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Abklrzungsverzeichnis

Abkirzung Bedeutung
AABR automated auditory brainstem response (Hirnstammaudiometrie)
CMV Cytomegalovirus
dB Dezibel
DPOAE distorsivproduzierte otoakustische Emissionen

(nach der Richtlinie nicht fir Horscreening geeignet)
DSGVO Datenschutzgrundverordnung
esQS externe stationare Qualitatssicherung nach § 137a SGB V
G-BA gemeinsamer Bundesausschuss
LGL Landesamt fur Gesundheit und Lebensmittelsicherheit
NHS Neugeborenen-Horscreening
TEOAE transitorisch evozierte otoakustische Emission
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1 Einleitung

Eine hohergradige beidseitige HOrstorung ist in Deutschland bei etwa einem bis zwei von
1.000 Neugeborenen zu erwarten [1,2]. Werden geringgradige und einseitige Horstérungen
mit einbezogen, liegt die Pravalenz einer Horstérung deutlich hdéher (circa 2,7 pro 1.000) [2].
Eine frihzeitige Diagnosestellung und Therapieeinleitung fuhrt zu einer Verbesserung in der
sprachlichen, psychosozialen und intellektuellen Entwicklung [3,4,5,6,7,8]. Um eine moglichst
gute Sprachentwicklung zu ermoglichen, sollte die Therapieeinleitung bis zum sechsten
Lebensmonat [9], nach dem neuen Positionspapier des Joint Committe of Infant Hearing
mdglichst sogar bis zum Ende des dritten Lebensmonats, erfolgt sein [10]. Der Zeitpunkt der
Diagnosestellung lag in Deutschland jedoch vor Einfuhrung eines flachendeckenden
Neugeborenen-Horscreenings im Mittel bei Uber zwei Jahren [11].

Mit Beschluss des gemeinsamen Bundesausschusses (G-BA) vom 19.06.2008 wurde das
universelle Neugeborenen-Horscreening zunachst als Anlage 6 [12], seit 01.09.2016 in den
§§ 47 - 57, in die Kinder-Richtlinie aufgenommen und zum 01.01.2009 bundesweit eingefuhrt.
Damit haben alle gesetzlich versicherten Neugeborenen Anspruch auf ein Horscreening in den
ersten Lebenstagen [13].

In der Kinder-Richtlinie ist die Durchfihrung des Neugeborenen-Hbérscreenings mit einer Reihe
von Qualitatsanforderungen verbunden. So ist das Ziel des Horscreenings, Kinder mit einer
beidseitigen, permanenten, konnatalen Hoérstérung bis zum Alter von drei Monaten zu
diagnostizieren und mit der Therapie bis zum Endes des sechsten Lebensmonats zu
beginnen. Dabei sollen moglichst wenige Familien beunruhigt und unnétige Kosten bei der
weiterfuhrenden Diagnostik vermieden werden. Voraussetzungen dafur sind eine hohe
Vollstandigkeit des Screenings (mindestens 95 %), eine niedrige Rate an auffalligen
Screeningbefunden, die weiter abgeklart werden missen (Refer-Rate hdchstens 4 %), und
eine schnelle und fachlich kompetente Abklarung auffalliger Befunde [13].

Seit bereits Uber 20 Jahren hat das Screeningzentrum des Bayerischen Landesamtes fir
Gesundheit und Lebensmittelsicherheit (LGL) Strukturen zur Sicherung einer hohen
Prozessqualitat in ganz Bayern erfolgreich etabliert [14]. Diese umfassen: Sicherstellung der
Vollstandigkeit durch Abgleich der Geburtenmeldungen mit den Screeningmeldungen,
Weiterverfolgung der kontrollbedtrftigen Befunde (Tracking) durch das Screeningzentrum und
Sicherung einer hohen Screeningqualitat in den screenenden Einrichtungen durch eine
regelmafige Evaluation der Prozess- und Ergebnisqualitat mit Rickmeldung der Ergebnisse
an die screenende Einrichtung und ggf. Schulung. Es konnte gezeigt werden, dass flir eine
frihe Diagnose ein Horscreening alleine ohne Tracking nicht ausreichend ist [15,16]. Im
vorliegenden Bericht werden die Daten des universellen Neugeborenen-Horscreenings in
Bayern fur die Jahre 2019 und 2020 dargestellt.
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2 Methoden

Das nach den geanderten Kinder-Richtlinien durchzufihrende Neugeborenen-Hdorscreening
ist mit einer Reihe von Qualitatsanforderungen verbunden [13]. Ziel ist die Erkennung
beidseitiger Horstérungen ab einem Horverlust von 35 dB. Die Screening-Untersuchung erfolgt
fur jedes Ohr mittels der Messung otoakustischer Emissionen (TEOAE) oder einer
Hirnstammaudiometrie (automated auditory brainstem response, AABR) und soll bei
gesunden, reifen Neugeborenen bis zum dritten Lebenstag durchgefuhrt werden. Fur Kinder
mit einem erhohten Risiko fir Horstorungen (z. B. alle Kinder auf Intensivstation, Kinder mit
familiarer Horstorung) [17] ist die Untersuchung mit einer AABR obligat.

Bei Geburt im Krankenhaus erfolgt die Untersuchung vor Entlassung. Bei Geburt aul3erhalb
des Krankenhauses oder nicht zuvor erfolgter Untersuchung findet die Untersuchung
spatestens im Rahmen der U2-Fruherkennungsuntersuchung, bei Frihgeborenen bis zum
errechneten Geburtstermin, statt. Die Untersuchungsergebnisse werden auf einer Extraseite
des gelben Kinderuntersuchungsheftes dokumentiert.

Bei auffalligem Testergebnis der Erstuntersuchung soll in derselben Einrichtung, méglichst am
gleichen Tag, spatestens jedoch bis zur U2, eine Kontroll-AABR auf beiden Ohren
durchgefuhrt werden. In Ausnahmefallen kann die Kontroll-AABR auch bis zur U3 durchgefuhrt
werden. Durch die Kombination der beiden Methoden kann eine Sensitivitat von > 90 % und
eine Spezifitdt von ca. 98 % erreicht werden [18]. Bei einem auffalligen Befund in dieser
Kontroll-AABR soll eine umfassende padaudiologische Konfirmationsdiagnostik bis zur 12.
Lebenswoche erfolgen (§ 51). Ist eine Therapie notwendig, soll diese bis Ende des sechsten

Lebensmonats eingeleitet werden.

Die Verantwortung flir die Durchfiihrung des Neugeborenen-Hdrscreenings liegt bei Geburt im
Krankenhaus bei dem Arzt, der fiir die geburtsmedizinische Einrichtung verantwortlich ist. Bei
Geburt aulierhalb des Krankenhauses liegt die Verantwortung fiir die Veranlassung der
Untersuchung bei der Hebamme oder dem Arzt, die oder der die Geburt verantwortlich geleitet
hat. Zusatzlich soll bei der U3-U5 gepruft werden, ob das Neugeborenen-Hoérscreening
durchgeflhrt wurde. Das Neugeborenen-Hoérscreening kann von Facharzten fir Kinder- und
Jugendmedizin, Facharzten fir Hals-, Nasen-, Ohrenheilkunde oder Facharzten fir Sprach-,
Stimm- und kindliche Horstérungen abgerechnet werden.

In der Kinder-Richtlinie sind auch Dokumentation und Evaluation des Hérscreenings geregelt.
So soll der Leistungserbringer Krankenhaus die in § 54 Abs.1 der Richtlinien genannten
Qualitatsziele wie eine Teilnahmerate von > 95 % der in der Geburtseinrichtung geborenen
Kinder und eine Rate von auffalligen Screeningbefunden von < 4 % erflllen. Die Uberpriifung
dieser Qualitatskriterien erfolgt nach § 55 Abs.2 anhand von Sammelstatistiken, die seit dem
01.01.2009 durch die Krankenhauser zu erheben sind. Diese kénnen auch in Zusammenarbeit
mit landerspezifischen Screeningzentren erhoben werden (§ 55,3).
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In Bayern ist das Screeningzentrum des Bayerischen Landesamtes fur Gesundheit und
Lebensmittelsicherheit (LGL) in den Screeningprozess eingebunden. Es Uberprift die
Qualitdtsanforderungen des G-BA, erstellt die Sammelstatistiken fir die screenenden
Einrichtungen, koordiniert die Sicherstellung der Vollstandigkeit und trackt die Abklarung
auffalliger Befunde. Dazu ist es erforderlich, dass die Daten der gescreenten Kinder inklusive
der Untersuchungsergebnisse dem Screeningzentrum tbermittelt werden, sofern die Eltern
dieser Datenlbermittlung zugestimmt haben. Hierfur gibt es eine auf die bayerischen
Strukturen angepasste Elterninformation, die die Aufklarung Uber das Tracking und die
Einwilligung in die Datenubermittlung enthalt und die speziellen gesetzlichen Anforderungen
in Bayern nach Artikel 14 des Gesundheitsdienst- und Verbraucherschutzgesetzes (GDVG)
bertcksichtigt. Mit Einflihrung des Screenings auf Mukoviszidose zum 01.09.2016 hat das LGL
eine gemeinsame Elterninformation fir alle Neugeborenen-Screenings entwickelt [19].

Die meisten Leistungserbringer stellen die Horscreeningdaten verschlusselt in die gesicherte
,BayernCloud“. Die Ubermittlung durch Papierbdgen aus Geburts- und Kinderkliniken sollte
nur noch in Einzelfallen erfolgen.

Als Ergebnis des Screenings zahlt im stationaren Bereich der letzte gemeldete Hortest vor
Entlassung des Kindes. Bei einem ambulanten Erstscreening wird der letzte Hortest desselben
Einsenders als Screeningergebnis gewertet. Hortests nach Entlassung aus dem stationaren
Bereich oder von einem anderen ambulanten Einsender gelten als Kontrolluntersuchungen.

Alle Daten des Horscreenings und der nachfolgenden Kontrolluntersuchungen werden in einer
ORACLE-Datenbank gespeichert. Dies ermoglicht die Dokumentation aller Testergebnisse
eines Kindes vom Erstscreening bis zur abschlieRenden Diagnostik. Die Daten unterliegen der
arztlichen Schweigepflicht und den datenschutzgesetzlichen Bestimmungen. Nach drei Jahren
werden die personenbezogenen Daten geldscht, nach 10 Jahren die Daten vollstandig
anonymisiert. Die Auswertung der Daten erfolgt anonym mit dem Softwareanalyseprogramm
SPSS (Version 25) (IBM, 2017).
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3 Ergebnisse

3.1 Datenibermittlung

Seit nunmehr 10 Jahren ubermitteln bayerische Geburts- und Kinderkliniken ihre Daten des
Neugeborenen-Hdrscreenings an das Screeningzentrum. Zum heutigen Zeitpunkt (September
2021) werden die Horscreeningdaten von 100 Geburts- und 35 Kinderabteilungen entweder in
Excel Uber eine Eingabemaske (27 %), in Textdateien aus den Beraphon- (34 %) oder
Accuscreengeraten (27%) oder noch mit Meldebdgen/Papier (11 %) erfasst. Alle Kliniken bis
auf eine, die ihre Daten mit Text- oder Exceldateien erfassen, Ubermitteln diese Daten
inzwischen schon Uber die ,BayernCloud®. Ziel ist es, moglichst alle Daten elektronisch zu
erhalten. Drei geburtshilfliche Abteilungen wurden in den letzten zwei Jahren geschlossen.
Mehr als 1100 niedergelassene Arzte haben seit 2009 mindestens einmal ein Horscreening-
oder Kontrolluntersuchungsergebnis Ubermittelt. Dazu wurde ein Formular entwickelt, das von
den Praxen leicht auszufullen ist.

3.2 Vollstandigkeit

Die Sicherstellung der Vollstandigkeit erfolgte bis Anfang 2020 durch einen Abgleich der
Namen und Geburtsdaten der gescreenten Kinder mit den Geburtenmeldungen nach §27 der
Meldedatenverordnung durch die bayerischen Gesundheitsamter. Inzwischen wird dieser
Abgleich im LGL durchgefuhrt. Seit 2013 wurden nachweislich 95 % der in Bayern geborenen
Kinder gescreent.

Abbildung 1: Horscreeningmeldungen 2009-2020
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3.3 Neugeborenen-Horscreening 2019

3.3.1 Screening und kontrollbedirftige Befunde 2019

Insgesamt wurden 2019 die Horscreeningdaten von 121.877 Neugeborenen an das
Screeningzentrum Ubermittelt (Abb.1). Bei 82 Kindern (0,1 %) wurde das Ergebnis des
Screenings anonym ubermittelt, da die Eltern die Datenlbermittiung abgelehnt hatten. Bei 22
dieser Kinder war das anonym Ubermittelte Screeningergebnis auffallig. Die weitere Abklarung
konnte jedoch auf Grund der abgelehnten Datenlbermittiung nicht durch das LGL sicher-
gestellt werden. 82,3 % der Neugeborenen wurden in den Geburtskliniken, 8,7 % in den
Kinderkliniken und 2,3 % von niedergelassenen Arzten oder Padaudiologien gescreent. Bei
6,6 % der Kinder wurden die Daten gemeinsam von Geburts- und Kinderklinik Gbermittelt. Ein
Risikofaktor fur angeborene Horstorungen wurde bei 3,4 % der Kinder angegeben. Von den
119.655 Kindern, bei denen eine Schwangerschaftswoche tibermittelt wurde, waren 7,9 % der
Kinder zu friih geboren. In den ersten drei Lebenstagen wurden 88,1 % (107.357) aller Neuge-
borenen mit angegebenem Geburtstag gescreent. Bei den Friihgeborenen (n= 9.478) wurden
nur 125 (1,3 %) nicht vor dem errechneten Geburtstermin gescreent, nur 1.568 (1,4 %)
Reifgeborene waren zum Screeningzeitpunkt alter als 14 Tage.

Bei 80.585 (66,1 %) der Neugeborenen wurde als Erstscreening ein TEOAE-Screening und
bei 41.196 (33,8 %) ein AABR-Screening durchgefuhrt, bei 95 Kindern (0,1%) wurde die
Methode des Erstscreenings nicht angegeben. Teilweise wurden sehr viele Testversuche
durchgefuhrt, um zu einem Screeningergebnis zu kommen. Bei Kindern, bei denen ein
Risikofaktor fur eine angeborene Horstérung angegeben worden war, wurde in 85,6 % eine
AABR als erste Screeninguntersuchung durchgefihrt. Bei 10.586 (8,6 %) der insgesamt
121.877 Kindern war die erste Screeninguntersuchung kontrollbedurftig, bei 840 Kindern
(0,7 %) wurde kein Ergebnis dokumentiert. Im stationaren Bereich wurde bei 62,4 % noch vor
Entlassung, wie in den Richtlinien vorgesehen, ein weiterer Hortest (Rescreening)
angeschlossen. Dieser wurde allerdings im Gegensatz zur Vorgabe der Richtlinie in 18,4% mit
einer TEOAE-Untersuchung durchgefihrt, bei 136 Kindern erfolgte diese TEOAE-Kontrolle
sogar nach einer AABR-Erstuntersuchung. In der Kinderklinik wurden 75,9 % der Kinder
(n=119.085) primar mit einer AABR untersucht. Nach Abschluss des Screeningprozesses
wurden insgesamt 5.641 (4,7 %) Kinder mit einem kontrollbedurftigen Befund entlassen
(=Refer-Rate) (Abb. 2). Bei 2.094 (1,8 %) Kindern war der Befund beidseitig kontrollbedurftig.
Bei einem primaren Screening im ambulanten Bereich (n=2.778) waren 4,8 % der Befunde
kontrollbedurftig (n=134), bei 9 Kindern mit auffalligen Befund war der Ort des Erstscreenings
nicht bekannt, bevor die Kinder fir weitere Kontrollen in einer anderen Einrichtung vorgestellt
wurden.

Bayerisches Landesamt flir Gesundheit und Lebensmittelsicherheit 9
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3.3.2 Tracking kontrollbedurftiger Befunde und Diagnosestellung 2019

Bei allen Kindern, bei denen bei einem auffalligen Screeningbefund (n=5.806) nicht zeitnah
das Ergebnis einer Kontrolluntersuchung vorliegt, soll das Tracking-System sicherstellen, dass
die notwendigen Kontrolluntersuchungen und gegebenenfalls die Konfirmationsdiagnostik
durchgeflihrt werden. Seit dem 01.01.2012 werden alle auffalligen Befunde getrackt, auch von
den Kindern, die zunachst nur einen einseitig kontrollbedurftigen Befund hatten. 41 Kinder
wurden in das Tracking aufgenommen, nachdem eine Kontrolluntersuchung nach einem
zunachst unauffalligem Horscreening ein auffalliges Ergebnis zeigte. 22 Kinder konnten nicht
getrackt werden, da die Eltern die Datentbermittlung abgelehnt hatten.

Das Screeningzentrum schrieb die Eltern der Kinder mit kontrollbedtirftigem Befund an, wenn
innerhalb von drei Wochen kein Befund einer Kontrolluntersuchung vorlag und die Eltern der
Datenubermittlung zugestimmt hatten. Dabei wurde nochmals Uber das auffallige
Horscreening informiert und an die notwendige Kontrolluntersuchung erinnert. Uber 80% der
Eltern von Kindern mit auffaligem Befund wurden angeschrieben. Teilweise war die
Kontrolluntersuchung schon durchgefiihrt, aber das Ergebnis noch nicht an das Screening-
zentrum Ubermittelt worden. Spontan, d.h. ohne eine Erinnerung des Screeningzentrums,
erhielten 57,8 % aller Kinder mit kontrollbedirftigem Screeningbefund eine Kontroll-
untersuchung. Bei den anderen Kindern war ein aktives Nachgehen erforderlich. Die
Trackingmalinahmen umfassten telefonische und schriftiche Kontaktaufnahmen des
Screeningzentrums mit der Geburts- bzw. Kinderklinik, den Eltern und/oder betreuenden
Arzten. Um die Befunde der Kontrolluntersuchungen zu erhalten, waren insgesamt 9.524
Kontakte, im Einzelfall bis zu 30 Kontakte, notwendig. Insgesamt konnte bis Juli 2021 ein
auffalliges Erstscreening bei Uber 90 % der Kinder abgeklart werden. Bei 40 Kindern (0,7 %)
war eine Abklarung aus medizinischen Grinden nicht moéglich (verstorben, schwere Grund-
erkrankung), bei 456 Kindern (7,9 %) lehnten die Eltern eine weitere Abklarung ab, waren
verzogen oder reagierten nicht auf mehrfache Kontaktversuche, bei 60 Kindern ist der
auffallige Screeningbefund zum jetzigen Zeitpunkt noch nicht endgultig abgeklart. Dies liegt
haufig an rezidivierenden Paukenerglssen oder zusatzlichen medizinischen Problemen der
Kinder. Bei 144 Kindern wurde bisher eine beidseitige und bei 61 Kindern eine einseitige
therapiebedurftige permanente Horstdrung nachgewiesen. Dies entspricht einer Pravalenz
einer konnatalen Horstérung von 1,7 %o.

Bei den 2019 geborenen Kindern wurde im Median die Diagnose einer beidseitigen
permanenten Horstoérung mit 5,1 Monaten (Spannweite 0-30; Mittelwert 6,6 Monate) gestellt.

10 Bayerisches Landesamt fir Gesundheit und Lebensmittelsicherheit
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3.4 Neugeborenen-Horscreening 2020

3.4.1 Screening und kontrollbedirftige Befunde 2020

Insgesamt wurden die Horscreeningdaten von 120.301 Neugeborenen an das
Screeningzentrum Ubermittelt (Abb.1). Das Hérscreening wurde bei 96.765 (80,5 %) Kindern
in den Geburtskliniken, bei 10.999 (9,1 %) in den Kinderkliniken und bei 4.498 (3,7 %) von
niedergelassenen Arzten oder P&adaudiologien durchgefiihrt. Bei 8.027 (6,6 %) Kindern
wurden die Daten von Geburts- und Kinderklinik gemeinsam tbermittelt. Nur 70 Eltern (0,1 %)
haben die Datenubermittiung abgelehnt. Bei 3.718 (3,1 %) Kindern war ein Risikofaktor fur
angeborene Horstérungen angegeben. Von den Kindern, bei denen die Schwanger-
schaftswoche bekannt war (118.221), waren 1.241 (1,0 %) vor der 32. Schwangerschafts-
woche geboren worden.

Innerhalb der ersten drei Lebenstage wurden 105.373 (87,6 %) Neugeborene mit bekanntem
Geburtstag (n=120.230) gescreent, 98,6 % der Frihgeborenen vor dem errechneten
Geburtstermin. Nur 2.443 (2,2 %) Reifgeborene waren beim Screening alter als 14 Tage. Als
Erstscreening wurde bei 79.193 (65,8 %) Neugeborenen ein TEOAE-Screening, bei 41.046
(34,1 %) ein AABR-Screening durchgefuhrt, bei 62 Kindern fehlte die Angabe zur Screening-
methode. Bei 88,6 % der Kinder mit einem angegebenen Risikofaktor flr eine angeborene
Horstorung wurde, wie in der Richtlinie vorgesehen, das Erstscreening mit einer AABR
durchgefthrt. In der Kinderklinik wurden 73,8 % der Kinder mit einer AABR untersucht. Bei
107.976 (89,8 %) der insgesamt 120.301 Kindern war die erste Screeninguntersuchung
unauffallig, bei 11.623 Kindern (9,6 %) auffallig, bei 702 ohne Ergebnis (0,6 %). Im stationaren
Bereich wurde bei 54,4 % noch vor Entlassung, wie in den Richtlinien vorgesehen, ein weiterer
Hortest (Rescreening) angeschlossen. Dieser wurde allerdings im Gegensatz zur Vorgabe in
der Richtlinie in 16,2 % mit einer TEOAE-Untersuchung durchgefiihrt. Nach Abschluss des
stationaren Screeningprozesses (ohne zeitliche Begrenzung) wurden 6.779 (5,8 %) der Kinder
mit einem kontrollbedirftigen Befund oder ohne eindeutiges Ergebnis entlassen, im
ambulanten Bereich waren 176 (3,9 %) der Screeningbefunde auffallig (Abb. 2), bei 3 Kindern
mit auffalligem Screeningbefund war die screenenden Einrichtung unbekannt. Bei insgesamt
2.650 (2,3 %) Kindern war der Befund beidseitig kontrollbedurftig.
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Abbildung 2: Refer-Rate (Entlassung mit kontrollbediirftigem Befund, ZielgroRe 4%)
im Verlauf der Jahre in den verschiedenen screenenden Einrichtungen
(Verteilung: ca. 88% Geburtsklinik, 10% Kinderklinik, 2% Arztpraxen)
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3.4.2 Tracking kontrollbedirftiger Befunde und Diagnosestellung 2020

Fir 6.958 (5,8 %) Kinder wurde ein kontrollbedurftiges Erstscreening an das LGL Ubermittelt.
35 Kinder hatten nach zunachst unauffalligem Erstscreening einen kontrollbedrftigen Befund,
der weiter abgeklart werden musste. Bei 17 Kindern mit auffalligem Befund konnte kein
Tracking erfolgen, da die Eltern die Datentubermittlung abgelehnt hatten. Insgesamt wurden
somit 6.976 Kinder in das Trackingsystem aufgenommen, um die Durchfihrung einer
notwendigen Kontrolluntersuchung sicherzustellen.

Bei 4.355 Kindern (62,5 %) wurde eine Kontrolluntersuchung nach dem kontrollbedurftigen
Erstscreeningbefund spontan, d.h. ohne weitere Intervention des Screeningzentrums durch-
gefuhrt. Bei 37,5 % der Kinder war ein aktives Nachgehen erforderlich, damit die notwendige
Kontrolle durchgefihrt wurde. 72,4 % der Eltern von Kindern mit kontrollbedurftigem
Screeningbefund wurden (bis zu dreimal) angeschrieben, da kein Befund einer Kontroll-
untersuchung im Screeningzentrum vorlag.

Nach Entlassung mit einem kontrollbedurftigen Befund aus dem stationaren Bereich wurde die
erste Kontrolle bei 21,7 % der Kinder vom Kinderarzt durchgefiihrt, bei 59,2 % durch einen
HNO-Arzt und bei 17,9 % — wie in der Richtlinie vorgesehen — in einer padaudiologischen
Institution. Bei 0,8 % der Kinder war nicht bekannt, wo die erste Kontrolle stattgefunden hatte
(Abb.3). Nach dieser ersten Kontrolluntersuchung war der Befund nur bei 18,9 % der Kinder
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weiterhin kontrollbedirftig. Bei 26,5 % der Kinder wurde als erste Kontrolluntersuchung eine
AABR-Messung durchgefuhrt. Insgesamt wurden bis zu 10 Hortests fir ein Kind dokumentiert.

Abbildung 3: Untersuchungsort der ersten ambulanten Kontrolluntersuchung bei 2020
geborenen Kindern, die mit kontrollbediirftigem Screeningbefund entlassen wurden

m Kinderarzt

B HNO-Arzt
Padaudiologe

W sonstiger Arzt

H Unbekannt

Bis zum Auswertungszeitpunkt (September 2021) wurde bei 128 Kindern (geb. 2020) eine
beidseitige therapiebedirftige Horstdérung diagnostiziert; 65 Kinder haben eine einseitige
therapiebedurftige Horstérung. Bei 88,8% (n= 6.194) der Kinder wurde eine HOorstérung
ausgeschlossen, bei 224 Kindern ist die weiterfihrende Diagnostik noch nicht abgeschlossen.

Insgesamt wurde seit Beginn des universellen Horscreenings 2009 bei 1.446 Kindern, die in
Bayern geboren wurden, die Diagnose einer beidseitigen permanenten therapiebedurftigen
HOorstorung in einem mittleren Alter (Median) von 4,87 Monaten (Mittelwert 6,5; Spannweite O-
66 Monate) gestellt. Das genaue Alter bei Therapiebeginn ist bisher bei 713 Kindern bekannt,
deren Eltern an der Langzeituntersuchung teilnehmen. Demnach wurde die Therapie in einem
mittleren Alter (Median) von 5,8 Monaten (Mittelwert 7,6; Spannweite 1-67 Monate) begonnen.
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4

Diskussion

Das universelle Neugeborenen-Horscreening wird bayernweit seit nunmehr 12 Jahren sehr

erfolgreich durchgefuhrt. In den Anfangsjahren war zunachst viel Aufwand notwendig, um die

screenenden Einrichtungen von der Notwendigkeit der flachendeckenden Datentibermittiung

zu Uberzeugen, insbesondere, da dies in der Kinder-Richtlinie nicht geregelt ist (keine Ver-

pflichtung) und die Mehrarbeit nicht bezahlt wird. In den nachfolgenden Jahren konnte der

Schwerpunkt dann auf die weitere Qualitatsverbesserung des Neugeborenen-Horscreenings

und die Ausweitung des Trackings gelegt werden. Die dadurch im Laufe der Jahre erreichte

Prozessqualitat soll an Hand einzelner Parameter kurz bewertet werden.

Seit April 2010 Ubermitteln alle bayerischen Geburts- und Kinderkliniken ihre Screening-
Ergebnisse an das Screeningzentrum. Die Bearbeitung der Daten, die auf Papier an das
Screeningzentrum Ubermittelt werden, ist erheblich aufwandiger als bei elektronischer
Datenubermittlung. Daher sollen langfristig moéglichst alle Daten elektronisch Gbermittelt
werden. Die dafur eingerichtete ,BayernCloud® ist fUr eine einfache und verschlisselte
Datentbermittlung gut geeignet und wird inzwischen von fast allen Kliniken, bei denen
eine elektronische Ubertragung der Daten mdaglich ist, genutzt.

Die Einbindung des Screeningzentrums in den Screeningprozess zur Sicherung der
Vollstandigkeit und dem Tracking der notwendigen weiteren Diagnostik nach auffalligem
Erstscreening wird von den Eltern sehr gut angenommen. Nur sehr wenige Eltern lehnen

die Datenubermittlung an das Screeningzentrum ab.

Inzwischen konnten auch viele niedergelassene Arzte davon lberzeugt werden, sowohl
ihre Screening-Daten als auch die Ergebnisse der Kontrolluntersuchungen an das
Screeningzentrum zu Ubermitteln. Dennoch wurden immer wieder Eltern schriftlich an eine
Kontrolluntersuchung erinnert, obwohl diese schon durchgefihrt und nur der Befund nicht
an das Screeningzentrum Ubermittelt worden war. Nach in Kraft treten der Datenschutz-
grundverordnung (DSGVO) im Mai 2018 verscharfte sich dieses Problem. Die
Zustimmung der Eltern zur Datenibermittlung schliel3t die Ergebnisse der weiter-
fuhrenden Diagnostik ein. Diese Einverstandniserklarung verbleibt jedoch in der
Geburtsklinik und liegt bei der Kontrolluntersuchung dem Arzt nicht vor. Daher wurde die
Madglichkeit einer erneuten Zustimmung der Eltern auf den Riickmeldeformularen fiir Arzte
integriert. Auch die Eltern kdnnen die Ergebnisse der weiterfuhrenden Diagnostik mit

Rickmeldebdgen und Freiumschlagen dem Screeningzentrum mitteilen.

Seit dem 01.01.2015 werden alle Screeningdaten in eine ORACLE-Datenbank
eingelesen. Dies bietet deutlich mehr Mdglichkeiten in der Datenauswertung und die
Erfassung jedes einzelnen Hortestes. In der Datenbank kdnnen auch abgebrochene oder
nicht eindeutige Testergebnisse und jeder Test getrennt fir beide Ohren erfasst werden.
Gleichzeitig bietet die Auswertung eine echte Herausforderung, da bis zu 13 Hoértests
eines Kindes in die richtige zeitliche Reihenfolge gebracht und die Ergebnisse sinnvoll
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zusammengefiuhrt werden missen.

Die Rate der kontrollbedirftigen Befunde bei Entlassung (Refer-Rate) ist in den letzten
Jahren insgesamt mit knapp Uber 4% konstant geblieben, hat sich dabei in den Arztpraxen
und Kinderkliniken kontinuierlich verbessert. Im Jahr 2020 stieg die Refer-Rate in den
Geburtskliniken auf 5,8 % an. Die vom G-BA geforderte Refer-Rate von maximal 4 % wird
nicht flachendeckend erreicht. Nach wie vor bestehen grofl3e Unterschiede zwischen den
einzelnen Kliniken in der Screeningqualitat. Ein Grund fur die in den letzten Jahren gleich-
bleibende, aber 2020 deutlich schlechtere, Refer-Rate konnten die immer friheren Ent-
lassungen nach der Geburt und ambulante Entbindungen sein, die 2020 durch die Covid-
19-Pandemie deutlich haufiger waren. Die Rate an kontrollbedurftigen Erstscreening-
befunden (z. B. durch Fruchtwasserreste im Gehdrgang) ist am ersten Lebenstag hoher
als am zweiten oder dritten Lebenstag. Auch ein Rescreening ist bei friher Entlassung oft
zeitlich nicht mehr maéglich. Fur neue Mitarbeiter/innen mussten dringlich wieder die in der
Vergangenheit im Rahmen eines anderen ,Gesund.Leben.Bayern® Projektes ange-
botenen Schulungen wiederholt werden.

In den Richtlinien ist vorgesehen, bei einem kontrollbedurftigen Erstscreening noch in
derselben Einrichtung eine Kontroll-AABR anzuschlieen, um die Refer-Rate zu senken.
So soll eine unnétige Beunruhigung der Eltern und die Notwendigkeit einer ambulanten
padaudiologischen Kontrolluntersuchung vermieden werden. Diese Kontrolle wird bei
uber 60 % der Kinder noch in der Klinik durchgefuhrt, in etwa 20 % allerdings mit einer
erneuten TEOAE-Untersuchung. Ein Rescreening mit TEOAE wird z.B. auch in den USA
oder GroRbritannien fur Kinder ohne Risikofaktoren fur angeborene HOrstérungen
empfohlen [10]. Zentrale Horstérungen (z.B. Aplasie des Hornervs) sind selten, kdnnen
aber nur mit einem AABR-Screening entdeckt werden. Daher sollte unbedingt vermieden
werden ein mit einer AABR durchgeflhrtes auffalliges Erstscreening nur mit einer TEOAE
zu kontrollieren, da mit dieser Methode zentrale HOrstérungen Ubersehen werden kdnnen.

Alle Geburts- und Kinderkliniken erhalten regelmafRig vom Screeningzentrum eine
Rickmeldung Uber die Anzahl der gescreenten Kinder, die Refer-Rate, den Anteil der mit
AABR kontrollierten auffalligen Befunde in ihrer Klinik, sowie die Anzahl der Kinder, bei
denen auf Grund des Neugeborenen-Horscreenings in der Klinik eine HOrstérung
frihzeitig diagnostiziert werden konnte. Diese Rickmeldungen werden sehr positiv
aufgenommen und fordern die Qualitat und Motivation.

Kinder mit Risikofaktoren fur angeborene Horstérungen sollen nach der Kinder-Richtlinie
obligat mit einer AABR untersucht werden, wobei eine Definition der Risikofaktoren in der
Kinder-Richtlinie fehlt. Erfreulicherweise wurden inzwischen fast 90 % der Neugeborenen,
bei denen ein Risikofaktor angegeben worden war, mit einer AABR untersucht. Die Risiko-
faktoren, wurden unter Mitarbeit des bayerischen Screeningzentrums bei der Konsensus-
findung im Rahmen der Leitlinie ,periphere Horstérungen im Kindesalter® einheitlich
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definiert [17].

Die Bedeutung des Trackings der kontrollbedirftigen Befunde zeigte sich auch in den
vergangenen beiden Jahren. Nur in etwa 60 % der Falle wurde das Ergebnis einer
notwendigen Kontrolluntersuchung innerhalb von drei Wochen an das Screeningzentrum
ubermittelt, so dass kein Tracking notwendig war. Dieser Anteil hat sich in den letzten
Jahren kaum verbessert. In einer am LGL betreuten Masterarbeit zu diesem Thema hat
sich gezeigt, dass insbesondere eine gut verstandliche Information Uber die zeithah
notwendige Kontrolle zu einer schnellen Abklarung bei einem auffalligem Screening-
befund fuhrt. Hier ware weiteres Informationsmaterial fur die Eltern, auch in Fremd-
sprachen, hilfreich. Auch bei Terminschwierigkeiten war haufiger eine Erinnerung an die
noch ausstehende Kontrolle durch das Screeningzentrum erforderlich.

Seit dem 01.01.2012 konnten die Befunde aller Kinder mit kontrollbedurftigen
Neugeborenen-Hdrscreening, also auch die zundchst nur einseitig kontrollbedurftigen
Befunde, getrackt werden. Dadurch konnte auch bei diesen Kindern der Befund in rund
90 % der Falle abgeklart werden. Auch Kinder mit einer einseitigen Horstérung werden
heutzutage in den meisten Fallen mit einem Horgerat versorgt. Dies entspricht dem
aktuellen Wissensstand, da nur so ein Richtungshdren madglich ist. Auch die Kinder mit
einer ,nur® einseitigen Horstérung kdénnen spater Probleme in der Schule und in ihrer
Sprachentwicklung haben [20]. AuRerdem besteht immer die Gefahr, dass auch das
zweite Ohr eine Horstorung entwickelt, z. B. nach einer CMV-Infektion.

Vom G-BA wird gefordert, die weiterflhrende Diagnostik nach einem auffalligen
Screeningbefund bei Entlassung bis zur 12. Lebenswoche direkt in einer padaudio-
logischen Institution durchzufihren. In Ausnahmefallen ist aber auch nach der Richtlinie
§52,3 die Durchfuhrung einer fehlenden Kontroll-AABR bis zu U3 (8. Lebenswoche) bei
Kinder- und HNO-Arzten moglich. Da die Kapazitat der Padaudiologen sehr begrenzt ist,
erscheint eine erste Kontrolle bei Kinder- oder HNO-Arzten sinnvoll. Hierbei waren jedoch
dringend Qualitdtsvorgaben notwendig, damit keine ungeeigneten Untersuchungs-
methoden verwendet werden (z. B. DPOAE-Messung, Impedanz). Unbedingt vermieden
werden sollte eine alleinige TEOAE-Kontrolluntersuchung nach auffalligem AABR-Erst-
screening und bei Kindern mit Risikofaktoren, da so zentrale Horstérungen Ubersehen
werden kdnnen. Nach dieser ersten Kontrolle sind etwa 80 % der bei Entlassung
kontrollbedurftigen Befunde unauffallig. Die Kinder, bei denen auch diese Untersuchung
einen auffalligen Befund ergibt, sollten dann allerdings zeitnah in eine padaudiologische
Institution Uberwiesen werden. Bei ihnen sollte das Horvermdgen auf jeden Fall mit einer
Hirnstammaudiometrie (AABR) untersucht werden. Alle weiteren Kontrolluntersuchungen,
die nicht bei Padaudiologen erfolgen, dienen nicht mehr der Entlastung, sondern
verzdgern nur die Diagnostik.

Neben der friihzeitigen Therapieeinleitung ist eine Frihférderung der Kinder mit einer
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beidseitigen Horstorung fur eine gute Entwicklung sehr wichtig. Die Eltern erhalten nach
gesicherter Diagnose ihres Kindes vom Screeningzentrum Informationsmaterial der fir
sie zustandigen Frihférderstelle. Dadurch konnte erreicht werden, dass die meisten
Kinder fruhzeitig an eine Friuhforderstelle angebunden sind. Auch Eltern der Kinder mit
einer einseitigen HOrstorung werden Uber die Beratungsmoglichkeiten der
Friahforderstellen informiert.

Zur Evaluation des Neugeborenen-Hdérscreenings werden die im Screening entdeckten
Kinder im Rahmen einer begleitenden Langzeitstudie weiter beobachtet. Seit 2015 werden
die Eltern der Kinder mit einer diagnostizierten beidseitigen Horstdorung nur noch einmalig
im Alter des Kindes von 2 Jahren zu Diagnostik, therapeutischer Versorgung, Frih-
forderung, sowie sprachlicher und psychomotorischer Entwicklung ihres Kindes befragt.
Bei Kindern, die vor 2015 geboren wurden, wird die Befragung alle 2 Jahre im Geburts-
monat des Kindes wiederholt. Die Kinder werden mit einer Kontrollgruppe nicht oder
aullerhalb eines Programms gescreenter Kinder mit beidseitiger therapiebedurftiger
Schwerhdrigkeit verglichen, die im Rahmen der Schuleingangsuntersuchung rekrutiert
wird. Die ersten Teilnehmer dieser Gruppe wurden mittlerweile volljahrig.

Mit der Einflhrung des Neugeborenen-Horscreenings hat der gemeinsame
Bundesausschuss der Arzte und Krankenkassen (G-BA) auch eine deutschlandweite
Evaluation des Screenings nach flnf Jahren beschlossen. Diese Evaluation wurde vom
G-BA nach einer europaweiten Ausschreibung an eine Bietergemeinschaft von Experten
aus den Bereichen Epidemiologie (LGL), Statistik (LMU Munchen) und Padaudiologie
(UKM Minster) unter Federfihrung des Screeningzentrums am LGL vergeben.
Datengrundlage war die Vollerhebung aller 2011/2012 geborenen Kinder. In dieser
Evaluation zeigte sich, dass das Neugeborenen-Hoérscreening bundesweit sehr gut
umgesetzt wird. So ist fur Uber 80 % der Kinder ein Horscreening dokumentiert und der
Zeitpunkt der Diagnosestellung und des Therapiebeginns konnte seit Einflhrung des
Neugeborenen-Horscreenings deutlich gesenkt werden. Flachendeckende Horscreening-
Zentralen mit Anbindung aller Kliniken sind zur Sicherung der Vollstandigkeit und des
Trackings kontrollbedurftiger Befunde sehr hilfreich. Dennoch liegt auch in einigen
Horscreening-Zentralen fir bis zu 70 % der Kinder mit kontrollbedirftigem Screening-
befund kein Ergebnis einer abklarenden Diagnostik vor. Bayern hat hier eine
herausragende Trackingqualitat, ein kontrollbedurftiger Befund konnte bei Uber 90 % der
Kinder abgeklart werden [21]. Anfang 2020 wurde die Bietergemeinschaft durch den G-BA
mit einer Folgeevaluation des bundesweiten Horscreenings fur die Jahre 2017/2018
beauftragt. Die Ergebnisse der Folgeevaluation werden Ende 2021 vorliegen.
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5

Fazit

Seit 2009 wurden in Bayern 1.446 Kinder mit einer beidseitigen und 603 Kinder mit einer
einseitig angeborenen Horstérung diagnostiziert, bei Uber 30% war fur die frihzeitige
Diagnosestellung ein Tracking des LGL notwendig.

1.152 Kinder mit einer beidseitigen angeborenen HoOrstérung werden in einer Langzeit-
untersuchung des LGL begleitet. Davon wurden 757 Kinder durch das qualitatsgesicherte
Neugeborenenscreening entdeckt, 395 Kinder waren aullerhalb dieses Screening-
programms diagnostiziert worden (Kontrollgruppe).

Alle bayerischen Geburts- und Kinderkliniken und immer mehr niedergelassene Arzte
ubermitteln zuverlassig ihre Horscreeningdaten an das Screeningzentrum. Fur ganz
Bayern wird eine hohe Vollstadndigkeit des Screenings und der Dokumentation erreicht.
Mit der Bayern-Cloud kdnnen die Daten einfach und verschlisselt Gbermittelt werden.

Eine niedrige Refer-Rate ist wichtig, um eine unnétige Beunruhigung der Eltern und
hohere Folgekosten durch Kontrolluntersuchungen zu vermeiden. Die Refer-Rate blieb in
den letzten Jahren konstant, lag aber 2020 hoher. Die in der Richtlinie angestrebten 4 %
werden knapp Uberschritten. Eine konsequente Durchflihrung des in der Richtlinie vorge-
sehenen Rescreenings noch in der Klinik wiirde die Refer-Rate weiter senken. Auf Grund
der immer friheren Entlassungen nach der Geburt und insbesondere wahrend der Covid-
19-Pandemie zunehmenden ambulanten Entbindungen kann ein Rescreening aber nicht
immer durchgefiuhrt werden.

Die Kliniken erhalten regelmaRig eine Rickmeldung Uber die Screeningqualitat, was in
den einzelnen Kliniken sehr positiv aufgenommen wird.

Wichtig ist auch die mdglichst vollstandige Ubermittiung der Ergebnisse der weiter-
fuhrenden Diagnostik an das Screeningzentrum. Dies wird durch die DSGVO erschwert,
obwohl die Zustimmung der Eltern zur Datenubermittiung auch die weiterfUhrende
Diagnostik einschliet. Um den Befundriucklauf an das LGL zu verbessern, wurden neue
Dokumentationsbdgen entwickelt.

In einer am LGL betreuten Masterarbeit hat sich gezeigt, dass bei einem auffalligen
Screeningbefund insbesondere eine gut verstandliche Information der Eltern und eine
unproblematische Terminvereinbarung dazu fuhrt, dass keine Erinnerung an die
notwendige Kontrolluntersuchung durch das Screeningzentrum erforderlich ist.

Das Tracking der kontrollbediirftigen Befunde durch das Screeningzentrum ist uner-
I&sslich, da die notwendigen Kontrolluntersuchungen ohne Intervention des Screening-
zentrums nur bei 60 % der Kinder mit auffalligem Screeningbefund zeitnah erfolgen.
Durch das Tracking auch der einseitig kontrollbedirftigen Erstscreeningbefunde, wurde
bei deutlich mehr Kindern eine Horstérung frihzeitig diagnostiziert. 2019 zeigte sich eine
Pravalenz von 1,7%o fur Kinder mit ein- oder beidseitigen konnatalen Horstérungen. Diese
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insgesamt frihzeitige Diagnosestellung mit der Erwartung eines verbesserten
sprachlichen und psychosozialen Outcomes ist ein grofer Erfolg des bayerischen
Neugeborenen-Hoérscreenings.

Eine erste qualitdtsgesicherte Kontrolluntersuchung oder eine erneute Screeningunter-
suchung bei einem Kinder- oder HNO-Arzt erscheint sehr sinnvoll. Dabei sollte unbedingt
eine alleinige TEOAE-Kontrolle nach auffalligem AABR-Erstscreening oder bei Kindern
mit Risikofaktoren vermieden werden, um zentrale Horstérungen nicht zu Ubersehen.
Nach dieser ersten Kontrolluntersuchung haben nur noch etwa 20 % der Kinder einen
weiterhin kontrollbedirftigen Befund. Diese sollten dann unbedingt zeitnah in einer
padaudiologischen Institution vorgestellt werden.

Ein unauffalliges Screening schlief3t eine spatere hochgradige Horstérung nicht in allen
Fallen aus. Das Horvermodgen der Kinder mit Risikofaktoren sollte deshalb auch bei
unauffalligem Neugeborenenscreening im Rahmen der Vorsorgeuntersuchungen erneut
Uberprift werden.

Die FortfUhrung der Mallhahmen, die eine hohe Prozessqualitat wie die Sicherstellung
der Vollstandigkeit und der Durchfihrung der notwendigen Kontrolluntersuchung
(Tracking) gewahrleisten, ist unabdingbar, auch wenn dies vom G-BA bisher nicht in der
Richtlinie geregelt wurde. In Bayern wurde das Tracking bis Ende 2020 durch das StMGP
im Rahmen der Gesundheitsinitiative ,Gesund.Leben.Bayern.” geférdert und ist
mittlerweile als Daueraufgabe flr den 6ffentlichen Dienst etabliert.
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Notizen

Neugeborenen-Horscreening:

Hinweis: Die Publikationen kdnnen als pdf-Datei auf den Internetseiten des Bayerisches
Staats-ministerium fiir Gesundheit und Pflege unter www.bestellen.bayern.de oder auf der
Internetseite des LGL unter
https://www.lgl.bayern.de/gesundheit/praevention/kindergesundheit/neugeborenen_hoer
screening/index.htm heruntergeladen werden.

Bisher sind zum Thema ,Hoérscreening® folgende Titel erschienen:

Erster und zweiter Zwischenbericht zum Modellprojekt in der Oberpfalz
(April 2004 / August 2005)

Dritter und vierter Zwischenbericht zum Modellprojekt in der Oberpfalz und in
Oberfranken (Juli 2007./ (Juli 2008)

Abschlussbericht zum Modellprojekt in der Oberpfalz und in Oberfranken
(November 2009)

Neugeborenen-Hdorscreening in Bayern 2009/2010 (Mai 2011)
Neugeborenen-Horscreening in Bayern 2011/2012 (Juli 2013)
Neugeborenen-Horscreening in Bayern 2013/2014 (Mai 2015)
Neugeborenen-Hdrscreening in Bayern 2015/2016 (Juni 2017)
Neugeborenen-Horscreening in Bayern 2017/2018 (Mai 2019)

sowie der vorliegende Titel
Neugeborenen-Hoérscreening in Bayern 2019/2020 (September 2021)
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