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Verwijzing

= Gehoorproblematiek
= Qorinfecties

= Kind met congenitale hoofd-hals afwijkingen en evaluatie
KNO gebied

Uitval uit de neonatale gehoorscreening

= Zij-instromers later in de jeugd
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Prevalentie gehoorverlies

NICU populatie 3.2%
= Algemene populatie 0.1%

Gehoorverlies vaak onderdeel van een syndroom

Neonatale screening informatief

| HEREDITARY

- HEARING LOSS AND
ITS SYNDROMES
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Risicofactoren SNHL NICU

= Familial history of permanent childhood sensorineural hearing loss
= |n utero infections, such as cytomegalovirus, herpes, toxoplasmosis or rubella

= Craniofacial anomalies, including morphological abnormalities of the pinna,
ear canal, nose and throat

= Birth weight less than 1500 g
= Hyperbilirubinemia at serum levels requiring exchange transfusion

= QOtotoxic medications, including but not limited to aminoglycosides alone or in
combination with loop diuretics

= Cerebral complications (bacterial meningitis)
= Severe birth asphyxia (APGAR scores <5 at 1 min or <7 at 5 min.)
= Assisted ventilation lasting 5 days or longer

= Syndromes: stigmata or other findings associated with a syndrome known to
Include a sensorineural and/or conductive hearing loss

Risk factors for hearing loss in the neonatal period according to the
American Joint Committee on Infant Hearing 1994
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Richtlijn KNO

= Recidiverenen otitiden

= Persisterend geleidingsverlies
= Kinderen < 4 jaar

— in hun spraak- taalontwikkeling worden bedreigd;

— om andere reden ernstige hinder ondervinden van het gehoorverlies.
=  Kinderen >4 jaar

— Overweeg het plaatsen van buisjes alleen bij kinderen met pOME die
ernstige hinder ondervinden van het gehoorverlies

— én minimaal een gehoorverlies hebben van meer dan 20 dB.
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Otoacoustische emissie

= QObjectief
= Qorspecifiek
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Occluded ear canal

External
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= Dubbel gevoelig voor
middenoor gehoorverlies

Internal
microphone
(IEM)
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Bluetooth
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Tympanogram

= (QObjecties
= Qorspecifiek
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Toon audiogram

= Subjectief

= Moeilijker oorspecifiek =Ty =S
= Leeftijd> 3-4 jr :
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Air
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Slechthorendheid op de kinderleeftijd

Initiatief: VKGN Aantal modules: 13 @ Bijlagen [, Download richtlijn

Slechthorendheid op de kinderleeftijd Diagnostisch traject slechthorendheid kind -

Beoordeeld: 01-01-2012
Zoeken binnen deze richtlijn Q

Uitgangsvraag

Welke diagnostisch traject heeft de voorkeur bij kinderen met bij de necnatale gehoorscreening vastgestelde
slechthorendheid?
1. Startpagina - Slechthorendheid op de Aanbevelmg

kinderleeftijd
Het volgende diagnostisch traject wordt geadviseerd:

2. Audiologisch onderzoek naar slechthorendheid 1. v6ér de leeftijd van 3 maanden verwijzing naar AC voor:

= aanvullend audiclogisch onderzoek ter bevestiging van slechtherendheid.

3. Verwijzing slechthorenden op kinderleeftijd

4. Anamnese van slechthorenden op kinderleeftijd Bij bevestiging van slechthorendheid:

5. Lichamelijk en dysmorfologisch onderzoek * begeleiding ouders en start revalidatie;
= nagaan of slechthorendheid familiair bepaald is;
6. Aanvullend onderzoek slechthorendheid + audiometrie ouders bij verwijzing naar otogenetisch diagnostisch team.

7. Oogheelkundig onderzoek slechthorend kind

2. rond de |eeftijd van 3 maanden:

8. Beeld d ond k slechth d kind
eeldvormend onderzogi siechthorend kin + consult perifeer kno-arts in het kader van audiologische diagnostiek en

9. Congenitale infecties slechthorende kinderen = beoordelen bijkomende kno-afwijkingen bv. palatoschisis/conductieve afwijkingen;
= vaststellen aanwezigheid bijkomende afwijkingen/dysmorfieén;
10. Genatisch anderzoek slechthorend kind = vaststellen aanwijzingen erfelijk bepaalde slechthorendheid;

I 11. Diagnostisch traject slechthorendheid kind = toelichting verwijzing otogenetisch diagnostisch team.
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Etiologie slechthorendheid

= Geleidingsverlies " Percentage algemeen
* Wisselend * Genetisch 50%
* Persisteren * Non-genetisch 25%
= Perceptief verlies * Onbekend 25%

* Congenitaal
* Progressief

= Gemengd verlies

* Ome boven op een perceptief
verlies
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Conductief gehoorverlies

= Extern

Malleus Incus Stapes

e Qorschelp en gehoorgang
= Middenoor

* Trommelvlies

Malleus

Incus

Stapes

Cranial Bones

Ronde en ovale nis
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Embryonale ontwikkeling

auricular hillocks derived from the
first and second branchial arches
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first branchial groove
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Fig.2.1 Schematic demonstrating the hillocks of His that d
from Moore KL, Persaud TVN. The Develo
Saunders; 1993:438)

evelops into the mature auricle (repeinted with permission
ping Human: Clinicaily Oriented Embryology, Sth ed. Philadelphia: W.B.
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Embryologie kiewboog

Pharyngeal Arch Structures
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Oorschelp malformatie

t-: ! —/

Grade 1 Grade 2 Grade 3 Grade 4
Smaller than normal, Part of the ear looks Just a small remnant Complete absence of
but the ear has mostly normal, usually the of “peanut-shaped” both the external ear
normal anatomy lower half skin and cartilage and the ear canal,

The canal may be There is no canal, also called“anotia
normal, small or which is called aural
completely closed atresia
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Oorschelp deformatie

T
.

k *, Seand

Conchal crus

Disformed helical rim Stahl's ear Mixed deformity Constricted ear

‘ji Maastricht UMC+

Bedrijfsvertrouwelijk (BBN1)



Atresie oor, middenoorafwijking
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Hemifaciale microsomie

© 22t lukge Kos Qosterting
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Goldenhar syndroom

» Hemifaciale microsomie

= Qorschelp/ gehoorgang -
malformatie

= Middenoorproblematiek
= Perceptief gehoorverlies
= Schisis

= Afwijkingen vertebrae

= Hartafwijkingen
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BOR syndroom

*" Branchio oto renal syndrome
e Qorschelpmalformatie
* Cyste, sinus
* Middenoorproblematiek
* Perceptief gehoorverlies

= Earpit enkel verwijzing familie, ni¢ -
en of gehoorproblematiek

Scar from insertion of
dialysis access line

-
(¥ Maastricht UMC+

Bedrijfsvertrouwelijk (BBN1)



Schisis

= Middenoorproblematiek

e (Qtitis media met effusie

* buisjes
S = @ @ @ @ ® @
* Atelectase trommelvlies - 3 ) 5 %
* Expectatief o R
_ ¥ - N .-\ ’,‘f\‘ = -
e Verstevigen met kraakbeen () () (1 CU
* ketenreconstructie
lip lip en kaak lip, kaak, verhemelte
* Cholesteatoom verhemelte

e Cave unilateraal loopoor
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12 q 11 deletie

= Velo-cardiaal-facilaal syndroom
e Schisis
* Hartafwijkingen
e Slap
* Motorische vertraagd
* Mentaal

Fig. 1.3 Paucnt with 22q11.2 Deletion syndrome
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Syndroom van Down

= QOtitis media
= Smalle gehoorgang
= Cholesteatoom

e Cave unilateraal loopoor

= 0SAS -

= Vertraagde immunologische
ontwikkeling (BLWI)

= \ervroegde
ouderdomslechthorendheid
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Embryologie binnenoor

Table 2.2 Jackler's classification of inner ear

malformations

Classification Description

Category A: 1. Michel aplasia (labyrinthine
Cochlecar aplasia aplasia)

or malformation 2. Cochlear aplasia, vestibule, and
semicircular canals present
3. Cochlear hypoplasia
4. Incomplete cochlea
5. Common cavity
Note: Enlarged vestibular aqueduct

possible
Category B: 1. Dysplasia of the vestibule and
Normal cochlea lateral semicircular canal

2. Large vestibular agueduct
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Beeldvorming

= CT
e Middenoor en mastoid
* Gehoorbeentjes

= MRI

* Brughoek
* Vochthoudende cochlea en labyrint
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CT cochlea
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MRI binnenoor en brughoek
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Cochleaire malformatie

= Mondini malformaties
 Cochleaire malformatie
e Vestibulaire malformatie

= Large vestibulair aquaduct

NORMAL COCHLEA %
A
COCHLEAR APLASIA 00 >
C D
COMMON CAVITY =0
E
e W7D
INCOMPLETE PARTITION % (ﬁ% %
F G H
./ -‘-~\\I P >
HYPOPLASIA |.®, & C%
h) _/ Ll
| J K
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Aplasie cochlea- labyrint

absent vestibular aguaduct
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Milde Mondini

cystic appearing
cochlea

cystic appearing g .y c
cochlea
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Large vestibular aquaduct (LVAS)

* Syndroom van Pendred
e \Verstoorde schildklierfunctie

normal vestibular
aquaduct

enlarged vestibular
aguaduct
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Oorinfecties

= Recidiverende otitis media
= Chronische otitis media

= QOtitis externa meer frequent bij volwassenen
* Exceem
* Cerumen
* Hoortoestellen
e Secundair aan otitis media
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Cholesteatoom

= Meestal unilateraal
= Familie

= Loopoor

= Verminderd gehoor
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Atelectase

= Schisis
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Behandeling otitis media met effusie of otitiden

= Allergie
= Schisis

= Syndroom van Down

= Gem 9 mnd in situ
= Mogen ip zwemmen zonder dopjes
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Sanerende oorchirurgie

= Chronische otitis media
= Cholesteatoom
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Radicaalholte

Poliklinische oortoilet
= Geleidingsverlies

= Hoortoestel wisselend
« BCD

= Recidiverende infecties
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Gesloten sanering, obliteratie

= (Obliteratie

* Natuurlijke anatomie
* Betere kans gehoor
* FU MRI(1-3-5jr)

« Second look
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Ketenfixatie, onderbreking

= Ketenonderbreking
= Cholesteatoom

= Chronische otitis media,
atelectase
e Sl gewricht
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Cochleair implant

= Cochleaire doofheid
= Auditieve neuropathie

= Urgentie bij meningitis (mn
pneumococcen)
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Vestibulaire systeem

= Geeft informatie over
* Beweging
* Ruimtelijke oriéntatie

= Detectie van zwaartekracht

= Blikstabilisatie

* Beeld stabiel houden terwijl je zelf beweegt
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Vestibulaire dysfunctie bij kinderen

= Suboptimale ontwikkeling van

* Beschermende reflexen en motorische controle
* Ruimtelijke oriéntatie

= Ontbrekende blikstabilisatie

* B.v. bij leren lezen en schrijven

= Toename in cognitive load

* B.v. slechtere schoolresultaten
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Vestibulaire dysfunctie bij kinderen

= Kan tijdelijk zijn; bijvoorbeeld bij OME

= Kan ook blijvend zijn; bijvoorbeeld in combinatie met
perceptief gehoorverlies

= 50% van de kinderen met SNHL heeft ook (vorm van)
evenwichtsdysfunctie

= Vooral bij bilaterale volledige uitval veel consequenties voor
ontwikkeling
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Take home message

= Gehoorverlies in combinatie met sociaal, emotioneel
kwetsbare kinderen slechte combinatie

= Evenwicht nieuwe zintuig, ook bij kinderen

= Annadal Maastricht korte wachttijd, audiometrie in MUMC
= Kinderen vanaf 3 jaar adenotomie en buisjes in Annadal

= |n verwijsbrief duur van gehoorverlies, evt gedocumenteerd

I
‘jf Maastricht UMC+

Bedrijfsvertrouwelijk (BBN1)



Kelue e e ol olodidee Segiisf oo
R S R T

(¥ Maastricht UMC+

Bedrijfsvertrouwelijk (BBN1)


http://www.google.nl/imgres?imgurl=http://images.waarbenjij.nu/user3/E/ElsieG/4c4ac8aed2404237896920/file115123006_med.jpg&imgrefurl=http://elsieg.waarbenjij.nu/?page=profile&usg=__oNVLAMzfz_JxmkIv60vxb9PP1PM=&h=113&w=150&sz=5&hl=nl&start=35&zoom=1&tbnid=4gXjOuTQufddGM:&tbnh=72&tbnw=96&ei=yAN8T86yH8ShOtLQvcIM&prev=/search?q=gehoortesten&start=21&um=1&hl=nl&sa=N&tbm=isch&um=1&itbs=1
http://www.google.nl/imgres?imgurl=http://www.racefan.be/bruggen-meers/luna%252520gehoortest.jpg&imgrefurl=http://www.racefan.be/bruggen-meers/Nieuws.htm&usg=__HW1rWu-wrncUSKRsR9eGdTF7T_k=&h=400&w=300&sz=95&hl=nl&start=10&zoom=1&tbnid=lnoawTM-_9VBUM:&tbnh=124&tbnw=93&ei=OwR8T8epH4aAOqiGtbAM&prev=/search?q=gehoortest+baby&um=1&hl=nl&sa=N&tbm=isch&um=1&itbs=1
http://www.google.nl/imgres?imgurl=http://tussenderivieren.com/DSC03279.JPG&imgrefurl=http://tussenderivieren.com/pagina61.html&usg=__i4Zy_D1ewFCIvQwyeb8YtBAwEyU=&h=1944&w=2592&sz=643&hl=nl&start=8&zoom=1&tbnid=uR37dMERglMAKM:&tbnh=113&tbnw=150&ei=jwR8T6CICs2hOp_fzcsM&prev=/search?q=gehoortest+baby&um=1&hl=nl&sa=N&tbm=isch&um=1&itbs=1
http://www.google.nl/imgres?imgurl=http://wildertje.borsatoweblog.nl/upload//475/475_i233qt4k6t.jpg&imgrefurl=http://fan.borsatoweblog.nl/?rubriekid=24&usg=__lRj-GUrLGy6MaRbOiTk99gH49Vg=&h=214&w=300&sz=9&hl=nl&start=183&zoom=1&tbnid=ev01RHijI34VZM:&tbnh=83&tbnw=116&ei=eQV8T6HyB5DrObHX4LYM&prev=/search?q=gehoortest&start=168&um=1&hl=nl&sa=N&tbm=isch&um=1&itbs=1
http://www.google.nl/imgres?imgurl=http://1.bp.blogspot.com/_LENLaOOMPWw/TFnHU51eOeI/AAAAAAAAU4Y/2_mj0bu6HSo/s1600/IMG_0019.JPG&imgrefurl=http://rebelrules-nikki.blogspot.com/2010_06_01_archive.html&usg=__GPoquR_3Lu5ZqzbeYsHjYqRhD5M=&h=1200&w=1600&sz=162&hl=nl&start=13&zoom=1&tbnid=uKF6sH3aNr-IdM:&tbnh=113&tbnw=150&ei=OwR8T8epH4aAOqiGtbAM&prev=/search?q=gehoortest+baby&um=1&hl=nl&sa=N&tbm=isch&um=1&itbs=1

	Dia 1: Otologie bij kinderen 
	Dia 2
	Dia 3: Verwijzing
	Dia 4: Prevalentie gehoorverlies
	Dia 5: Risicofactoren SNHL NICU
	Dia 6: Richtlijn KNO
	Dia 7: Otoacoustische emissie
	Dia 8: Tympanogram
	Dia 9: Toon audiogram
	Dia 10: Stemvork 
	Dia 11
	Dia 12: Etiologie slechthorendheid
	Dia 13: Conductief gehoorverlies
	Dia 14: Embryonale ontwikkeling 
	Dia 15: Embryologie kiewboog
	Dia 16: Oorschelp malformatie
	Dia 17: Oorschelp deformatie
	Dia 18: Atresie oor, middenoorafwijking
	Dia 19: Hemifaciale microsomie
	Dia 20: Goldenhar syndroom
	Dia 21: BOR syndroom
	Dia 22: Schisis
	Dia 23: 12 q 11 deletie
	Dia 24: Syndroom van Down
	Dia 25: Embryologie binnenoor
	Dia 26: Beeldvorming
	Dia 27: CT cochlea
	Dia 28: MRI binnenoor en brughoek
	Dia 29: Cochleaire malformatie
	Dia 30: Aplasie cochlea- labyrint
	Dia 31: Milde Mondini
	Dia 32: Large vestibular aquaduct (LVAS)
	Dia 33: Oorinfecties
	Dia 34
	Dia 35
	Dia 36
	Dia 37
	Dia 38: Cholesteatoom 
	Dia 39: Atelectase
	Dia 40: Behandeling otitis media met effusie of otitiden
	Dia 41: Sanerende oorchirurgie
	Dia 42: Radicaalholte
	Dia 43: Gesloten sanering, obliteratie
	Dia 44: Ketenfixatie, onderbreking
	Dia 45: Cochleair implant
	Dia 46: Vestibulaire systeem
	Dia 47: Vestibulaire dysfunctie bij kinderen
	Dia 48: Vestibulaire dysfunctie bij kinderen
	Dia 49: Take home message
	Dia 50: Vragen?

