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Neugeborenen-Hoérscreening: Abschlussbericht zum Modellprojekt
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Neugeborenen-Hoérscreening: Abschlussbericht zum Modellprojekt

1  Einleitung

Eine angeborene, beidseitige, therapiebedirftige Horstérung fuhrt haufig, insbesondere bei
verzégertem Therapiebeginn, in der Folge zu Schwierigkeiten in der sprachlichen, psycho-
sozialen und intellektuellen Entwicklung. Die Therapie (z.B. Versorgung mit einem Hdrgerat)
sollte daher bis zum 6. Lebensmonat begonnen werden [1]. Vor Beginn des Modellprojektes
lag der Zeitpunkt der Diagnosestellung bei einer Gehorlosigkeit im Mittel bei 23 bis 30
Monaten, bei einer beidseitigen leichtgradigen Schwerhérigkeit erst bei 6,2 Jahren [2]. Die
Pravalenz angeborener Horstérungen liegt in Deutschland bei ca. 1 von 1000 Neugeborenen

[3].

In vielen Geburtskliniken in Deutschland wird schon seit langerer Zeit ein Neugeborenenhor-
screening durchgefihrt. Der Zeitpunkt der Diagnosestellung konnte nach einer bundes-
deutschen Erhebung durch diese apparative Ausstattung alleine jedoch nicht gesenkt
werden und liegt derzeit zwischen 21-47 Monaten [3,4]. Auch in Bayern waren laut einer Be-
fragung des Screeningzentrums am Bayerischen Landesamt fir Gesundheit und Lebens-
mittelsicherheit (LGL) im Marz 2007 bereits 96% der Geburtskliniken durch Spenden des
Lions Club und einiger Sparkassen mit Geréten zur Ableitung otoakustischer Emissionen
(OAE) ausgestattet. Dennoch lag das Durchschnittsalter bei Therapiebeginn immer noch bei
3-5 Jahren. Der wesentliche Grund fur den spéten Therapiebeginn ist zum einen das Fehlen
eines universellen Neugeborenen-Hoérscreenings, zum anderen aber bei vorhandenem
Screening das Fehlen von logistischen Strukturen zur Sicherstellung der Vollstandigkeit und
der Kontrolle aufféalliger Screeningbefunde (Tracking).

Als Untersuchungsverfahren im Rahmen des Screenings wird in erster Linie die Ableitung
von otoakustischen Emissionen (OAE) mittels automatischer Gerate eingesetzt. Diese
Methode hat den Vorteil, dass sie einfach und relativ rasch durchfiihrbar, nicht invasiv und
vollig schmerzlos ist [5]. Die Untersuchung wird vorzugsweise am schlafenden Saugling
durch eine entsprechend geschulte Pflegefachkraft durchgefihrt. Vorhandene OAE sprechen
mit hoher Wahrscheinlichkeit gegen eine relevante, die Sprachentwicklung beeintréachtigende
Schwerhdrigkeit. Die Mehrzahl aller kindlichen Schwerhdrigkeiten ist im Mittel- oder Innenohr
lokalisiert und kann mit dieser Methode erfasst werden. Nicht sicher erfasst werden seltene
Horstérungen wie auditorische Neuropathie, retrocochleare 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 Sensitivitdt und Spezifitat des OAE-Screenings schwankt je hach
Gerét und Erfahrung zwischen 67-100% (Sensitivitdt) und 49-95% (Spezifitat) [3]. Die relativ
niedrige Spezifitat fihrt zu einer hohen Zahl kontrollbeddrftiger und falsch-positiver Befunde
(auffalliges Ergebnis ohne Vorliegen einer Erkrankung) mit der Folge unnétiger Be-
unruhigung von Eltern und méglicherweise negativer psychosozialer Auswirkungen. Aus
diesem Grund soll die Rate der Testauffalligen entsprechend der ,Empfehlungen zur
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Neugeborenen-Hoérscreening: Abschlussbericht zum Modellprojekt

Organisation und Durchfiihrung des universellen Neugeborenen-Screenings auf angeborene
Horstorungen in Deutschland® der interdisziplinaren Konsensuskonferenz bei < 4% liegen [1].
Dieses Ziel kann durch Kombination des OAE-Screenings mit einer Screening-AABR
(automated auditory brainstem response, Hirnstammaudiometrie) nach einem abgestuften
Schema erreicht werden. Durch die Kombination der beiden Methoden wird eine Sensitivitat
von > 90% und eine Spezifitat von ca. 98% erreicht [6]. Auch diese Methode ist nicht invasiv
und schmerzlos, jedoch bei einigen Geraten zeit- und kostenintensiver in der Durchfiihrung
als die Ableitung der OAE. Bei der Screening-AABR werden durch akustische Klickreize evo-
Zierte Hirnstammpotentiale Gber Elektroden elektroenzephalographisch abgeleitet.

Um ein effektives und umfassendes Hdorscreening (d.h. rasche Kontrolle und Abklarung der
auffalligen Screeningbefunde mdglichst aller Kinder) zu erreichen, wurde im Mai 2003 in der
Oberpfalz ein vom Bayerischen Staatsministerium fur Gesundheit gefordertes Modellprojekt
mit einer Logistik zur Reduzierung der Refer-Raten (Anteil der kontrollbedirftigen Befunde
bei Entlassung), der Sicherstellung der Vollstandigkeit und der Kontrolle aller auffélligen
Screeningbefunde (Tracking) eingefiihrt. Im Jahr 2006 wurde das Modellprojekt auf den
Regierungsbezirk Oberfranken ausgeweitet. Der vorliegende Abschlussbericht stellt die
Ergebnisse dieses Modellprojektes fir den Zeitraum vom 1. Juni 2003 bis 31. Dezember
2008 vor.

Der gemeinsame Bundesausschuss der Arzte und Krankenkassen (G-BA) hat beschlossen,
das Neugeborenen-Hoérscreening durch eine Aufnahme in die Kinderrichtlinien ab
01.01.2009 bundesweit einzufihren. Damit haben alle gesetzlich versicherten
Neugeborenen Anspruch auf ein Horscreening in den ersten Lebenstagen. Ziel ist die
Erkennung beidseitiger Horstérungen ab einem Horverlust von 35 dB bis zum 3. Lebens-
monat und eine entsprechende Therapieeinleitung bis zum 6. Lebensmonat.

Die in den Richtlinien festgelegten Vorgaben zur Durchfihrung und Qualitatssicherung des
Neugeborenen-Horscreenings entsprechen im Wesentlichen denen des bayerischen Modell-
projekts. Strukturen zur Sicherstellung der Vollstandigkeit und der Kontrolle auffalliger
Screeningbefunde (Tracking) sind vom G-BA allerdings nicht bertcksichtigt worden [7].

Bayerisches Landesamt fiir Gesundheit und Lebensmittelsicherheit 3
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2 Methoden

Das Modellprojekt beruhte auf einer engen Kooperation der Geburts- und Kinderkliniken,
dem Screeningzentrum des offentlichen Gesundheitsdienstes (OGD) im Landesamt fir
Gesundheit und Lebensmittelsicherheit (LGL) und den padaudiologischen Einrichtungen in
der Modellregion.

In der Oberpfalz und in Oberfranken wurden alle Geburtskliniken durch die Forderung des
Bayerischen Staatsministeriums fur Umwelt und Gesundheit im Rahmen der Gesundheits-
initiative ,Gesund.Leben.Bayern.” zusétzlich zu den vorhandenen OAE-Geraten mit AABR-
Geraten ausgestattet. In der Oberpfalz mit ,Algo portable* Geraten der Firma Natus und in
Oberfranken mit ,echo-screen* Geréaten der Firma Fischer-Zoth. Das Personal der Kliniken
wurde von Mitarbeitern der HNO-Klinik der Universitat Regensburg und des Screening-
zentrums sowohl in der Durchfihrung der OAE-Untersuchungen als auch im Screening
mittels AABR geschult.

Die Eltern werden am besten bereits bei der Geburtsvorbereitung, spatestens nach der
Geburt des Kindes uber die Méglichkeit und Methode des Hérscreenings in schriftlicher und
mindlicher Form aufgeklart. Die Untersuchung bedarf, wie auch die Weitergabe der Daten
an den OGD, einer schriftichen Einverstandniserklarung der Eltern auf einem ent-
sprechenden Formblatt.

Durchfiihrung des Neugeborenen-Hdrscreenings

e Nach Zustimmung der Eltern wird bei jedem in der Klinik geborenen Kind ein OAE-
Screening durchgefiihrt (in der Regel von einer Kinderkrankenschwester oder einer
Arzthelferin). Bei kontrollbedurftigem Befund (auch einseitig) erfolgt noch in der Geburts-
klinik eine Screening-AABR als Kontrolluntersuchung (zweistufiges Erstscreening). Dies
reduziert die Anzahl der spater notwendigen Kontrolluntersuchungen und vermeidet eine
unnotige Beunruhigung der Eltern. Das Ergebnis wird fir beide Ohren im gelben
Untersuchungsheft - bei unauffalligem Befund mit einem Stempel, bei auffalligem Befund
durch Einkleben einer Kontrollkarte - dokumentiert.

e Bei Risikokindern (z.B. Friihgeborene, Kinder mit intensivmedizinischer Behandlung) wird
primér eine Screening-AABR durchgefuhrt.

Sicherstellung der Vollstandigkeit

Die Befunde aller Kinder, deren Eltern einer Dateniibermittiung an den OGD zugestimmt
haben, werden dem Screeningzentrum von der Geburts- bzw. Kinderklinik tGbermittelt. Das
Screeningzentrum meldet die Namen der gescreenten Kinder dem zustéandigen Gesund-
heitsamt. Dort erfolgt ein Abgleich der gescreenten Kinder mit den Geburtenmeldungen der

Einwohnermeldedmter. Die Eltern von Kindern ohne Screeningmeldung werden ange-
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schrieben und - mit dem Ziel das Screening ggf. nachzuholen - Uber die Mdglichkeiten des

Screenings informiert

Kontrolluntersuchungen

e Der Kinderarzt fuhrt bei einem kontrollbedurftigen Erstscreening im Rahmen der U3 (4. -
6. Lebenswoche) die Kontrolluntersuchung durch oder er veranlasst sie beim HNO-Arzt.

e Alle Sauglinge, bei denen auch die Kontrolluntersuchung ein pathologisches Ergebnis
aufweist, sollen innerhalb von 6-8 Wochen nach dem Erstscreening, spatestens aber bis
zum Ende des 3. Lebensmonats einem ausgewiesenen padaudiologischen Zentrum zur
weiteren Diagnostik vorgestellt werden.

e Die Ergebnisse der Kontrolluntersuchungen und der padaudiologischen Untersuchung
werden dem Screening-Zentrum mitgeteilt.

e Bei festgestellter Horminderung werden umgehend Therapiemalinahmen vom padaudio-
logischen Zentrum eingeleitet. Das Screeningzentrum erhélt einen Erhebungsbogen mit
Angaben zur Konfirmationsdiagnostik und ggf. einen Arztbrief.

Tracking der kontrollbedirftigen Befunde

Durch ein standardisiertes Trackingverfahren wird die Weiterverfolgung aller beidseitig
kontrollbedurftigen Befunde bis zur Diagnosestellung und gegebenenfalls der Einleitung
einer Therapie oder dem Ausschluss einer sprachentwicklungsrelevanten Horstérung
gesichert. Das Trackingverfahren beinhaltet neben schriftichen und telefonischen
Erinnerungen der Eltern und Kinderarzte bei Bedarf auch die Einschaltung des Gesundheits-

amtes.

Insgesamt umfasst das Horscreening-Programm einen dreistufigen Prozess:

1. Stufe: OAE- bzw. Screening-AABR und AABR-Kontrolluntersuchung bei auffalligem
Erstscreening noch in der Geburts- bzw. Kinderklinik vor Entlassung.

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

3. Stufe: Exakte Horschwellenbestimmung mit Ausschluss einer Horstérung bzw. Kon-
firmationsdiagnostik beim Padaudiologen oder HNO-Arzt mit phoniatrisch-péd-
audiologischer Fachkompetenz.

Projektbegleitend wird die Prozess- und Ergebnisqualitdt im Screeningzentrum evaluiert.

Parameter der Prozessqualitét :

e Rate der Kinder mit Screeningmeldung unter den geborenen Kindern

e Anteil der bereits in der Geburtsklinik, bzw. der ambulant gescreenten Kinder
¢ Rate der kontrollbedrftigen Befunde (Refer-Rate)

e Anzahl und Effekt der notwendigen Trackingmaf3nahmen

e Rate der abgeklarten Befunde

Bayerisches Landesamt fiir Gesundheit und Lebensmittelsicherheit 5
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e Alter der von einer behandlungsbedirftigen Horstérung betroffenen Kinder bei Screening,
Erstvorstellung beim Padaudiologen, Diagnosestellung und Therapiebeginn

Evaluation der Ergebnisqualitat:

Die im Modellprojekt entdeckten Kinder mit einer therapiebedulrftigen angeborenen Hor-
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 weitergefiihrt werden. Als Kontrollgruppe
werden Kinder im Rahmen der Schuleingangsuntersuchung und von Schulen flr
Horgeschadigte rekrutiert, deren Horstbérung 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 Neugeborenen-Horscreenings evaluieren zu konnen [8,9].

Wesentliche Elemente, die dieses Modellprojekt von den bislang durchgefuhrten Modell-
projekten in anderen Bundeslandern unterscheiden, sind [3, 10]:

e zweistufiges Screening noch in der Geburtsklinik:

= OAE-Screening bei allen Neugeborenen
= Kontrollscreening bei auffalligem Befund mittels Screening-AABR

= Primar Screening-AABR bei Kindern mit erhdohtem Risiko fir therapiebedurftige
Horstérungen wie z.B. Fruhgeburten oder Kindern mit postnataler Antibiotikatherapie

e 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 Datentbermittlung an den
offentlichen Gesundheitsdienst (Screeningzentrum, Gesundheitsamt)

= Sicherstellung der Vollstéandigkeit des Screenings durch Abgleich der Screening-
meldungen mit den Geburtsmeldungen durch die Gesundheitsamter

= 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 therapiebedirftigen Horstérung

Die Methodik und Logistik im Rahmen des Modellprojektes sowie die Ergebnisse der ersten
vier Jahre wurden bereits in vier Zwischenberichten und mehreren Fachpublikation
[10,11,12,13,14,15,16] detailliert vorgestellt.

6 Bayerisches Landesamt fur Gesundheit und Lebensmittelsicherheit



3

Neugeborenen-Hoérscreening: Abschlussbericht zum Modellprojekt

Ergebnisse

3.1 Vollstandigkeit

Im Zeitraum 1. Juni 2003 bis 31. Dezember 2008 wurden von den Gesundheitsamtern in
der Oberpfalz 49.038 Geburten gemeldet, in Oberfranken von Juni 2006 bis Dezember
2008 weitere 20.605 Geburten. Davon sind in der Oberpfalz 46.902 (95,6%), in
Oberfranken 19.563 (94,9%) Kinder definitiv gescreent, bei 4,3% der Kinder blieb dies
unklar. Diese Screeningraten blieben Uber die Jahre nahezu konstant. In den an
Mittelfranken angrenzenden Gebieten, bedingt durch grof3e Geburtskliniken in Nurnberg
und Erlangen, die nicht in das Modellprojekt eingebunden waren, war die Screeningrate
am niedrigsten (s. Abbildung 1).

530 (0,8%) Kinder wurden erst nach Kontaktaufnahme und Beratung der Eltern durch
das Gesundheitsamt nachgescreent.

Insgesamt konnte durch den Datenabgleich der Gesundheitsamter bei 95,5 % der
Zielpopulation die Teilnahme bestatigt werden. Nur von 110 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 4,3% 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 %

] =m0
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3.2

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 73.332 Kinder gescreent. 64.495 (87,9%) in den Geburtskliniken,
6.958 (9,5%) in den Kinderkliniken und 1.879 (2,6%) von niedergelassenen Arzten. Dabei
stieg der Anteil der durch niedergelassene Kinder- und HNO-Arzte gescreenten Kinder
bis 2006 deutlich an und lag seitdem etwa gleich bleibend bei gut 3% (s. Abbildung 2).

Abbildung 2: Anteil der niedergelassenen Arzte am Horscreening

Anteil der Niedergelassenen am Hbérscreening

2003/04 2005 2006 2007 2008 gesamt
Jahr

Bei 69.776 (95,2%) Neugeborenen wurde priméar ein OAE Screening, bei 3.556 (4,8%)
primar ein AABR Screening durchgefiihrt. Bei 67.006 (96,0%) Kindern war das OAE-
Screening unauffallig, bei 2.770 (4,0%) Kindern kontrollbedirftig. Bei 1.887 (68,1%)
dieser Kinder wurde noch in der Geburtsklinik, wie im Konzept vorgesehen, eine
Screening-AABR angeschlossen. Insgesamt wurde bei 5.443 Kindern in der Klinik eine
Screening-AABR durchgefuihrt. Nach Abschluss des Screenings waren die Befunde von
1.593 (2,2%) Kindern kontrollbedurftig, 459 davon beidseitig (0,6%).

Auffallig war die unterschiedliche Rate der kontrollbedirftigen Befunde in Abhangigkeit
von der screenenden Einrichtung. So waren 2008 bei einem stationaren Screening in der
Geburts- oder Kinderklinik im Mittel 2,3% der Screeninguntersuchungen kontrollbedurftig
(0,6% beidseitig), wahrend dieser Anteil der Screeninguntersuchungen im ambulanten
Bereich bei 16,1% (beidseitig 6,1%) lag (s.Abbildung 3).
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Abbildung 3: Rate an kontrollbedurftigen Befunden in der Klinik und in Arztpraxen
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e Insgesamt nahm der Anteil der kontrollbedirftigen Befunde Uber den Berichtszeitraum
leicht zu (s. Abbildung 4).

Abbildung 4: Anteil auffalliger Screeningbefunde

%

4,5
4,0
3,5 -
3,0

2,5 @ OAE auffallig
2,0 - W Screening auffallig

1,5
1,0
0,5 -
0,0

™ %) © A & ™
Q Q Q Q Q &
RO S S g
) S)

Bayerisches Landesamt fiir Gesundheit und Lebensmittelsicherheit 9




Neugeborenen-Hoérscreening: Abschlussbericht zum Modellprojekt

3.3

Tracking auffalliger 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.

Das Screeningzentrum schrieb die Eltern aller Kinder mit kontrollbedurftigem 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. 65,6% der angeschriebenen Eltern meldeten dem
Screeningzentrum den Befund der Kontrolluntersuchung zurlick. Ein weitergehendes
Tracking erfolgte bei einseitigem Befund nur fir Kinder mit zuséatzlichem Risiko fiir eine
Horstorung (z.B. Frihgeborene, Kinder nach Antibiotikatherapie), denn gerade bei diesen
Kindern entwickelt sich die Horstérung mitunter erst langsam und nicht auf beiden Ohren
gleichzeitig.

Trotz genereller Erinnerung erhielten spontan, d.h. ohne Intervention des Screening-
zentrums, nur 218 (47,5%) der 459 Kinder mit beidseitig kontrollbedurftigem Screening-
befund eine Kontrolluntersuchung. Bei 241 (52,5%) Kindern war ein aktives individuelles
Nachgehen erforderlich. Die Interventionsmaflinahmen 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 (37mal). Dieses Vorgehen fiihrte zur Abklarung von 93,1%
der beidseitig kontrollbedirftigen Befunde. Um diese Befunde zu erhalten, die der Sicher-
stellung der tatsachlichen Abklarung, sowie der Dokumentation und Evaluation der
Screeningmalnahme dienen, musste das Screeningzentrum 1.650 mal telefonisch oder
postalisch Kontakt zu Arzten und padaudiologischen Zentren aufnehmen.

Bei 51 (0,7%0) Kindern konnte auf beiden Ohren eine therapiebediirftige Horstérung

nachgewiesen werden.

Bei zwei dieser Kinder wurde ein unauffalliges 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 familidrer Disposition stellten die Eltern
die Kinder dennoch in der P&daudiologie vor. Sowohl OAE-Screening als auch
Screening-AABR waren dort pathologisch, die Diagnose lautete an Taubheit grenzende
Innenohrschwerhdorigkeit. Einige Horstérungen, wie z.B. eine Mutation im Connexin 26
kodierenden gjb2-Gen, manifestieren sich erst im Laufe der ersten Lebenstage oder
Wochen [17,18], d.h. wahrscheinlich nach dem Screeningzeitpunkt. Bei einem der Kinder
liegt diese seltene HOrstérung nachweislich vor, bei dem anderen erfolgte keine
genetische Abklarung. Fur Kinder mit dieser Mutation werden &hnliche Verlaufe aus
anderen Screeningprogrammen berichtet.
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3.4  Zeitdauer bis zu Diagnosestellung und Therapiebeginn

Die Kinder wurden im Median mit 1,8 Monaten (Spannweite 0-7; Mittelwert 2,5) zur Kontroll-
untersuchung vorgestellt. Der Median lag bei endgultiger Diagnosestellung bei 4,5 Monaten
(Spannweite 1-16, Mittelwert 5,4) und Therapiebeginn bei 5,1 Monaten (Spannweite 1-16,
Mittelwert 5,7). Das Ziel, die Therapieeinleitung (Horgerateversorgung, etc.) bis zum
6. Lebensmonat zu beginnen, wurde damit fir etwa 75% der Kinder erreicht. Im Mittel
vergingen 52 Tage (Spannweite 0 — 214) nach dem Screening bis das Kind zur Kontroll-
untersuchung vorgestellt wurde. Knapp drei weitere Monate vergingen im Mittel bis zur
Diagnosestellung. War die Diagnose gestellt, so wurde die Therapie rasch begonnen (s.
Abbildung 5). Bei kleinen Frihgeborenen und Kindern mit weiteren Erkrankungen oder
Behinderungen wurde die Diagnose mitunter spater gestellt, bedingt durch vordringlichere
medizinische MalRhahmen.

Abbildung 5: Zeitverlaufe bis zum Therapiebeginn
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3.5 Langzeitstudie

Zur Evaluation des vorgestellten Screening-Programms werden die 51 im Screening ent-
deckten Kinder im Rahmen einer begleitenden Langzeitstudie weiter beobachtet und mit
einer Kontrollgruppe nicht gescreenter oder auf3erhalb eines Programms gescreenter Kinder
mit beidseitiger therapiebedurftiger Schwerhorigkeit verglichen. Die Eltern der im Rahmen
des Modellprojektes entdeckten Kinder werden am ersten Geburtstag ihres Kindes ange-
schrieben und gebeten sich an der Studie zu beteiligen. Gleichzeitig erhalten sie einen
Fragebogen zu Diagnostik, therapeutischer Versorgung, Friihférderung, sowie sprachlicher
und psychomotorischer Entwicklung ihres Kindes. Diese Befragung wird jahrlich im Geburts-
monat des Kindes wiederholt. Die Kontrollgruppe wird im Rahmen der Schuleingangs-
untersuchung rekrutiert.

Als Kontrollgruppe konnten im Rahmen der Schuleingangsuntersuchung 162 beidseitig
schwerhorige Kinder rekrutiert werden, durch Kontakt mit Forderschulen fir Horstérungen
weitere 64. 39,8% dieser Kinder hatten ein HoOrscreening erhalten. Erste Auswertungen
zeigen, dass bei Kindern auf3erhalb des Modellprojektes der Median des Diagnosealters mit
Hoérscreening bei 21 Monaten (Spannweite 0-80, Mittelwert 25,4) ohne Screening bei 31
Monaten (Spannweite 0-76; Mittelwert 33,0) lag (p=0,006) (s. Abbildung 6).

Abbildung 6: Durchschnittliches Diagnosealter der Horstérung in der Langzeitstudie
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4 Diskussion

Die dargelegten Ergebnisse zeigen, dass ein Neugeborenen-Horscreening mit diesem
Programm erfolgreich durchgefihrt werden kann. Allerdings gibt es nach wie vor Heraus-
forderungen, die ein universelles Horscreening an alle Beteiligten stellt. Dies gilt ins-
besondere im Hinblick auf die flachendeckende Umsetzung der geénderten Kinderrichtlinien

zum Neugeborenen-Horscreening in ganz Bayern.

Insgesamt war die Akzeptanz des Modellprojektes bei allen Beteiligten sowie den Eltern und
der breiten Offentlichkeit sehr hoch. So wurde das Modellprojekt in den Medien (Fach- und
Laienpresse, Rundfunk, Fernsehen) wiederholt vorgestellt und sehr positiv bewertet. Auch in
Fachkreisen wurden und 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 [3,10,19]. Die
neuen Vorgaben des G-BA zum Neugeborenen-Horscreening entsprechen im Wesentlichen
dem Modellprojekt.

Im Laufe der Zeit stieg die Zahl der auffalligen Screeningbefunde leicht an, dabei bestehen
grofRe Unterschiede zwischen den einzelnen Kliniken. Dies liegt insbesondere daran, dass
einige Geburtskliniken aufféllige OAE-Befunde nicht in jedem Fall mit einer Screening-AABR
kontrollieren (Personalmangel). Auch ist eine umfassende und intensive Einweisung und
Nachschulung bei haufig wechselndem Klinikpersonal fiir eine gute Screeningqualitat unab-
dingbar.

Die erreichte Prozessqualitat soll an Hand der oben aufgefihrten Parameter kurz bewertet
werden.

e Die Rate der gescreenten Kinder ist mit insgesamt 95,5% der Neugeborenen in Anbe-
tracht der vielen Randbezirke des Modellprojektes sehr hoch und ist im Laufe der Jahre
konstant geblieben.

e Eine generelle Beteiligung aller Kinderkliniken konnte mittlerweile erreicht werden. Die
dorthin verlegten Kinder werden gescreent, der Befund an das Screeningzentrum
gemeldet. Schwierigkeiten 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 Vollstéandigkeit notwendig.

e Die Rate der kontrollbedirftigen Befunde (Refer-Rate) war in den bayerischen Klinken
mit 2,2% (beidseitig 0,6%) im Vergleich zu anderen Hérscreeningmodellprojekten in
Deutschland sehr niedrig [3]. Erreicht wurde dies durch das bereits in der Klinik
durchgefihrte AABR-Kontrollscreening und die laufende Qualitdtskontrolle mit
Nachschulung des Klinikpersonals. Wirde nur ein OAE-Screening eingesetzt, so lage die
Rate bei 3,8% mit der Konsequenz einer geringeren Akzeptanz, vermehrter unnétiger
elterlicher Beunruhigung und héherer Kosten fur Kontrolluntersuchungen und Tracking-
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malRnahmen. Bei den niedergelassenen Kinder- und HNO-Arzten, die sich am
Screeningprogramm beteiligten, lag die Refer-Rate dagegen bei 16%. Uber noch héhere
Raten (20%) bei niedergelassenen HNO-Arzten wird aus Hannover berichtet. Die
Ursache drfte in der erheblich groReren Unruhe in der Praxis sowie bei Muttern und
Kindern liegen, wahrend in der Klinik das Screening am schlafenden S&ugling problemlos
moglich ist.

e Die Durchfuhrung der notwendigen Kontrolluntersuchungen erfolgte in 52% der Félle erst
nach Aufforderung durch das Screeningzentrum. Das heil3t, ohne ein Tracking durch ein
Screeningzentrum héatte fast die Halfte der betroffenen Kinder trotz eines universellen
Hoérscreenings nicht friihzeitig therapiert werden kénnen. Dies zeigen auch die Daten der
Kontrollgruppe in der Langzeitstudie, in der durch ein Screening ohne Trackingverfahren
das durchschnittliche Diagnosealter nicht ausreichend gesenkt wurde.

e Durch das Trackingverfahren konnten Uber 93% der beidseitig kontrollbedtrftigen
Befunde abgeklart werden.

e Der zeitliche Abstand zwischen Krankheitsverdacht im Screening und Kontrollunter-
suchung beim HNO- oder Kinderarzt ist mit durchschnittlich 52 Tagen noch zu lange.
Durch die begrenzten Kapazitaten der Padaudiologen vergingen im Schnitt weitere 3
Monate bis zur endgiltigen Diagnosestellung. Dennoch wurde bei den meisten Kindern
ein Therapiebeginn vor dem 6. Monat erreicht. Eine Diagnosestellung bis zum 3. Lebens-
monat, wie vom G-BA gefordert, konnte oft nicht erreicht werden. Wenn die Diagnose
einmal gestellt war, wurde die Therapie im Mittel innerhalb von 4 Wochen eingeleitet. Da
vom G-BA im Gegensatz zum Modellprojekt die Kontrolle nach einem auffalligen
zweistufigen Erstscreening direkt beim P&adaudiologen stattfinden soll, wird sich dieses
Problem bei der Ausweitung des Neugeborenen-Horscreenings auf ganz Bayern
maoglicherweise weiter verscharfen.
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Fazit

Im Rahmen des Modellprojektes konnte folgendes erreicht werden:

51 Kinder mit einer beidseitigen Horstérung wurden unter 73.332 gescreenten Kindern
entdeckt, dies entspricht einer Rate von 0,7 :1000. Die Pravalenz der therapiebe-
durftigen angeborenen Horstérung liegt damit etwas niedriger als in anderen Screening-
programmen, aber noch im erwarteten Bereich [3].

Die Diagnose konnte bei den beidseitig schwerhoérigen Kindern im Mittel mit 5,4 Monaten
gestellt, die Therapie im mittleren Alter von 5,7 Monaten begonnen werden. Dies
entspricht in etwa den Zahlen aus anderen deutschen Modellprojekten [3]. Die insgesamt
frlhzeitige Diagnosestellung mit der Erwartung eines verbesserten sprachlichen und
psychosozialen Outcomes ist ein wesentliches positives Ergebnis des bayerischen
Projektes.

Fur ca. 95% der Neugeborenen wurde eine Screeninguntersuchung dokumentiert. Damit
wird eine hohe Vollstandigkeit des Screenings erreicht.

Durch die Kombination des OAE-Screenings mit einer Screening-AABR im Erstscreening
konnte eine Referrate von 2,2 % (beidseitig 0,6%) erreicht werden. Eine niedrige Refer-
rate ist wichtig, um eine unnétige Beunruhigung der Eltern und hohere Folgekosten durch
Kontrolluntersuchungen zu vermeiden.

Fur eine gute Screeningqualitat sind intensive Schulungen des screenenden Personals,
insbesondere in Arztpraxen, unbedingt notwendig. Das Screening muss auch
kontinuierlich supervidiert werden, insbesondere anhand folgender Parameter. Rate
falsch positiver Screeningbefunde pro Klinik und Untersucher, Anzahl der nicht durch-
gefuhrten Screening-AABRs bei auffaligem OAE, Anzahl der ohne Screening ent-
lassenen Kinder und der fehlenden oder verspateten Meldungen von gescreenten
Kindern. Das screenende Personal muss Uber die Ergebnisse informiert und evtl.
nachgeschult werden.

Das Tracking der kontrollbedirftigen Befunde durch das Screeningzentrum ist uner-
lasslich, da die notwendigen Kontrolluntersuchungen ohne Intervention des Screening-
zentrums nur bei 48% der im Screening auffalligen Kinder erfolgen. Screening alleine
fuhrt nicht zu einer deutlich frheren Diagnosestellung.

Das Meldesystem durch die Geburtskliniken in Papierform funktioniert gut, ist aber relativ
aufwendig. Glnstiger und ebenfalls gut funktionierend ist eine verschlisselte Modem-
Ubermittlung der Daten (ber die Telefonleitung bei Einsatz neuer kombinierter
OAE/AABR-Geréte.

Ein unauffélliges Screening schlief3t eine spatere hochgradige Horstorung nicht in allen
Fallen aus. Das Hérvermdgen der Kinder mit Risikofaktoren sollte deshalb auch bei
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unauffalligem Neugeborenenscreening im Rahmen der Vorsorgeuntersuchungen erneut

kontrolliert werden.

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

Nach dem Beschluss des G-BA zum 01.01.2009 ein universelles Neugeborenen-
Horscreening bundesweit einzufiihren wurde das Modellprojekt zum 31.12.2008 beendet.
Die Vorgaben des G-BA zu Durchfihrung und Qualitat des Neugeborenen-Hdérscreenings
wurden schon im Modellprojekt im Wesentlichen erfillt. Die Logistik des Modellprojekts kann
fur die Umsetzung des Beschlusses in ganz Bayern genutzt werden.

Die Fortfihrung der MaBnhahmen, die eine hohe Prozessqualitdt wie die Sicherstellung der
Vollstandigkeit und der Durchfihrung der notwendigen Kontrolluntersuchung (Tracking)
gewadhrleisten, sind dringend notwendig, auch wenn dies vom G-BA nicht berlicksichtigt
wurde. In Bayern wird das Tracking bis Ende 2010 durch das StMUG im Rahmen der
Gesundheitsinitiative ,Gesund.Leben.Bayern.” weiter gefordert.
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