl
durch Defekte der Schallkodierung an der Haarzellsy-
napse (z.B. bei DFNBY, Defekt des fir das synaptische
Protein Otoferlin kodierenden Gens) als auch der neuralen
Reizleitung (etwa bei Polyneuropathie) bedingt werden
kann (siehe auch die folgenden Beitrage).

Mechanismen der sensorineuralen Schwerhdrigkelt
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