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Einleitung

Durch technische Fortschritte in der Bildgebung konnen bei einer hochgradigen Horminderung
bzw. Surditas zunehmend detailliertere Aussagen Uber die Anlage des N. cochlearis getroffen
werden. Auf Grund dessen wird immer haufiger die Diagnose einer Hypo- bzw. Aplasie desselben
gestellt. Vor allem bei unilateralem Hoérverlust ist eine Hypo- bzw. Aplasie des Hoérnervs mit
25-50% relativ haufig. Es steht nun zur Diskussion, ob bei einer Hypo- bzw. Aplasie des N.
cochlearis ein CI sinnvoll ist.

Material und Methoden

Es wurden 8 Kinder mit Hypo- bzw. Aplasie des N. cochlearis und an Taubheit grenzender Ho6r-
minderung bzw. Surditas untersucht. Alle Kinder erhielten eine cMRT und ein CT-Felsenbein. Ein
Promontorialtest sowie eine EBERA wurden bei den Kindern durchgefihrt, bei denen in der
akustischen BERA keine Antworten nachweisbar waren. 4 Kinder erhielten ein Cl bei Hypoplasie
des N. cochlearis, 1 Kind wurde bei Hypoplasie beidseits mit einem CI beidseits versorgt. 2 Kinder
mit Aplasie erhielten ein Cl. Bei einem Kind mit Aplasie des N. cochlearis wurde bei
ausbleibenden Antworten in der EBERA die Entscheidung zu einem ABI getroffen.

CHC |rearng center

wuerzburg

Outcome mit Cl beil Kindern mit Hypo- bzw. Aplasie des Nervus cochlearis
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Das Alter bei Implantation des ersten CIs/ABIs lag zwischen 6 Monaten und 3,7
Jahren (#25,1m). Die audiologischen Ergebnisse wurden bei einem Horalter von 6
Monaten bis 9,7 Jahren erhoben (236,4m). Das Follow Up bei Kindern mit Aplasie lag
bel 3 -75 Monate (39m), bei Kindern mit Hypoplasie bei 3-120 Monate (35,1m).
Horreaktionen waren bei allen Kindern mit CI/ABI nachweisbar. Schon bei
Erstanpassung zeigten sich Schreckreaktionen und Reaktionen auf Lieder. Im Freifeld
(FF) lagen die Ergebnisse bei 30-60 dB bei Kindern mit Hypoplasie. Auch die Kinder
mit Aplasie erreichten im FF sowohl mit ClI als auch mit ABI Ergebnisse bei 30-50 dB.
Trotz des unterschiedlichen Ausmal3es an Entwicklungsstorungen zeigten alle Kinder
nach Implantation eine bessere Hor- und Sprach- bzw. allgemeine Entwicklung.

Zusammenfassung

Es zeigt sich, dass sowohl bei Kindern mit Hypoplasie als auch bei Kindern mit
Aplasie des N. cochlearis ein CI sinnvoll ist. Des Weiteren lasst sich bei einer Aplasie
im Vergleich CI versus ABI kein Unterschied im Outcome feststellen. Vor der Implan-
tation sollten ein Promontorialtest und eine EBERA erfolgen. Da die Cl-Implantation

| Tabelle mit Patientencharakteristika, 1| MRT mit Aplasie des N. cochlearis, Il MRT mit Hypoplasie des N. D€l Hypo- bzw. Aplasie des Hornervs jedoch weiter in der Diskussion stehen
cochlearis, IV-VII Patientenbeispiele : EABR=electric auditory brainstem responses, PromT=Promontorialtest, ~Wird, ist die Entwicklung von zusatzlichen diagnostischen Instrumenten,
ABR=auditory brainstem responses, ASSR=auditory steady state responses, FF=free field welche die Indikation ftr ein Cl bei Aplasie/Hypoplasie stlitzen kdnnen, nétig.




