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Quintessenz

® Die Otosklerose ist eine Erkrankung des Knochens der otischen Kap-
sel und fiihrt typischerweise durch Fixation der Stapes-Fussplatte zu ei-
ner Schallleitungsschwerhorigkeit.

® Die Otosklerose ist der hdufigste Grund einer progredienten Schalllei-
tungsschwerhorigkeit beim Erwachsenen.

® Die Familienanamnese ist oft positiv, die Erkrankung wird autosomal-
dominant mit unterschiedlicher Penetranz vererbt. Frauen sind doppelt
so haufig betroffen wie Manner.

® Der Horverlust fithrt meistens in der dritten Lebensdekade zu Be-
schwerden, in 70% der Falle tritt die Erkrankung bilateral auf.

® Die Stapes-Chirugie ist sicher und zeigt sehr gute Resultate bei einer
Schallleitungsschwerhorigkeit durch Otosklerose. Stapes-Prothesen sind
MRI-kompatibel.

Einleitung

Horminderungen sind im klinischen Alltag ein hdufiges
Problem. In den meisten Fillen handelt es sich um eine
Schallempfindungsschwerhdrigkeit beim dlter werden-
den Menschen. Als symptomatische Therapie steht die
Versorgung mittels Horgerdten oder in ausgepragten
Féllen mittels eines Cochlea-Implantats zur Verfiigung.
Im Gegensatz zu den Schallempfindungsschwerhorig-
keiten lassen sich Schallleitungsschwerhorigkeiten in
vielen Féllen nicht nur symptomatisch, sondern auch
kausal mittels einer gehorverbessernden Operation be-
handeln. Die Unterscheidung zwischen Schallempfin-
dungs- und Schallleitungsschwerhdrigkeit ist wichtig,
damit Patienten auf die Moglichkeit einer kausalen The-
rapie aufmerksam gemacht werden kénnen. Eine durch
Otosklerose verursachte Schallleitungsschwerhorigkeit
kann beispielsweise mittels einer risikoarmen Operation
nahezu vollstindig behoben werden.

Ziel dieses Artikels ist es, die Abkldrung von erwachsenen
Patienten mit einer Horstorung in der allgemeinmedi-
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flikte im zinischen Praxis zu diskutieren. Anhand des Krankheits-
Zusammenhang bildes Otosklerose werden Anamnese und Status bei einer
?;L?:jim Bel'0  Hyrminderung erldutert und die weiterfithrenden Ab-

klarungen und Therapie beim HNO-Facharzt aufgezeigt.

Anamnese

Fallbeispiel aus der Praxis - Anamnese

Eine 59-jahrige Patientin stellt sich mit einer seit
Jahren langsam progredienten Horminderung
beidseits vor. Sie hat wahrend einer Schwanger-
schaft vor 24 Jahren erstmals eine Horminderung
rechts bemerkt. Im Verlauf hat sich das Gehor
beidseits zusehends verschlechtert. Aktuell ist die
Patientin durch die Horminderung in ihrem Alltag
stark eingeschrankt. Die Familienanamnese bezlig-
lich einer HOorstorung ist negativ. Weitere Symptome
wie Schwindel, Tinnitus, Otalgien oder Otorrhoe
werden verneint. Die Patientin ist ansonsten gesund
und nimmt keine Medikamente ein. Eine Versorgung
mit Horgeraten hat bisher nicht stattgefunden.

Die Anamnese ist ein wichtiger Bestandteil bei der Eva-
luation einer Horstorung. Es sollten jeweils gezielt die
5 Hauptsymptome einer Ohrenerkrankung erfragt wer-
den (5S-Regel): (1.) Schwerhorigkeit, (2.) Schwindel, (3.)
Sekretion, (4.) Schmerzen und (5.) Sausen (Tinnitus). Zu-
sdtzlich sollte auch der zeitliche Verlauf, vorgéngige Ohr-
operationen und die Familienanamnese beziiglich
Ohrproblemen erfragt werden. Bis zu 70% der Patienten
mit einer Otosklerose beklagen eine bilaterale Horminde-
rung, welche im jungen Erwachsenenalter langsam be-
ginnt und im Verlauf zu einer relevanten Horminderung
fithrt. Typischerweise besteht eine positive Familien-
anamnese, und Familienangehorige wurden wegen einer
Otosklerose operiert. Haufig ist die progrediente Hor-
minderung das einzige Symptom der Patienten, gelegent-
lich besteht zusétzlich ein Tinnitus. Frauen sind doppelt
so hédufig von einer Otosklerose betroffen wie Ménner,
und eine Verstirkung der Horminderung nach einer
Schwangerschaft ist nicht selten (Ostrogen stimuliert
Osteozyten). Ein Trauma im Bereich des Mittelohres
oder rezidivierende Ohrenentziindungen sind atypisch
fiir das Vorliegen einer Otosklerose.

Untersuchung in der Hausarztpraxis

Fallbeispiel aus der Praxis — Status

Die Otoskopie bei der oben vorgestellten Patientin
zeigt beidseits ein reizloses, intaktes und differen-
ziertes Trommelfell. Der Valsalva-Versuch ist
beidseits positiv. Die Stimmgabelprifung zeigt
einen mittigen Weber-Versuch, der Rinne-Versuch
ist beidseits negativ.
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Otoskopie und Stimmgabelpriifung sind einfache und
rasch durchfithrbare Untersuchungen. Sie erméglichen,
zwischen einer Schallempfindungs- und Schallleitungs-
schwerhorigkeit zu unterscheiden.

Der Rinne-Versuch vergleicht die subjektive Lautstirke
der Luftleitung mit der Knochenleitung. Die Stimmgabel
wird auf das Mastoid aufgesetzt, und die Lautstirke der
Knochenleitung wird mit der Lautstirke der Luftleitung
verglichen, in dem die Stimmgabel 2 bis 3 cm vor der
Ohrmuschel des gleichen
Ohres gehalten wird. Bei
einer Normakusis oder
einer Schallempfindungs-
schwerhorigkeit wird die
Lautstdrke vor dem Ohr
lauter empfunden, und der Rinne-Versuch ist positiv. Wird
die Lautstdrke hingegen lauter auf dem Mastoid emp-
funden, spricht dies fiir eine Schallleitungsstérung, und
der Rinne-Versuch wird als negativ bezeichnet.

Erst bei einer Schallleitungsschwerhorigkeit von iiber
25 dB im Frequenzbereich der Stimmgabel ist der
Rinne-Versuch negativ.

Beim Weber-Versuch wird die Stimmgabel mittig auf die
Stirne des Patienten aufgesetzt. Bei symmetrischem
Hérverlust oder bei beidseitiger Normakusis ist der We-
ber-Versuch meistens mittig. Bei einer Schallleitungs-
schwerhorigkeit wird in das Ohr mit dem stdrkeren
Schallleitungsverlust lateralisiert. Dies steht im Gegen-
satz zu einer Schallempfindungsschwerhorigkeit, bei
welcher in das besser horende Ohr lateralisiert wird.
Bei der Otosklerose liegt typischerweise eine gestorte
Schallleitung vor. In diesen Féllen lateralisiert der Weber-
Versuch in das stiarker betroffene Ohr, und der Rinne-
Versuch ist in der Regel negativ.

Mittels der Otoskopie kénnen héufige Ursachen einer
Horminderung wie Cerumen-Impaktion, Otitis externa,
Otitis media oder ein
Paukenerguss rasch aus-
geschlossen werden. Im
Falle einer Otosklerose ist
die Otoskopie unaufféllig
und dient dazu, andere Ursachen auszuschliessen. Bei
der Ohrmikroskopie sollte zusétzlich die Tubenfunktion
mittels des Valsalva-Versuches gepriift werden. Ein
Durchblasgerdusch beim Valsalva-Versuch ldsst eine
Trommelfellperforation vermuten, die selber auch Ur-
sache einer Hérminderung sein kann.

Der Rinne-Versuch ver-
gleicht die subjektive
Lautstarke der Luftleitung
mit der Knochenleitung

Bei der Otosklerose liegt
typischerweise eine ge-
storte Schallleitung vor

Welche weiteren Abklarungen sind sinnvoll?

Fallbeispiel aus der Praxis —

Abklarung beim HNO-Arzt

Bei der Patientin zeigt sich ein unauffalliges Tympa-
nogramm beidseits. Die Stapedius-Reflexe sind
beidseits ipsi- und kontralateral nicht auslésbar. Im
Reintonaudiogramm zeigt sich eine beidseitige
tieftonbetonte Schallleitungsschwerhorigkeit
(rechts mehr als links) mit einer Carhart-Senke
beidseits.
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Wurde in der hausérztlichen Praxis eine Horminderung
festgestellt und besteht die Verdachtsdiagnose einer
Otosklerose, sind bei entsprechendem Leidensdruck des
Patienten weitere Untersuchungen gerechtfertigt, und
eine Uberweisung zu einem Hals-Nasen-Ohren-Arzt
sollte erfolgen.

Mittels der Reintonaudiometrie kann ein Horverlust bes-
ser quantifiziert werden. Im Gegensatz zu der Stimm-
gabelpriifung werden Sinusténe in mehreren Frequenz-
bereichen getestet. Die Tone werden sowohl mittels
Kopfhorer zum Uberpriifen der Luftleitung als auch
mittels eines Vibrators auf dem Mastoid oder der Stirne
zur Uberpriifen der Knochenleitung dem Patienten an-
geboten. Somit konnen die Luft- und Knochenleitung fre-
quenzspezifisch untersucht werden. Die Schallleitungs-
storung kann bis zu 40 dB betragen und ist typischerweise
in den tiefen Frequenzen am stirksten ausgepragt. Die
Schallempfindungskomponente, typischerweise durch
eine verschlechterte Mittelohrresonanz vor allem im
Bereich um 2 kHz hervorgerufen, wird als Carhart-Senke
bezeichnet. Nach einer erfolgreichen Stapes-Ersatz-
plastik verbessern sich sowohl die Schallleitungs-
schwerhorigkeit wie auch die Schallemfindungsschwer-
horigkeit im Bereich der Carhart-Senke. Bei etwa 10%
der Patienten mit einer Otosklerose tritt eine isolierte
Schallempfindungsstérung auf, welche als Kapseloto-
sklerose bezeichnet wird.

Die Tympanometrie samt Erfassen der Stapedius-Re-
flexe ist wichtiger Bestandteil bei der weiteren Abkla-
rung eines Patienten mit
Verdacht auf Otosklerose.
Die Tympanometrie wi-
derspiegelt die Beweg-
lichkeit des Trommelfel-
les und gibt Riickschliisse
auf die Druckverhéltnisse
im Mittelohr. Das Tympa-
nogramm ist bei der Otosklerose unauffillig. Ein sensi-
tives Instrument zur Beurteilung der Stapes-Beweglich-
keit bietet das Erfassen des Stapedius-Reflexes. Hierbei
wird ein Ohr mit hohem Schallpegel beschallt, und es
kommt reflektorisch zu einer Kontraktion beider Stape-
dius-Muskeln. Diese Kontraktion fiihrt zu einer Verstei-
fung der Gehorknéchelchenkette mit Verminderung der
Trommelfellbeweglichkeit, und diese verdnderte Beweg-
lichkeit kann mittels Tympanometrie erfasst werden.
Bei der Otosklerose ist typischerweise die Beweglichkeit
des Stapes vermindert, und der Stapedius-Reflex kann
daher nicht ausgeldst werden.

Zusitzlich kann auch eine Sprachaudiometrie durch-
gefiihrt werden. Im Gegensatz zur Reintonaudiometrie
werden nicht Sinustone, sondern ein- und zweisilbige
Worter dem Patienten in unterschiedlicher Lautstirke
iiber einen Kopfhorer angeboten. Dies widerspiegelt die
tatsdchlichen Horsituationen im Alltag besser als die
Reintonaudiometrie.

Eine Bildgebung mittels Computertomographie der Fel-
senbeine oder MRI des Neurokraniums ist nicht generell
indiziert und nur in Einzelfdllen bei differenzialdia-
gnostischen Unklarheiten sinnvoll. Mittels der Computer-
tomographie kénnen aktive Otoskleroseherde dargestellt
werden und zur Diagnosefindung weiterhelfen. Die MRI-

DieTympanometrie wider-
spiegelt die Beweglichkeit
desTrommelfelles und gibt
Rickschllsse auf die
Druckverhaltnisse im
Mittelohr
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Abbildung 1

Fallbeispiel aus der Praxis — Operation: Die Patientin entschied sich fiir eine Stapes-Ersatzplastik, und wir fihrten eine Stapedotomie rechts und
ein Jahr spater eine Stapedotomie links durch. Die Skizze zeigt schematisch das Prinzip der Operation (A und B modifiziert nach: Flint PW, et al.
Cummings Otolaryngology Head and Neck Surgery. 5th ed., vol. 2. Mosby;2010:2032. © Elsevier, 2010; Nachdruck mit freundlicher Genehmigung).
A Ein Otoskleroseherd fiihrt zur Fixation der Stapes-Fussplatte, und die Schallenergie kann nicht mehr vollstandig auf das Innenohr Ubertragen

werden.

B Durch Entfernen der Stapes-Suprastruktur und nach Einsetzen einer Stapes-Prothese kann nun die Schallenergie wieder dem Innenohr
zugefuhrt werden. Mittels Applikation der Laserenergie verdndert die Prothese ihre Form und befestigt sich dadurch an den Incus.

C Intraoperatives Bild nach Einsetzen der Stapes-Prothese.

1 = Incus; 2 = Stapes; 3 = Stapedius-Sehne; 4 = Chorda tympani; 5 = N. facialis; 6 = Otoskleroseherd; 7 = Stapes-Prothese.
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Fallbeispiel aus der Praxis — postoperativer Verlauf: Die Patientin berichtet nach der
zweiten Operation Uber ein gutes Gehor ohne otologische Beschwerden wie Schwindel
oder Tinnitus. Im Reintonaudiogramm zeigte sich praoperativ eine beidseitige tieftonbe-
tonte Schallleitungsschwerhdrigkeit (rechts mehr als links) mit einer Carhart-Senke beidseits.
Das Gehor konnte durch die Stapedotomie beidseits vollstandig rehabilitiert werden.

Es zeigt sich praoperativ eine beidseitige, tieftonbetonte Schallleitungsschwerhérigkeit
mit Senkenbildung im Bereich der Knochenleitung bei 1 kHz beidseits.

Durch die Stapedotomie rechts konnte die Schallleitungsschwerhérigkeit rechts

A

behoben werden.

Nach Stapedotomie beidseits zeigt sich eine altersentsprechende Normakusis.

Untersuchung ist zur Diagnosestellung hingegen nicht
hilfreich oder sinnvoll und kann lediglich dazu dienen,
in Einzelfillen eine retrocochledre Horstorung wie ein
Vestibularisschwannom auszuschliessen.

Die Otosklerose

Als Otosklerose bezeichnet man einen pathologischen
Knochenumbau im Bereich der otischen Kapsel. In den

meisten Fillen manifestiert sich dieser pathologische
Knochenumbau im Bereich des vorderen Anteils des
ovalen Fensters und fiihrt zu einer progressiven Schall-
leitungsschwerhorigkeit durch Fixation der Stapes-Fuss-
platte. Die pathologischen Knochenumbauprozesse kon-
nen jedoch nicht nur die Stapes-Fussplatte, sondern
auch die Cochlea betreffen und so zu einer zusétzlichen
oder isolierten Schallempfindungsstorung fithren.

Die Prdvalenz einer klinisch manifesten Otosklerose un-
ter Kaukasiern betrdgt 0,4% der Gesamtbevolkerung,
5-9% aller Patienten mit einem Horverlust und 18-22%
der Patienten mit einer Schallleitungsschwerhorigkeit.
Die Otosklerose ist die haufigste Ursache einer progre-
dienten Schallleitungsschwerhdorigkeit beim Erwachse-
nen. Die Erkrankung tritt seltener auf unter Schwarzen
oder Asiaten (Pravalenz 0,03-0,1%) [11.

Ein progressiver Horverlust aufgrund einer Otosklerose
ist hdufig bilateral und beginnt meistens zwischen der
dritten und fiinften Lebensdekade. Frauen sind mehr als
doppelt so hiufig betroffen als Ménner. Die Atiologie
der Otosklerose ist noch nicht vollstindig gekldrt und
wahrscheinlich multifaktoriell bedingt. In der Literatur
werden unter anderem genetische, infektidse, auto-
immune, hormonelle und andere Faktoren als Ursachen
diskutiert. Interessanterweise kommt die Otosklerose nur
beim Menschen vor, und der Knochenumbauprozess be-
trifft nur das Felsenbein [2].

Die Diagnose kann in den meisten Fillen aufgrund von
Anamnese, Reintonaudiometrie und der Tympanometrie
mit Messung der Stapedius-Reflexe gestellt werden. Eine
tieftonbetonte Schallleitungsschwerhorigkeit mit der
typischen Carhart-Senke im Reintonaudiogramm und
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fehlenden Stapedius-Reflexen spricht mit der entspre-
chenden Familienanamnese und dem Fehlen von Trau-
mata oder rezidivierenden Entziindungen in der Ana-
mnese fiir ein Otosklerose.

Es miissen jedoch andere Schallleitungsstorungen wie
zum Beispiel eine Hammerkopffixierung intraoperativ
ausgeschlossen werden, und die Fixierung der Stapes-
Fussplatte muss vor der Stapes-Ersatzplastik intra-
operativ verifiziert werden.

Therapiemaglichkeiten

Prinzipiell stehen drei Therapieoptionen zur Verfiigung:
keine Therapie, operative Therapie oder Versorgung mit-
tels Horgeréten.

Ein abwartendes Verhalten ist bei geringer Behinderung
durch den Horverlust oder falls der Patient weder eine
Operation noch eine Horgerédteversorgung wiinscht, ge-
rechtfertigt.

Die Stapes-Ersatzplastik ist ein sicherer und risikoarmer
Eingriff, welcher die Ursache der Schallleitungsschwer-
horigkeit durch die Fixation der Stapes-Fussplatte be-
seitigen kann. Der Eingriff kann sowohl in Lokalanés-
thesie wie auch in Vollnarkose durchgefiihrt werden und
dauert knapp eine Stunde. Der Air-bone-Gap (Unter-
schied zwischen der Luftleitung und Knochenleitung) im
Reintonaudiogramm sollte mindestens 25 dB betragen,
um die Indikation zur Operation zu rechtfertigen. Als
Faustregel sollte der Rinne-Versuch auf dem zu operie-
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renden Ohr negativ sein. Es besteht die Moglichkeit,
den COs-Laser fiir die Operation anzuwenden, um das
Trauma durch beriithrungsfreies Eroffnen des Innen-
ohres bei der Perforation der Stapes-Fussplatte zu mi-
nimieren. Klinische Studien konnten zeigen, dass die
Laser-Stapedotomie im Vergleich zur konventionellen
Stapedotomie weniger Innenohrschidigungen und vesti-
buldre Storungen verursacht [3]. Das gefiirchtetste Risiko
der Operation besteht in einer postoperativen Ertaubung.
Jedoch ist das Risiko kleiner als 1%. Schwindel kommt
gelegentlich voriibergehend nach der Operation vor,
prolongierter Schwindel ist selten. Ein vorbestehender
Tinnitus kann sich durch die Operation verbessern, je-
doch kann ein Tinnitus auch postoperativ neu auftreten.
Geschmacksstorungen kommen durch Zug an der Chorda
tympani in rund 9% der Félle vor, erholen sich aber meis-
tens im Verlauf.
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