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Neugeborenen-Hérscreening: Vierter Zwischenbericht zum Modellprojekt
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Neugeborenen-Hérscreening: Vierter Zwischenbericht zum Modellprojekt

Einleitung

Von einer angeborenen, beidseitigen, therapiebedurftigen Hoérstérung ist ca. 1 von 1000
Neugeborenen betroffen, mit der Folge von Schwierigkeiten in der sprachlichen,
psychosozialen und intellektuellen  Entwicklung insbesondere bei verzbgerter
Diagnosestellung und verzdgertem Therapiebeginn. Vor Beginn des Modellprojektes lag der
Zeitpunkt der Diagnosestellung bei einer Gehdrlosigkeit im Mittel bei 1,9-2,5 Jahren, bei
einer beidseitigen leichtgradigen Schwerhorigkeit erst bei 6,2 Jahren [1]. Die Therapie (z.B.
Versorgung mit einem Horgeréat) sollte bis zum 6. Lebensmonat begonnen werden, um eine
regelrechte Sprachentwicklung zu ermdglichen [2]. Derzeit erfolgt jedoch eine Therapie
auRRerhalb von Modellprojekten immer noch erst im durchschnittlichen Alter von 3-5 Jahren

[3].

In vielen Geburtskliniken in Deutschland wird schon seit langerer Zeit ein Neugeborenenhor-
screening durchgefiihrt. Zwei internationale Studien berichten von einer tendenziell besseren
sprachlichen Entwicklung bei Kindern, die ein Neugeborenenhfdrscreening hatten im
Vergleich zu Kindern ohne Screening [4,5]. Der Zeitpunkt der Diagnosestellung konnte nach
einer bundesdeutschen Erhebung durch diese apparative Ausstattung alleine jedoch nicht
gesenkt werden und liegt derzeit zwischen 21-47 Monaten [3,6]. Der wesentliche Grund sind
fehlende logistische Strukturen zur Sicherstellung der Vollstandigkeit und der Kontrolle
auffalliger Screeningbefunde (Tracking). Auch in Bayern sind laut einer Befragung des
Screeningzentrums am Bayerischen Landesamt flr Gesundheit und Lebensmittelsicherheit
(LGL) im Méarz 2007 96% der Geburtskliniken durch Spenden des Lions Club und einiger
Sparkassen mit Geraten zur Ableitung otoakustischer Emissionen (OAE) ausgestattet. In
einer Bayern weiten Befragung von Eltern gaben 86% an, ihr Kind sei gescreent worden.

Um ein effektives und umfassendes Horscreening (d.h. rasche Kontrolle der auffalligen
Screeningbefunde maglichst aller Kinder) zu erreichen, wurde im Mai 2003 in der Oberpfalz
ein  Modellprojekt mit einer Logistik zur Reduzierung der Refer-Raten (Anteil der
kontrollbedirftigen Befunde bei Entlassung), der Sicherstellung der Vollstandigkeit und der
Kontrolle aller auffalligen Screeningbefunde (Tracking) eingefihrt. Im Jahr 2006 wurde das
Modellprojekt auf den Regierungsbezirk Oberfranken ausgeweitet. Der vorliegende
Zwischenbericht stellt die Ergebnisse dieses Modellprojektes fir den Zeitraum vom
1. Juni 2003 bis 31. Dezember 2007 vor.

4 Bayerisches Landesamt fiir Gesundheit und Lebensmittelsicherheit



Neugeborenen-Hérscreening: Vierter Zwischenbericht zum Modellprojekt

2 Methoden

Das Modellprojekt beruht auf einer engen Kooperation der Geburts- und Kinderkliniken, dem
Screeningzentrum im Landesamt fir Gesundheit und Lebensmittelsicherheit (LGL) und den
padaudiologischen Einrichtungen in der Oberpfalz und in Oberfranken.

Als Untersuchungsverfahren im Rahmen des Screenings wird auch hier in erster Linie die
Ableitung von otoakustischen Emissionen (OAE) mittels automatischer OAE-Gerate
eingesetzt. Diese Methode hat den Vorteil, dass sie einfach und relativ rasch durchfiihrbar,
nicht invasiv und vollig schmerzlos ist [7]. Die Untersuchung wird vorzugsweise am
schlafenden Saugling durch eine entsprechend geschulte Pflegefachkraft durchgefuhrt.
Vorhandene OAE sprechen mit hoher Wahrscheinlichkeit gegen eine relevante, die
Sprachentwicklung beeintrachtigende Schwerhorigkeit. Die Mehrzahl aller kindlichen
Schwerhdrigkeiten sind im Mittel- oder Innenohr lokalisiert und kénnen mit dieser Methode
erfasst werden. Nicht sicher erfasst werden nur seltene Hoérstérungen wie auditorische
Neuropathie, retrocochledre Schwerhorigkeit oder ebenfalls sehr seltene, sich postnatal
rasch progredient entwickelnde Horstérungen, z.B. bedingt durch eine asymptomatische
Cytomegalievirusinfektion oder einen Gendefekt im Connexin 26 kodierenden gjb2-Gen. Die
Sensitivitat und Spezifitdat des OAE-Screenings schwankt je nach Gerat und Erfahrung
zwischen 67-100% (Sensitivitat) und 49-95% (Spezifitdt) [6]. In einer deutschen Studie lag
die Sensitivitat bei 100% und die Spezifitat bei 93% [7]. Die relativ niedrige Spezifitat fihrt zu
einer hohen Zahl kontrollbedurftiger und falsch-positiver Befunde (auffalliges Ergebnis ohne
Vorliegen einer Erkrankung) mit der Folge unnétiger Beunruhigung von Eltern und
maoglicherweise negativer psychosozialer Auswirkungen. Aus diesem Grund soll die Rate der
Testauffalligen entsprechend der Konsensus-Empfehlungen bei =4% liegen [2]. Dieses Ziel
kann durch Kombination des OAE-Screenings mit einer Screening-BERA (brainstem electric
response audiometry) nach einem abgestuften Schema erreicht werden. Durch die
Kombination der beiden Methoden wird eine Sensitivitdt von > 90% und eine Spezifitdt von
ca. 98% erreicht [8]. Auch diese Methode ist nicht invasiv und schmerzlos, jedoch zeit- und
kostenintensiver in der Durchfiihrung als die Ableitung der OAE. Bei der Screening-BERA
werden durch akustische Klickreize evozierte Hirnstammpotentiale Uber drei Elektroden
elektroenzephalographisch abgeleitet. In der Oberpfalz und in Oberfranken wurden alle
Geburtskliniken durch die Finanzierung des StMUGV im Rahmen der Gesundheitsinitiative
,Gesund.Leben.Bayern“ zusatzlich mit BERA-Geréaten versorgt. In der Oberpfalz mit ,Algo
portable* Geraten der Firma Natus und in Oberfranken mit ,echo-screen* Geraten der Firma
Fischer-Zoth. Die Methodik und Logistik im Rahmen des Modellprojektes sowie die
Ergebnisse der ersten drei Jahre wurden bereits in drei Zwischenberichten und zwei
Fachpublikation [9,10,11,12,13] detailliert vorgestellt.
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Neugeborenen-Hérscreening: Vierter Zwischenbericht zum Modellprojekt

Insgesamt umfasst das Horscreening-Programm einen dreistufigen Prozess:

1. Stufe: OAE- bzw. Screening-BERA incl. Kontrolluntersuchung in der Geburts- bzw.
Kinderklinik vor Entlassung.

2. Stufe: Kontrollscreening der bei Entlassung auffalligen Befunde beim Kinder- oder
HNO-Arzt.

3. Stufe: exakte HOrschwellenbestimmung mit Ausschluss einer HOrstorung bzw. Kon-
firmationsdiagnostik beim Padaudiologen oder HNO-Arzt mit phoniatrisch-pad-
audiologischer Fachkompetenz.

Projektbegleitend wird die Prozess- und Ergebnisqualitt im LGL evaluiert.

Parameter der Prozessqualitét :

» Rate der gescreenten unter den geborenen Kindern

» Anteil der bereits in der Geburtsklinik, bzw. der beim Padiater / HNO-Arzt gescreenten
Kinder

* Rate der kontrollbedurftigen Befunde (Refer-Rate)
» Rate der abgeklarten Befunde
* Anzahl und Effekt der notwendigen Trackingmafinahmen

» Alter der Kinder bei Screening, Erstvorstellung beim Padaudiologen, Diagnosestellung
und Therapiebeginn

Evaluation der Ergebnisqualitat:

Die im Modellprojekt entdeckten Kinder mit einer therapiebedirftigen angeborenen Hoér-
storung werden im Rahmen einer Langzeitstudie beobachtet. Hierzu werden die Eltern
(sofern sie in die Teilnahme an der Langzeitstudie einwilligen) einmal jahrlich zum
Horvermogen, der Versorgungssituation sowie der Entwicklung ihres Kindes befragt. Diese
Studie soll mindestens bis zum Alter von 12 Jahren weitergefuhrt werden. Als Kontrollgruppe
werden Kinder im Rahmen der Schuleingangsuntersuchung und von Schulen fir
Horgeschadigte rekrutiert, deren Horstérung nicht im Rahmen des Modellprojektes
diagnostiziert wurde. Die Kinder sollen hinsichtlich ihrer Entwicklung, ihres Sprach- und
Horvermogens sowie ihrer Schullaufbahn verglichen werden, um den Nutzen des
universellen Neugeborenenhdérscreenings evaluieren zu kénnen.

Wesentliche Elemente, die das Modellprojekt in der Oberpfalz und in Oberfranken von den
bislang durchgefiihrten Modellprojekten in anderen Bundeslandern unterscheiden sind [9,6]:
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Neugeborenen-Hérscreening: Vierter Zwischenbericht zum Modellprojekt

+ zweistufiges Screening noch in der Geburtsklinik:

» OAE-Screening bei allen Neugeborenen
» Kontrollscreening bei auffalligem Befund mittels Screening-BERA

* Primar Screening-BERA bei Kindern mit erhthtem Risiko flr therapiebedurftige
Hoérstérungen wie z.B. Frihgeburten oder Kindern mit postnataler Antibiotikatherapie

« Ubernahme der Logistik aus dem Stoffwechselscreening zur Sicherung hoher Prozess-

qualitat durch das Screeningzentrum:

* Aufklarung der Eltern Uber das Untersuchungsverfahren und den Screeningprozess,
Einholung der schriftlichen Einwilligung zu Screening und Dateniibermittlung an den
offentlichen Gesundheitsdienst (Screeningzentrum, Gesundheitsamt)

= Sicherstellung der Vollstandigkeit des Screenings durch Abgleich der Screeninglisten
mit den Geburtsmeldungen in den Gesundheitsdmtern

= Tracking der in eine Kinderklinik verlegten Kinder (Risikokinder)

= Tracking der beidseitig auffalligen Befunde bis zur Diagnosesicherung und Therapie-
einleitung oder bis zum definitiven Ausschluss einer therapierelevanten Horstérung

Bayerisches Landesamt fur Gesundheit und Lebensmittelsicherheit 7



Neugeborenen-Hdorscreening: Vierter Zwischenbericht zum Modellprojekt

Ergebnisse

1.1 Vollstandigkeit

Im Zeitraum 1. Juni 2003 bis 31. Dezember 2007 wurden von den Gesundheitsamtern in
der Oberpfalz 40.581 Geburten gemeldet, in Oberfranken von Juni 2006 bis Dezember
2007 weitere 12.612 Geburten. Davon waren in der Oberpfalz 38.742 (95,5%), in
Oberfranken 11.964 (94,9%) Kinder gescreent. Diese Screeningraten blieben tber die
einzelnen Jahre konstant. In den an Mittelfranken angrenzenden Gebieten mit grof3en
Geburtskliniken in Nurnberg und Erlangen war die Screeningrate am niedrigsten
(s. Abbildung 1).

401 (0,8%) Kinder wurden erst nach Kontaktaufnahme und Beratung der Eltern durch
das Gesundheitsamt nachgescreent.

Insgesamt konnte durch den Datenabgleich der Gesundheitsdmter bei 95,3 % der
Zielpopulation die Teilnahme bestéatigt werden. Nur von 85 Neugeborenen (0,2% der
Zielpopulation) ist bekannt, dass das Screening von den Eltern definitiv, d.h. sowohl zum
vorgesehenen Termin als auch nach einer zweiten individuellen Beratung durch das
Gesundheitsamt, abgelehnt wurde.

Es verblieben 4,5% Neugeborene, deren Eltern auch auf die Kontaktaufnahme des Gesund-

heitsamtes nicht reagierten, so dass der Screeningstatus nicht bekannt ist.

Abbildung 1: Screeningrate in den einzelnen Regierungsbezirken

[Sereeningrate in %

< 40

8

Bayerisches Landesamt fiir Gesundheit und Lebensmittelsicherheit



Neugeborenen-Hérscreening: Vierter Zwischenbericht zum Modellprojekt

1.2 Screening und kontrollbedurftige Befunde

Die folgenden Zahlen beziehen sich auf Kinder, die in den am Modellprojekt beteiligten

Kliniken gescreent wurden, wobei auch kooperierende Kliniken aus Randbereichen anderer

Regierungsbezirke einbezogen sind. Die Zahlen unterscheiden sich damit von den oben ge-

nannten Zahlen aus den Statistiken der Gesundheitsamter.

Insgesamt wurden 56.170 Kinder gescreent. 49.766 (88,6%) in den Geburtskliniken,
5.067 (9,0%) in den Kinderkliniken und 1.337 (2,4%) von niedergelassenen Arzten. Dabei
wurden im Laufe des Modellprojektes zunehmend mehr Kinder durch niedergelassene
Kinder- und HNO-Arzte gescreent (s. Abbildung 2).

Abbildung 2: Anteil der niedergelassenen Arzte am Hoérscreening

w
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Bei 53.637 (95,5%) Neugeborenen wurde primar ein OAE Screening, bei 2.533 (4,5%)
primar ein BERA Screening durchgefihrt. Bei 51.505 (96,0%) Kindern war das OAE-
Screening unauffallig, bei 2.132 (4,0%) Kindern kontrollbedirftig. Bei 1.481 (69,5%)
dieser Kinder wurde noch in der Geburtsklinik, wie im Konzept vorgesehen, eine
Screening-BERA angeschlossen. Insgesamt wurde bei 4.014 Kindern in der Klinik eine
Screening-BERA durchgefuihrt. Nach Abschluss des Screenings waren die Befunde von
1.121 (2,0%) Kindern kontrollbeduirftig, 318 davon beidseitig (0,57%).

Auffallig war die unterschiedliche Rate der kontrollbedirftigen Befunde in Abhéangigkeit
von der screenenden Einrichtung. So waren 2007 bei einem stationaren Screening in der
Geburts- oder Kinderklinik im Mittel 1,9% der OAE Screeninguntersuchungen kontroll-
bedirftig (0,5% beidseitig), wahrend dies bei Niedergelassenen 15% (beidseitig 5,9%)
waren. Insgesamt nahm der Anteil der kontrollbedirftigen Befunde im Verlauf des
Modellprojektes leicht zu (s. Abbildung 3).

Bayerisches Landesamt fur Gesundheit und Lebensmittelsicherheit 9



Neugeborenen-Hérscreening: Vierter Zwischenbericht zum Modellprojekt

Abbildung 3: Anteil auffalliger Screeningbefunde
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1.3 Tracking aufféalliger Befunde

Bei den Kindern, die mit auffalligem Befund aus der Geburtsklinik entlassen werden, soll das

Tracking-System sicherstellen, dass die Durchfilhrung der notwendigen Kontrollunter-

suchungen und gegebenenfalls die Konfirmationsdiagnostik gewahrleistet werden.

10

Das Screeningzentrum schrieb die Eltern aller Kinder mit kontrollbedirftigem Befund
(ein- und beidseitig) direkt nach der Screeningmeldung durch die Geburtsklinik an. Es
informierte die Eltern nochmals Uber das auffallige Horscreening und erinnerte sie an die
notwendige Kontrolluntersuchung. 65,7% der angeschriebenen Eltern meldeten dem
Screeningzentrum den Befund der Kontrolluntersuchung zurtick. Ein weitergehendes
Tracking erfolgte bei einseitigem Befund nur fiir Kinder mit zuséatzlichem Risiko fur eine
Horstérung, da sich diese mdglicherweise zunachst nur einseitig nachweisen lasst (z.B.
Frihgeborene, Kinder nach Antibiotikatherapie).

Trotz dieser generellen Erinnerung erhielten spontan, d.h. ohne Intervention des
Screeningzentrums, nur 168 (51,9%) der 324 Kinder mit beidseitig kontrollbedurftigem
Screeningbefund ein Kontrollscreening. Bei 156 (48,1%) Kindern war ein individuelles
Nachgehen erforderlich. Diese Interventionsmal3inahmen umfassten telefonische und
schriftliche Kontaktaufnahmen des Screeningzentrums mit der Geburts- bzw. Kinder-
klinik, den Eltern und/oder betreuenden Arzten bis hin zu Hausbesuchen durch das
zustandige Gesundheitsamt (27mal) und Jugendamt (5mal). Dieses Vorgehen fiihrte zur
Abklarung von 98,2% der beidseitig kontrollbediirftigen Befunde. Um diese Befunde zu
erhalten, die der Sicherstellung der tatsachlichen Abklarung, sowie der Dokumentation
und Evaluation der ScreeningmaflBnahme dienen, musste das Screeningzentrum
1.184 mal telefonisch oder postalisch Kontakt zu Arzten und padaudiologischen Zentren
aufnehmen.

Bayerisches Landesamt fiir Gesundheit und Lebensmittelsicherheit




Neugeborenen-Hérscreening: Vierter Zwischenbericht zum Modellprojekt

* Bei 37 (0,7%0) Kindern konnte auf beiden Ohren eine therapiebedirftige Horstdrung
nachgewiesen werden.

» Bei zwei dieser Kinder wurde ein unauffélliges Screeningergebnis trotz Vorliegens einer
hochgradigen beidseitigen Horstérung im Alter von wenigen Monaten gemeldet. Das
OAE-Screening wurde in der Geburtsklinik als unauffallig beurteilt und mit diesem Befund
an das Screeningzentrum gemeldet. Auf Grund famili&rer Disposition stellten die Eltern
die Kinder dennoch in der P&daudiologie vor. Sowohl OAE-Screening als auch
Screening-BERA waren dort pathologisch, die Diagnose lautet an Taubheit grenzende
Innenohrschwerhorigkeit. Einige Horstérungen, wie z.B. eine Mutation im Connexin 26
kodierenden gjb2-Gen, manifestieren sich erst im Laufe der ersten Lebenstage oder
Wochen [14,15], d.h. wahrscheinlich nach dem Screeningzeitpunkt. Bei einem der Kinder
liegt diese seltene Horstérung nachweislich vor, bei dem anderen erfolgte keine
genetische Abklarung. Fir Kinder mit dieser Mutation werden ahnliche Verlaufe aus
anderen Screeningprogrammen berichtet.

1.4 Zeitdauer bis zu Diagnosestellung und Therapiebeginn

Die Kinder wurden im Median mit 1,7 Monaten (Spannweite 1-7; Mittelwert 2,6) zur Kontroll-
untersuchung vorgestellt. Der Median lag bei endgtiltiger Diagnosestellung bei 4,6 Monaten
(Spannweite 1-16, Mittelwert 5,4) und Therapiebeginn bei 5,6 Monaten (Spannweite 1-14,
Mittelwert 5,9). Das Ziel, die Therapieeinleitung (HOrgerateversorgung, etc.) bis zum
6. Lebensmonat zu beginnen, ist damit fur gut die Halfte der Kinder erreicht. Im Mittel
vergehen 52 Tage (Spannweite 0 — 214) nach dem Screening bis das Kind zur
Kontrolluntersuchung vorgestellt wird. Knapp drei weitere Monate vergehen im Mittel bis zur
Diagnosestellung. Ist die Diagnose gestellt, so wird die Therapie rasch begonnen
(s. Abbildung 4).

Bayerisches Landesamt fir Gesundheit und Lebensmittelsicherheit 11



Neugeborenen-Hérscreening: Vierter Zwischenbericht zum Modellprojekt

Abbildung 4: Zeitverlaufe bis zum Therapiebeginn
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3.5 Langzeitstudie

Zur Evaluation des vorgestellten Screening-Programms werden die im Screening entdeckten
Kinder im Rahmen einer begleitenden Langzeitstudie weiter beobachtet und mit einer
Kontrollgruppe nicht gescreenter oder aufRerhalb eines Programms gescreenter Kinder mit
beidseitiger therapiebedurftiger Schwerhorigkeit verglichen. Die Eltern der im Rahmen des
Modellprojektes entdeckten Kinder werden am ersten Geburtstag ihres Kindes
angeschrieben und gebeten sich an der Studie zu beteiligen. Gleichzeitig erhalten sie einen
Fragebogen zu Diagnostik, therapeutischer Versorgung, Frihférderung, sowie sprachlicher
und psychomotorischer Entwicklung ihres Kindes. Diese Befragung wird jahrlich im
Geburtsmonat des Kindes wiederholt. Die Kontrollgruppe wird im Rahmen der
Schuleingangsuntersuchung rekrutiert.

Von den 37 im Modellprojekt entdeckten Kindern leiden drei an schweren Fehlbildungs-
syndromen, ein Kind ist verstorben. Bei zwei Kindern konnte die HoOrstdrung operativ
behoben werden, drei sind noch kein Jahr alt. Zwei Kinder, bei denen die
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Kontrolluntersuchung in der Oberpfalz stattfand, die aber aul3erhalb der Modellregion
geboren waren, wurden in die Langzeitstudie eingeschlossen. Damit wurden insgesamt 30
Eltern angeschrieben. In 21 Fallen haben die Eltern der Teilnahme an der Studie
zugestimmt, eine Familie ist ins Ausland verzogen, acht haben bislang noch nicht reagiert.

Als Kontrollgruppe konnten im Rahmen der Schuleingangsuntersuchung 82 beidseitig
schwerhorige Kinder rekrutiert werden, durch Kontakt mit Forderschulen fir Horstdrungen
weitere 63. 28,3% dieser Kinder hatten ein Horscreening erhalten. Erste Auswertungen
zeigen, dass bei Kindern auf3erhalb des Modellprojektes der Median des Diagnosealters mit
Hoérscreening bei 29 Monaten (Spannweite 0-90, Mittelwert 28,5) ohne Screening bei 31
Monaten (Spannweite 0-74; Mittelwert 33,9) lag (s. Abbildung 5).

Abbildung 5: Durchschnittliches Diagnosealter der Horstérung in der Langzeitstudie
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Diskussion und Zwischenbilanz

Schon die in den ersten Zwischenberichten dargelegten Ergebnisse haben gezeigt, dass die
wesentlichen Anforderungen an ein Erfolg versprechendes neonatales Horscreening mit
diesem Programm erreicht werden konnten. Allerdings gibt es nach wie vor weitere
Herausforderungen, die ein universelles Horscreening an alle Beteiligten stellt.

Eine umfassende und intensive Einweisung des Klinikpersonals ist zum Erreichen einer
guten Screeningqualitdt unabdingbar. Im Laufe der Zeit stieg die Zahl der auffélligen OAE
Screeningbefunde leicht an, dabei bestehen grof3e Unterschiede zwischen den einzelnen
Kliniken. Hier muss eine Nachschulung des Personals stattfinden. Einige Geburtskliniken
kontrollieren auffallige OAE-Befunde wegen Personalmangels nicht in jedem Fall mit einer
Screening-BERA. Gesprache mit der Pflegedienst- und Klinikleitung werden gefthrt.

Insgesamt ist die Akzeptanz des Modellprojektes bei allen Beteiligten sowie den Eltern und
der breiten Offentlichkeit sehr hoch. So wurde das Modellprojekt in den Medien (Presse,
Rundfunk, Fernsehen) wiederholt vorgestellt und sehr positiv bewertet. Auch in Fachkreisen
werden die Erfahrungen aus Bayern aufmerksam verfolgt. Die Zwischenergebnisse des
Modellprojektes gingen in die Bewertung des Instituts zur Qualitatssicherung und
Wirtschaftlichkeit im Gesundheitswesen (IQWiG) ein [6, 9,16].

Die erreichte Prozessqualitédt soll an Hand der eingangs aufgefiuihrten Parameter kurz
bewertet werden.

+ Die Rate der gescreenten Kinder ist mit insgesamt 95,3% der Neugeborenen in
Anbetracht der vielen Randbezirke des Modellprojektes sehr hoch und ist im Laufe der
Jahre konstant geblieben.

* Eine generelle Beteiligung der Kinderkliniken konnte mittlerweile erreicht werden. Die
dorthin verlegten Kinder werden gescreent, der Befund an das Screeningzentrum
gemeldet. Probleme gibt es teilweise noch mit den intensivpflichtigen Kindern, bei denen
zunachst andere medizinische Probleme im Vordergrund stehen. Hier ist ein intensives
Tracking zur Erreichung der Vollstandigkeit notwendig.

» Die Rate der kontrollbedirftigen Befunde (Refer-Rate) sind in den Klinken mit 2,0%
(beidseitig 0,6%) im Vergleich zu anderen Horscreeningmodellprojekten in Deutschland
sehr niedrig [6]. Erreicht wird dies durch das bereits in der Klinik durchgefiihrte BERA-
Kontrollscreening und die laufende Qualitatskontrolle mit Nachschulung des
Klinikpersonals. Wirde nur ein OAE-Screening eingesetzt, so lage die Rate bei 4,0% mit
der Konsequenz einer geringeren Akzeptanz, vermehrter elterlicher Beunruhigung und
hoherer Kosten fur Kontrolluntersuchungen und Trackingmaflinahmen.
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Bei den niedergelassenen Kinder- und HNO-Arzten, die sich am Screeningprogramm
beteiligen, liegt die Refer-Rate dagegen bei 15%. Uber noch hohere Raten (20%) bei
niedergelassenen HNO-Arzten wird aus Hannover berichtet. Die Ursache diirfte in der
erheblich groReren Unruhe in der Praxis sowie bei Mittern und Kindern liegen, wahrend
in der Klinik das Screening am schlafenden Saugling problemlos madglich ist.

Der zeitliche Abstand zwischen Krankheitsverdacht im Screening und Kontrollunter-
suchung beim HNO- oder Kinderarzt ist mit durchschnittlich 52 Tagen zu lange. Danach
vergehen im Schnitt weitere 3 Monate bis zur endgiiltigen Diagnosestellung durch einen
Padaudiologen. Dennoch wird bei den meisten Kindern ein Therapiebeginn vor dem
6. Monat erreicht. Wenn die Diagnose einmal gestellt ist, wird die Therapie im Mittel
innerhalb von 4 Wochen eingeleitet.

Die Durchfihrung der notwendigen Kontrolluntersuchungen erfolgte in 48% der Falle erst
nach Aufforderung durch das Screeningzentrum. Das heif3t, ohne ein Tracking durch ein
Screeningzentrum kénnten ein Drittel der betroffenen Kinder trotz eines universellen Hor-
screenings nicht frihzeitig therapiert werden. Dies zeigen auch die Daten der
Kontrollgruppe in der Langzeitstudie, in der durch ein Screening ohne Trackingverfahren
das durchschnittliche Diagnosealter nicht gesenkt wurde.
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Fazit

Bislang konnte im Rahmen des Modellprojektes folgendes erreicht werden:

16

37 Kinder mit einer beidseitigen Horstorung wurden unter 56.170 gescreenten Kindern
entdeckt, dies entspricht einer Rate von 0,7:1000. Die Pravalenz der
therapiebedirftigen angeborenen Horstérung liegt damit etwas unter der aus anderen
Screeningprogrammen berichteten aber noch im erwarteten Bereich [6].

Die Diagnose konnte bei den beidseitig schwerhorigen Kindern im Mittel mit 5,4 Monaten
gestellt, die Therapie im mittleren Alter von 5,9 Monaten begonnen werden. Dies
entspricht in etwa den Zahlen aus anderen deutschen Modellprojekten [6]. Diese
insgesamt frihzeitigere Diagnosestellung mit der Erwartung eines verbesserten
sprachlichen und psychosozialen Outcomes ist ein wesentliches positives Ergebnis des
bayerischen Projektes.

Fir ca. 95% der Neugeborenen wurde eine Screeninguntersuchung dokumentiert. Damit
wird eine hohe Vollstandigkeit des Screenings erreicht, wenn auch die gemeldete
Screeningrate in den an Mittelfranken angrenzenden Landkreisen noch unter 90% liegt.
Dies ist bedingt durch den hohen Anteil an Kindern, die aufR3erhalb der Modellregion in
Nurnberg oder Erlangen geboren werden.

Die Kombination des OAE-Screenings mit einer Screening-BERA hat sich bewahrt. Bei
einer Deutschland oder Bayern weiten Einfilhrung des universellen Horscreenings sollte
dieses Procedere unbedingt beibehalten werden, um hohere Refer-Raten mit der
Konsequenz einer unnétigen Beunruhigung der Eltern und hdheren Folgekosten zu
vermeiden.

Ebenfalls bewéhrt hat sich das generelle Screening in den Geburts- bzw. Kinderkliniken
hinsichtlich der Vollstandigkeit und der Refer-Raten. Dies sollte auf alle Félle auch bei
einer Finanzierung des Screenings lber die Krankenkassen fortgefuihrt werden, da die
Refer-Raten bei Erstscreening in Arztpraxen hoch sind.

Das Tracking der kontrollbedirftigen Befunde durch das Screeningzentrum ist uner-
lasslich, da die unbedingt notwendigen Kontrolluntersuchungen ohne Intervention des
Screeningzentrums nur bei 52% der im Screening auffalligen Kinder erfolgen. Screening
alleine fuhrt nicht zu einer friiheren Diagnosestellung.

Das Meldesystem durch die Geburtskliniken in Papierform funktioniert gut, bendtigt aber
relativ viel Aufwand. Gunstiger und ebenfalls gut funktionierend ist eine verschlisselte
Modem-Ubermittlung der Daten ber die Telefonleitung bei Einsatz neuer kombinierter
OAE/BERA-Geréte.
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« Das Screening in den Geburtsklinikken muss kontinuierlich supervidiert werden,
insbesondere anhand folgender Parameter: Rate falsch positiver Screeningbefunde pro
Klinik und Untersucher, Anzahl der nicht durchgefiihrten Screening-BERAs bei
auffalligem OAE, Anzahl der ohne Screening entlassenen Kinder und der fehlenden oder
verspateten Meldungen von gescreenten Kindern. Das screenende Personal muss Uber
die Ergebnisse informiert und evtl. nachgeschult werden.

+ Die Einbindung und Schulung der Kinder- und HNO-Arzte muss weiter intensiviert
werden, um die Anzahl der auffalligen Befunde im Erst- und Zweitscreening und damit
die notwendigen Interventionen durch das Screeningzentrum zu reduzieren. Auch die
Anzahl der ohne Aufforderung gemeldeten Untersuchungsergebnisse ist noch nicht
zufriedenstellend.

» Ein unauffélliges Screening schliel3t eine spatere hochgradige Horstorung nicht in allen
Fallen aus. Das Horvermdgen der Kinder mit Risikofaktoren sollte deshalb auch bei
unauffalligem Neugeborenenscreening im Rahmen der Vorsorgeuntersuchungen erneut
kontrolliert werden.

* In einer Langzeitstudie sollen die rezeptive und expressive Sprachentwicklung sowie die
schulische und psychosoziale Entwicklung der betroffenen Kinder Uber einen langeren
Zeitraum hinweg beobachtet und mit einer Kontrollgruppe verglichen werden. So wird es
madglich das Langzeit-Outcome der im Screening identifizierten Kinder mit dem der
klinisch entdeckten zu vergleichen.

Das Modellprojekt wurde bis zum 31.12.2008 verlangert. Eine weitere Verlangerung und die
Bayern weite Einfihrung des Hérscreening-Programmes wird angestrebt. Die beschriebenen
guten Ergebnisse konnten nur durch die enge Kooperation aller am Screeningprozess
Beteiligten, sowie durch Sicherstellung der Vollstdndigkeit und das Tracking der
kontrollbedirftigen Befunde durch das Screeningzentrum erreicht werden. Ohne dieses
Programm wéren trotz durchgefiihrter Screeninguntersuchung 46% der hochgradig
schwerhorigen Kinder nicht frilhzeitig in Behandlung gekommen. Auch wéren ohne das
gestufte Verfahren des bayerischen Modellprojektes erheblich mehr Eltern beunruhigt und
Folgekosten verursacht worden.
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Vierter Zwischenbericht zum Modellprojekt in der Oberpfalz und in Oberfranken:
Hinweis: Die vorliegende sowie weitere Publikationen kénnen auf den Internetseiten des
LGL unter www.lgl.bayern.de/Publikationen als pdf-Datei herunter geladen werden.
Unter www.lgl.bayern.de, Publikationen/Fachinformation Gesundheit.

Bisher sind zum Thema ,,Horscreening” folgende Titel erschienen:

1. Zwischenbericht zum Modellprojekt in der Oberpfalz (April 2004)

2. Zwischenbericht zum Modellprojekt in der Oberpfalz (August 2005)

3. Zwischenbericht zum Modellprojekt in der Oberpfalz und in Oberfranken (Juli 2007)

sowie der vorliegende:

Vierter Zwischenbericht zum Modellprojekt in der Oberpfalz und in Oberfranken (Juli 2008)
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