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ERWEITERTES VESTIBULARES AQUADUKT

Diese Informationen sind als allgemeine EinflUhrung in dieses Thema gedacht. Da jeder Mensch anders von Gleichge-
wichts- und Schwindelproblemen betroffen ist, solltest du mit deinem Arzt oder deiner Arztin sprechen, um dich indivi-
duell beraten zu lassen.

Aus Grunden der besseren Lesbarkeit wird das generische Maskulinum verwendet und auf die gleichzeitige Verwendung
der Sprachformen mannlich, weiblich und divers (m/w/d) verzichtet. Die in dieser Patienteninformation verwendeten Per-
sonenbezeichnungen beziehen sich — sofern nicht anders kenntlich gemacht — auf alle Geschlechter.

Zusammenfassung

e GroBere als die normalen schmalen Kanale, die vom Innenohr bis tief in den Schadel verlau-
fen.

e Scheint vor der Geburt wahrend der fotalen Entwicklung aufzutreten.
e Wird wahrscheinlich durch ein zugrunde liegendes genetisches Problem verursacht.
e Tritt manchmal allein und manchmal zusammen mit anderen Syndromen auf.

e Zuden Symptomen gehdren Schallempfindungsschwerhorigkeit, Drehschwindel und Gleich-
gewichtsstorungen.

e Am haufigsten sind junge Menschen betroffen, von Kleinkindern bis zu Menschen in den
20ern.

e Um einen plotzlichen Horverlust nach einer leichten Kopfverletzung oder einer plotzlichen,
extremen Veranderung des Luftdrucks zu verhindern, kann ein Gehorschutz empfohlen wer-
den.

e Bislanggibt es keine Behandlung, die den Horverlust verringern oder verlangsamen kann.

Was ist ein erweitertes vestibulidres Aquadukt?

Das vestibulare Aquadukt ist ein schmaler Kanal, der vom Innenohr bis tief in den Schadel verlauft. Er
enthalt den Ductus endolymphaticus, der das Innenohr mit dem Endolymphsack verbindet. Die En-
dolymphe ist die Flussigkeit im Innenohr.

Normalerweise ist das vestibulare Aquadukt sehr schmal: Auf halber Lange ist er weniger als 1Tmm breit
- etwa so breit wie eine Stecknadel. Bei manchen Menschen ist das vestibulare Aquadukt jedoch breiter
und misst zwischen 1,5 mm und 8 mm. Dies wird als erweitertes vestibulares Aquadukt (EVA) bezeichnet.

Menschen mit EVA haben oft eine Schallempfindungsschwerhorigkeit, mit oder ohne Drehschwindel und
Gleichgewichtsproblemen. Diese Probleme beginnen oft in der Kindheit; zwischen 5-15 % der Kinder mit
Schallempfindungsschwerhdorigkeit haben EVA. Diese Probleme treten haufiger bei Madchen als bei Jun-
gen auf und sind haufiger auf beiden Seiten (bilateral) als auf einer Seite zu finden. In der Regel ver-
schlechtert sich das Gehor im Laufe der Zeit.

Das EVA wurde erstmals 1791 entdeckt, aber der Zusammenhang zwischen EVA und Horverlust wurde
erst 1978 beschrieben.
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Wodurch wird ein erweitertes vestibulares Aquadukt verursacht?

EVA scheint vor der Geburt aufzutreten, wahrend sich der Fotus noch entwickelt. Das EVA scheint keinen
Horverlust zu verursachen. Stattdessen glauben die Forscher, dass sowohl EVA als auch Hoérverlust
durch ein zugrunde liegendes genetisches Problem verursacht werden.

Viele Menschen mit EVA und Horverlust haben auch andere strukturelle Veranderungen im Innenohr. EVA
wird zum Beispiel am haufigsten mit der inkomplette Partition Typ 2 (Mondini-Dsyplasie) in Verbindung
gebracht. Diese Anomalie besteht aus:

e einer Cochlea (Teil des Innenohrs, der wie eine Schnecke aussieht) mit nur 1,5 statt der ublichen
2,5Windungen

e vergroBertes Vestibularorgan mit normalen Bogengangen
e erweitertes vestibulares Aquadukt, das einen erweiterten endolymphatischen Sack enthalt

EVA tritt manchmal allein und manchmal in Verbindung mit anderen Storungen auf. Zum Beispiel leidet
etwa 1 von 4 Menschen mit EVA und Horverlust am Pendred-Syndrom, das auch Schilddrusenprobleme
verursacht. Mutationen in einem Gen namens SLC26A4 kdnnen EVA und das Pendred-Syndrom verursa-
chen. Aber nicht jeder mit EVA hat diese Mutationen. Weitere Ursachen fuir EVA werden untersucht.

Andere Erkrankungen, die manchmal mit EVA einhergehen, sind:
e CHARGE-Syndrom
e Distale renale-tubulére Azidose
e Waardenburg-Syndrom
o X-chromosomal vererbte gemischte Taubheit
e Branchio-Oto-Renale (BOR) Syndrom
e Oto-fazio-zervikales Syndrom
Symptome eines erweiterten vestibularen Aquadukts
Zu den Horstorungen von EVA kénnen gehoren:

e Schallempfindungsschwerhorigkeit, wie z. B. Schwierigkeiten beim Unterscheiden von Wértern
oder ein Kind, das nicht reagiert, wenn sein Name gerufen wird

¢ beiKindern: Sprach- und Sprechverzégerungen
Zu den Gleichgewichtsstorungen von EVA kdnnen gehoren:
e Schwindelanfalle, die unterschiedlich lange dauern
e Gleichgewichtsprobleme
e beiKindern: Verzogerungen beim Krabbeln oder Laufen

Manchmal werden die Symptome erst nach einer Kopfverletzung bemerkt oder verschlimmern sich.
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Diagnose eines erweiterten vestibuldren Aquédukts

EVA wird am haufigsten bei jungen Menschen diagnostiziert, von Kleinkindern bis zu jungen Menschen in
ihren 20ern.

EVA kann von einem Kinderarzt diagnostiziert werden, haufiger jedoch von einem Facharzt, z. B. einem
HNO-Arzt.

Der Arzt wird eine griundliche Anamnese erheben, eine neurologische Untersuchung und verschiedene
Tests, um die Funktion deines vestibularen Systems zu beurteilen, durchfuhren.

Wahrscheinlich wird dein Kind einigen der folgenden diagnostischen Tests unterzogen:
e Hortests und vestibulare Funktionsuntersuchungen

e Bildgebende Untersuchung wie eine Magnetresonanztomographie (MRT) oder eine Computerto-
mographie (CT); diese Tests kdnnen zeigen, ob das vestibulare Aquadukt groBer als gewohnlich
ist und ob es andere Anomalien im Schlafenbein gibt

Behandlung eines erweiterten vestibulidren Aquadukts

Bisher gibt es keine Behandlung, die den Horverlust bei Menschen mit EVA verringert oder verlangsamt.
Es ist wichtig, den Horverlust so frih wie maéglich zu erkennen, damit die Kinder und ihre Betreuer Fahig-
keiten entwickeln kénnen, die ihnen bei der Kommunikation helfen. Zu diesen Fahigkeiten gehoren die
Gebardensprache und die Lautsprache, bei der Handzeichen und andere visuelle Zeichen verwendet
werden, um die "Bausteine" der Sprache (Phoneme) sichtbar zu machen.

Du oder dein Kind mussen regelmaBig nachuntersucht werden, um das Gehor zu Uberwachen und fest-
zustellen, ob sich Veranderungen ergeben haben. Das ist besonders wichtig fur sehr junge Kinder, die dir
vielleicht noch nicht sagen kdnnen, ob etwas nicht stimmt. Bei einem starken Hoérverlust werden Horge-
rate empfohlen.

Operation

Eine Operation zur Ableitung Uberschussiger Flussigkeit oder zur Entfernung des vergroBerten Ductus
endolymphaticus und des endolymphatischen Sackes ist nicht hilfreich. Sie fuhrt oft zu schweren Hor-
verlusten.

Manche Menschen mit Horverlust und EVA verlieren ihr Gehor allmahlich bis zu einem Grad, bei dem
Horgerate nicht mehr hilfreich sind. Sie konnen Kandidaten fur Cochlea-Implantate werden. Die Opera-
tion fir Cochlea-Implantate ist mit einem gewissen Risiko verbunden. Bei Menschen mit EVA ist die
Wahrscheinlichkeit groBer, dass wahrend der Operation Liquor (Liquor cerebrospinalis) austritt. Liquor
ist die Flussigkeit, die das Gehirn und das Riickenmark umgibt. Es ist wichtig, die Risiken und Vorteile der
Operation sorgfaltig abzuwagen und sie mit dem Chirurgen zu besprechen.

Vorbeugung von Verletzungen

Etwa 1 von 3 Menschen mit EVA erleidet nach einer leichten Kopfverletzung oder einem Barotrauma
(plotzliche, extreme Veranderung des Luftdrucks) einen Horsturz. Aus diesem Grund wird Menschen mit
EVA oft geraten, ihr Gehor zu schitzen, indem sie

o Kontaktsportarten meiden

¢ einen Kopfschutz bei Aktivitdten wie Radfahren oder Skifahren tragen
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e laute Gerausche meiden

e Situationen vermeiden, die zu extremen, schnellen Luftdruckverdnderungen fuhren (z. B. Tau-
chen)

e das Spielen von Blasinstrumenten vermeiden

e abschwellender Mittel beim Fliegen, wenn die Nasennebenhohlen oder die Nase verstopft sind,
einnehmen

Das Risiko scheint bei Menschen hoher zu sein, deren Gehor sich stark verandert (schwankt). Sprich mit
deinem Arzt daruber, ob bestimmte Aktivitaten riskant sind.

Was du in Zukunft erwarten kannst

Bei vielen Menschen mit EVA verandert sich das Gehor stark oder wird plotzlich schlechter. Es lasst sich
nicht vorhersagen, bei wem diese plotzlichen Veranderungen auftreten werden, daher ist eine regelma-
Bige Uberwachung wichtig.

Forscher untersuchen die Faktoren, die EVA und Horverlust verursachen. In Zukunft werden wir vielleicht
mehr daruber wissen, wodurch EVA verursacht wird und wie es verhindert werden kann.

Um diese Patienteninformation moglichst kurz zu halten, haben wir auf eine detaillierte Referenzliste verzichtet. Diese
kann aber jederzeit unter info@ivrt.de angefordert werden.

Auf unserer Website findest du diesen und weitere Artikel Uber vestibulare Erkrankungen
sowie Informationen zur vestibuldren Rehabilitationstherapie. Zusétzlich bieten wir Adressen von Arzten
fur die Diagnostik und Therapeuten fur die Therapie an.

Copyright © Kesgin/IVRT. Betroffene Personen durfen eine Kopie fur den eigenen Gebrauch ausdrucken.
Arzte und IVRT® Schwindel- und Vestibulartherapeuten diirfen Kopien an ihre Patienten weitergeben.
Far alle anderen Verwendungszwecke ist eine schriftliche Genehmigung erforderlich.
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