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Leitlinie „Auditive Verarbeitungs-
und Wahrnehmungsstörungen“:
Definition
S1-Leitlinie der Deutschen Gesellschaft für
Phoniatrie und Pädaudiologie

Ständig, auch in leisester Umgebung,
dringen akustische Signale an das Ohr
und werden – ein normales Hörver-
mögen vorausgesetzt – als Hörereignis
empfunden. Hören als Sinnesfunktion
im eigentlichen Sinne dient dazu, akus-
tische Signale aus der Umwelt, auch bei
Störgeräuschen, zu entdecken, zu un-
terscheiden und wiederzuerkennen, um
sie sinn- und zielgerecht auszuwerten.
Dies bedeutet auditive Verarbeitung und
Wahrnehmung. Eine Sonderform akus-
tischer Signale sind diejenigen, die der
Kommunikation dienen. Diese haben
eine semantische Bedeutung, d.h. sie
stellen im Falle der verbalen Kommu-
nikation gültige lautsprachliche Zeichen
eines Sprachsystems dar, die sowohl
dem Sender als auch dem Empfänger
als Sprachsignal bekannt sind und deren
Bedeutung aus dem Langzeitgedächt-
nis abgerufen wird („phonologisches
Rekodieren“ [17]). Hierzu muss die Auf-
merksamkeit von der Bedeutung der
Sprache auf ihre Struktur, auf die forma-
len Einheiten der gesprochenen Spra-
che, gelenkt werden („phonologische
Bewusstheit“). Phonologische Bewusst-
heit ist nicht angeboren, sondern wird
erworben. „Phonologische Bewusstheit
im weiteren Sinne“ ist die Wahrneh-
mung von sprachlichen Einheiten wie
Silben in Wörtern oder Wörter im Satz,
die sich oft spontan im Kindergarten-
bzw. Vorschulalter entwickelt. „Phono-

logische Bewusstheit im engeren Sinne“
meint den bewussten Umgang mit den
kleinsten Einheiten der gesprochenen
Sprache und entwickelt sich erst unter
Anleitung im Zusammenhang mit dem
Schriftspracherwerb.

Kleinste prototypische, bedeutungs-
unterscheidendeEinheiten eines Sprach-
systems werden als „Phoneme“ be-
zeichnet, die zugehörigen Schallmus-
ter als „Phone“ [26]. Die akustischen
Eigenschaften von Phonen, die den
linguistischen Inhalt eines Phonems
repräsentieren, können kontext- und
sprechabhängig deutlich variieren. Idea-
lerweise werden vom Empfänger eines
verboakustischen Signals jeweils Phone,
die bestimmte Phoneme repräsentieren,
und die dazugehörigen suprasegmenta-
len Informationen detektiert, identifi-
ziert sowie der lexikalisch-semantische
Inhalt unter Berücksichtigung des kon-
textuellen Zusammenhangs dekodiert
– sogar trotz gleichzeitig vorhandener
Störschallsignale.

Der Gesamtprozess des Hörens bzw.
Zuhörens kann, in diagnostischer und
therapeutischer Hinsicht, grob in fol-
gende Teilfunktionen unterteilt werden
(Übersicht s. [34]):
4 Schallsignale werden durch das äuße-

re Ohr (Ohrmuschel und Gehörgang)
auf das Trommelfell geleitet. Hierbei
kommt es zu einer Modifizierung des
Frequenz-Intensitäts-Verhältnisses

des ursprünglichen Schallsignals. Die
Verstärkung beträgt bei Säuglingen
und Kleinkindern bis zu 20dB bei
3–4kHz, also in demjenigen Fre-
quenzbereich, der für das Verstehen
von Sprache besonders wichtig ist.

4 Am Trommelfell als Grenze zwischen
äußerem Ohr und Mittelohr wird das
Schallsignal von einem Luftschall in
einen Körperschall umgewandelt.

4 Im Mittelohr mit den Gehörknö-
chelchen Hammer, Amboss und
Steigbügel wird der Körperschall zum
Innenohr transportiert. Die spezi-
elle Anordnung des Trommelfells
und der Gehörknöchelchen bewirkt
neben einer Vorverstärkung eine Im-
pedanzanpassung vom akustischen
Widerstand der Luft zum akustischen
Widerstand der Innenohrflüssigkei-
ten mit einer Verstärkung des Schalls
um insgesamt ca. 25–27dB. Zudem
wird die Übertragung durch die Fak-
toren Reibung, Masse und Steifigkeit
modifiziert. Würde das Schallsignal
unmittelbar auf die flüssigkeitsge-
füllten Räume der Hörschnecke
(Cochlea) treffen, würde der größ-
te Teil der Schallenergie reflektiert
werden und könnte nicht für den
eigentlichen Hörvorgang ausgenutzt
werden.

4 Im Innenohr wird zunächst die
mechanische Energie des Schall-
signals nochmals aktiv verstärkt
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(elektromechanische Transduktion)
und anschließend in bioelektri-
sche Energie (Nervenimpulse –
mechanoelektrische Transduktion)
umgewandelt. Diese beiden Pro-
zesse können nur funktionieren,
wenn bestimmte Ionenkonzentra-
tionsgradienten bestehen und die
schwingenden Teile im Innenohr
exakt aufeinander abgestimmt sind.
Bereits im Innenohr findet nicht nur
eine 1:1-Umwandlung akustischer
Energie in bioelektrische Signale,
sondern schon eine weitergehende
Kodierung statt (z.B. der Parameter
Frequenz, Pegel, Phase).

4 Die Impulse werden im Hörnerv
(N. acusticus) zum Nucleus coch-
learis im Hirnstamm weitergeleitet,
einem Kerngebiet mit mehreren Un-
terkernen, das von Fasern derselben
Seite versorgt wird. Nach dem Nu-
cleus cochlearis kreuzen die meisten
Fasern auf die jeweils andere Seite.
Eine komplexe, parallele Verarbei-
tung findet im Olivenkomplex des
Hirnstamms statt. Die efferenten
Fasern des Hirnstamms (olivococh-
leäres Bündel) führen bereits in
diesem basalen Teil der Signalver-
arbeitung zu einem abgestimmten
Wechselspiel zwischen der rein peri-
pheren Aufnahme der physikalischen
akustischen Eigenschaften und neu-
rophysiologischer Modulation und
Plastizität [22].

4 Im Hirnstamm werden akustisch
evozierte Nervenimpulse verarbeitet
(Kodierung von Frequenz, Intensität,
Phase und Stimulationszeit, Signal-
Merkmalsextraktion). Dies ermög-
licht die Funktionen Lokalisation,
Summation, Fusion, Separation,
Diskrimination, Identifikation, Dif-
ferenzierung und Integration von
Schallsignalen.

4 Dem auditorischen Kortex (pri-
märe, sekundäre und tertiäre Felder)
werden die Funktionen Laut- und
Geräuschempfindung, Klang- und
Wortverständnis, akustische Auf-
merksamkeit und Speicherung von
Wort-, Musik- und Sprachinhalten
zugeschrieben.

Diese Aufzählung könnte einen streng
hierarchisch gegliederten („bottom-up“)
Prozess suggerieren. Allerdings gibt es
durchaus schon, beginnend im Mittel-
ohr (z.B. Stapediusreflex), modulieren-
de Einflüsse von zentral nach peripher
(„top-down“). Bereits im basalen Teil der
Signalverarbeitung kommt es zu Wech-
selwirkungen der Hirnstammkerne mit
den Synapsen innerhalb der Cochlea.
Dieses „olivocochleäre Feedback“ durch
das sog. olivocochleäre Bündel (OC) be-
steht aus 2 Anteilen: die Efferenzen des
medialen OC beeinflussen die Aktivität
der äußeren Haarzellen, während die
Fasern aus dem lateralen OC die Syn-
apsenregionen der inneren Haarzellen
steuern [22].

Ein weiteres Beispiel diesbezüglich ist
dieWahrnehmung vonPhonemendurch
Vorwissen, d.h. durch mentale phonolo-
gischeRepräsentationen. Zudemwerden
auditive Verarbeitungs- und Wahrneh-
mungsprozessenichtunbedeutenddurch
zentral-exekutive Funktionen – das sind
höhere, selbstregulatorische, kognitive
Prozesse wie flexible Aufmerksamkeits-
steuerung, Reaktionshemmung bzw. In-
hibition, Arbeitsgedächtnisfähigkeiten
– beeinflusst. Die auditive Verarbeitung
und Wahrnehmung unterliegt also einer
ständigen Regulation, die „Bottom-up-“
und „Top-down-“ sowie afferente und
efferente als auch kommissurale Wege
umfasst.

Bei einer Störung des Hörens kön-
nen alle Teilfunktionen einzeln oder
in Kombination betroffen sein. Grob
orientierend spricht man von einer
Schallleitungsschwerhörigkeit, wenn
der Schalltransport bis zum ovalen
Fenster gestört ist. Ist die Umwand-
lung der mechanischen Energie des
Schalls in ein bioelektrisches Signal
gestört, spricht man von einer Schall-
empfindungsschwerhörigkeit. Unter
einer Auditiven Verarbeitungs- und
Wahrnehmungsstörung (AVWS) ver-
steht man die Störung der Verarbeitung
(Hirnstammniveau) undWahrnehmung
(höhere auditorische Funktionen unter
Einbeziehung kognitiver Funktionen)
dieser nervalen Impulse [14].

Hören im o. g. umfassenden Sinn
schließt das auditive oder Hörgedächt-
nis mit ein, das ein Bestandteil des sen-

sorischen Gedächtnisses ist. An dieser
Stelle sei auf Teilgebiete der Linguistik
verwiesen, z.B. auf die Phonetik und
Phonologie, die in der kurzfristigen
Speicherung von Sprachschallsignalen,
dem phonologischen Kurzzeitgedächt-
nis, eine Komponente der phonologi-
schen Informationsverarbeitung, sehen
[16]. Aus der Sicht der Gedächtnisfor-
schung ist das Arbeitsgedächtnis das
Zentrum der bewussten Informations-
verarbeitung. Das „Arbeitsgedächtnis-
Konzept“ hat das Konzept des Kurzzeit-
gedächtnisses modifiziert, da es nicht
nur den passiven Speicheraspekt be-
schreibt, sondern den aktiven, Informa-
tion verarbeitenden Aspekt herausstellt.
Im Mehrkomponentenmodell des Ar-
beitsgedächtnisses vonBaddeley u.Hitch
([10]; s. auch [9]) besteht das Arbeitsge-
dächtnis aus der „zentralen Exekutive“
(ein übergeordnetes, modalitätsunspe-
zifisches Steuer- und Kontrollsystem
zur Lenkung von Aufmerksamkeit, Ko-
ordination von Anforderungen sowie
zum Abruf und der Aufarbeitung von
Informationen aus dem Langzeitge-
dächtnis) und 2 modalitätsspezifischen
Kurzzeitspeichersystemen: einem visu-
ellen und einem sprachlich-auditiven,
der „phonologischen Schleife“. Im Jahr
2000 nahm Baddeley eine Erweiterung
um die temporäre Speicherkomponente,
von ihm als „episodic buffer“ (im Deut-
schen: episodischer Puffer, gelegentlich
auch episodischer Buffer) bezeichnet, die
von der zentralen Exekutive kontrolliert
wird, vor [8]. Als ein Verbindungsstück
zwischen den beiden modalitätsspezi-
fischen Kurzzeitspeichersystemen und
dem Langzeitgedächtnis vermag der
episodische Puffer Informationen aus
verschiedenen Quellen zu integrieren.

In der „phonologischen Schleife“
werden sprachlich-auditive, musikali-
sche Stimuli sowie akustisch angebo-
tene Zeitintervalle, insbesondere seriell
strukturierte Informationen zwecks wei-
terer Verarbeitung gehalten. Sie besteht
aus 2 Subkomponenten: dem passiven
phonetischen Speicher, in dem Informa-
tionen ein bis zwei Sekunden gehalten
werden können, bevor sie zerfallen, und
dem aktiven subvokalen artikulatori-
schen Kontrollprozess („rehearsal“), mit
dem die Information durch Wieder-
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holung aufrechterhalten werden kann.
Diese beiden Subkomponenten bestim-
men primär die Leistungsfähigkeit der
phonologischen Schleife.

Alle Einteilungen inperiphere vs. zen-
trale Schwerhörigkeiten, auditive Verar-
beitungsstörungen (engl.: „[central] au-
ditory processing disorders“), Fehlhörig-
keiten, (zentral-)auditive Verarbeitungs-
und Wahrnehmungsstörungen etc. ha-
ben Vor- und Nachteile bzw. zwangsläu-
fig Unschärfen. So zählt z.B. der N. acu-
sticus funktionell zum zentralen Hörsys-
tem,wenngleicheranatomischzumperi-
pheren Nervensystem gehört. Unter die-
senGesichtspunktenbeginntdaszentrale
Hören teilweise bereits in der „Hörperi-
pherie“, und zwar in der Hörschnecke.
Insofern ist eine eher anatomisch orien-
tierte Unterscheidung zwischen periphe-
reni. S.voncochleabasiertenvs.zentralen
i. S. von ZNS-basierten Schwerhörigkei-
ten bereits unscharf. Auch die Tatsache,
dass schon in der Cochlea eine Hörver-
arbeitung stattfindet [39], unterstreicht
das Argument der Unschärfe der der-
zeitgängigenDefinitionen(s. auchoben).
Demnach wäre (fast) jede cochleäre Lä-
sion gleichzusetzenmit einer peripheren
und einer zentralen Hörminderung. In-
folgedessenrichtet sichdieEinteilungder
Hörstörungen (Schallleitungsschwerhö-
rigkeit, Schallempfindungsschwerhörig-
keit, Auditive Verarbeitungs- undWahr-
nehmungsstörung) jeweils nach dem di-
agnostizierten Schwerpunkt der vorlie-
genden Schädigung.

Noch komplexer ist die Argumenta-
tionslage, wenn die Sinnesfunktion Hö-
ren i. S. der o. g. sinn- und zielgerechten
Verarbeitung, Wahrnehmung und Ver-
wertung akustischer Signale trotz un-
auffälliger Schallleitung und gleichzeitig
nachgewiesener regelrechter cochleärer
Funktionbeeinträchtigt ist.Patienten,die
von einer solchen Störung betroffen sind,
können z.B. klagen über [24]
4 Beeinträchtigung der auditiven

Aufmerksamkeit,
4 Probleme mit dem Verstehen auditi-

ver Informationen,
4 Missverständnisse bei verbalen

Aufforderungen,
4 verlangsamte Verarbeitung von

verbaler Information,
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Leitlinie „Auditive Verarbeitungs- und
Wahrnehmungsstörungen“: Definition. S1-Leitlinie der Deutschen
Gesellschaft für Phoniatrie und Pädaudiologie

Zusammenfassung
Auditive Verarbeitungs- undWahrnehmungs-
störungen werden hier in Übereinstimmung
mit internationalen Konsensuspapieren als
Störungen zentraler Prozesse des Hörens, die
u. a. die vorbewusste und bewusste Analyse,
Differenzierung und Identifikation von Zeit-,
Frequenz- und Intensitätsveränderungen
akustischer oder auditiv-sprachlicher Signale
sowie Prozesse der binauralen Interaktion
(z. B. zur Geräuschlokalisation, Lateralisation,
Störgeräuschbefreiung und Summation) und
der dichotischen Verarbeitung ermöglichen,
definiert. Nach Etablierung einer Kommission

von Expertinnen und Experten der Deutschen
Gesellschaft für Phoniatrie und Pädaudiologie
wurde die bereits existierende S1-Leitlinie
überarbeitet bzw. aktualisiert. In diesem
Kapitel wird Stellung zur Definition dieses kli-
nischen Störungsbilds sowie zur Abgrenzung
von ähnlichen Störungen genommen.

Schlüsselwörter
Auditive Verarbeitungs- undWahrnehmungs-
störung · Definition · Differentialdiagnose ·
Symptome · Leitlinie

Guideline: Auditive Processing and Perception Disorders:
Definition. Guideline of the German Society of Phoniatrics and
Pediatric Audiology

Abstract
In accordance with international consensus
papers, Auditory Processing Disorders are
defined here as disorders of central processes
of hearing, which enable, among other
things, the pre-conscious and conscious
analysis, differentiation, and identification of
changes in time, frequency, and intensity of
acoustic or auditory speech signals as well
as processes of binaural interaction (e.g., for
localization, lateralization, noise clearance,
and summation) and dichotic processing.
Following the establishment of a commission

of experts from the German Society for
Phoniatrics and Pediatric Audiology, the
existing S1 guideline was revised and
updated. In this chapter, a position is taken on
the definition of this clinical disorder as well
as on the delimitation of similar disorders.

Keywords
(Central) auditory processing disorder ·
Definition · Differential diagnosis · Symptoms ·
Guideline

4 verzögerte Reaktion auf auditive oder
verbale Stimuli,

4 schwaches auditives Gedächtnis,
4 gestörte Erkennung und Unterschei-

dung von Schallreizen,
4 gestörte Schallquellenlokalisation,
4 Einschränkungen des Sprachverste-

hens und des Fokussierens auf das
Gesprochene bei Störgeräuschen,

4 Einschränkungen beim Verstehen
von veränderten Sprachsignalen (z.B.
von unvollständigen oder in der Red-
undanz reduzierten Sprachsignalen),

4 erhöhte Anstrengung beim Hören
und Verstehen, insbesondere in
Störgeräuschsituationen und/oder bei
Gesprächenmit mehreren Personen,

4 erhöhte Empfindlichkeit für Laut-
stärke/Lärm wie Hyperakusis oder
Misophonie.

Hören in der Bedeutung einer sinn-
und zielgerechten Verwertung akus-
tischer Signale ist kein ausschließlich
sensorischer Vorgang, sondern erfolgt
stets unter Einbeziehung der Hörerfah-
rung, besonders derjenigen während
der hörsensiblen Entwicklungsphasen,
sowie der kognitiven Fähigkeiten und
des Vorwissens.

Verschiedene andere Fachbereiche
untersuchen ebenfalls die sinn- und
zielgerechte Verwertung akustischer Si-
gnale. Die verwendeten Termini können,
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obwohl sie sich auf gleiche oder ähnliche
kognitiveVorgängebeziehen, differieren.

Die American Speech-Language-
Hearing Association (ASHA) definierte
2005 [4] die „(Central) Auditory Pro-
cessing Disorder ([C]APD)“ in ihrem
„technical report“ als „die Effizienz und
Effektivität, mit der das zentrale Ner-
vensystem (ZNS) auditive Information
verarbeitet“ [30].

Die auditive Verarbeitung umfasst
demgemäß:
4 auditive Lokalisation und Lateralisa-

tion,
4 auditive Diskrimination,
4 auditive Mustererkennung,
4 temporale Aspekte, einschließlich

Zeitauflösung, Modulationserken-
nung, Diskrimination, Integration,
Maskierung, Sequenzierung,

4 auditive Leistung bei konkurrieren-
den akustischen Signalen,

4 auditive Leistung bei beeinträchtigter
akustischer Signalqualität,

4 binaurale Interaktion.

In diese Definition bezieht die ASHA
nicht mit ein:
4 auditive Aufmerksamkeit,
4 auditives Gedächtnis,
4 phonologische Bewusstheit,
4 auditive Synthese,
4 Verstehen und Interpretieren auditi-

ver Information.

Im Hinblick auf die weltweit verschiede-
nen Konsensuspapiere und Definitionen
von AVWS ergab eine Evaluation von
5 englischsprachigen Leitlinien nach
AGREE-II-Kriterien (www.agreetrust.
de) den höchsten Wert (5/7) für die
Stellungnahme der British Society of
Audiology (BSA) [14]. Die BSA defi-
nierte AVWS wie folgt:

“APD is characterised by poor perception
of both speech and non-speech stimuli.
Auditory “perception” is the awareness
of acoustic stimuli, forming the basis for
subsequent action. Perception results from
both sensory activation (via the ear) and
neural processing that integrates “bottom-
up” information with activity in other
brain systems (e. g. vision, attention, me-
mory). Insofar as difficulties in perceiving
and understanding speech sounds could

arise from other causes (e. g. language
impairment, non-native experience of
a particular language), poor perception
of speech alone is not sufficient evidence
of APD. APD has its origins in impaired
neural function. The mechanisms un-
derlying APD can include both afferent
and efferent pathways in the auditory
system, as well as higher level processing
that provides “top-down” modulation of
such pathways. (. . . ). APD is a collection
of symptoms that usually co-occurs with
other neurodevelopmental disorders (. . . )
(poor language, literacy or attention, au-
tism). APD is often found alongside other
diagnoses.”

Diemittlerweileweiteraktualisiertebriti-
sche Leitlinie [15] konkretisiert die De-
finition von AVWS an einigen Stellen,
weicht aber nicht wesentlich von der frü-
heren Definition ab:

“APD is characterised by poor percepti-
on of speech and non-speech sounds. It
has its origins in impaired neural func-
tion, which may include both the afferent
and efferent pathways of the central au-
ditory nervous system (CANS), as well as
other neural processing systems that pro-
vide “top down” modulation of the CANS.
These other systems include, but are not li-
mited to language, reading, speech, atten-
tion, executive function, memory, emoti-
on, vision and action. APD is often found
alongside and may contribute to primary
disorders of those systems.”

Hierzu führte das Konsensuspapier der
Deutschen Gesellschaft für Phoniatrie
und Pädaudiologie (DGPP) aus, dass
unter auditiver Verarbeitung die neu-
ronale Weiterleitung, Vorverarbeitung
und Filterung von auditiven Stimuli auf
verschiedenen Ebenen des Hörsystems
zu verstehen ist [24, 32]. Die auditive
Wahrnehmung stellt die zuhöherenZen-
tren hin zunehmend bewusste Analyse
auditiver Informationen dar.

Nach phoniatrisch/pädaudiologi-
schem Verständnis in Deutschland
sind „AuditiveVerarbeitungs- undWahr-
nehmungsstörungen“ (AVWS) Störun-
gen zentraler Prozesse des Hörens, die
u.a. die vorbewusste und bewusste Ana-
lyse, Differenzierung und Identifikation
von Zeit-, Frequenz- und Intensitäts-

veränderungen akustischer oder audi-
tiv-sprachlicher Signale sowie Prozesse
der binauralen Interaktion (z.B. zur
Geräuschlokalisation, Lateralisation,
Störgeräuschbefreiung und Summati-
on) und der dichotischen Verarbeitung
ermöglichen [31]. Hierbei können so-
wohl efferente als auch afferente Funk-
tionen betroffen sein.

Die alleinige Beeinträchtigung von
sprachlich-auditiven Kurzzeitgedächt-
nisfunktionen ist nicht hinreichend für
die Diagnose einer AVWS.

Zudem ist zu beachten, dass Beein-
trächtigungen des sprachlich-auditiven
Kurzzeitgedächtnisses bei dem gegen-
über unauffälliger visueller Merkfähig-
keit zwar gehäuft bei AVWS anzutreffen
sind, jedoch andererseits ein charakte-
ristisches Symptom für Umschriebene
Sprachentwicklungsstörungen (USES)
darstellen [2, 6, 7, 13, 23]. Daher weist
das beschriebene Muster bzgl. des Kurz-
zeitgedächtnisses zunächst vorrangig
auf Einschränkungen der Sprachent-
wicklung hin und ist beim Nachweis
einer USES symptomatisch dieser zu-
zuordnen, ohne dass sich hieraus die
Diagnose von AVWS ableitet.

Im Alltag wirken sich AVWS ins-
besondere dadurch aus, dass die Zu-
wendung zu einer Schallquelle und das
gezielte Zuhören beeinträchtigt sind. Ist
das beeinträchtigte Verstehen von ver-
balen Informationen auf eingeschränkte
kognitive Ressourcen zurückzuführen,
ist die Diagnose AVWS nicht berechtigt.
Derzeit gibt es keinen Konsens für diag-
nostische Minimalkriterien, ebenso we-
nig existiert ein objektiver Goldstandard
[3, 14, 21]. Vielmehr wird die Diagnose
in der Zusammenschau von Anamnese,
den Ergebnissen geeigneter audiome-
trischer Untersuchungsverfahren sowie
psychoakustischer und spezifischer au-
ditiv-perzpetiver psychologischer Tests/
Subtests, den Beobachtungen während
der audiologischen Untersuchung sowie
demnachfolgendenVergleichderSchlüs-
sigkeit der Befunde („cross-check“) ge-
stellt. Eine Komorbidität mit anderen
Krankheiten bzw. Symptomen wie z. B.
umschriebene Entwicklungsstörungen
des Sprechens und der Sprache (ICD-
10 [1], F80.–), umschriebene Entwick-
lungsstörungen schulischer Fertigkeiten
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(F81.–), kombinierte umschriebene Ent-
wicklungsstörungen (F83), tiefgreifen-
de Entwicklungsstörungen (F84.–) wie
Autismusspektrum-Erkrankungen oder
hyperkinetische Störungen (F90.–) kann
beobachtet werden [37].

Die o. g., deutschsprachige Definition
wird auch weiterhin wie folgt ergänzt:

Kann die gestörte Wahrnehmung
akustischer Signale besser durch andere
Störungen wie z.B. Aufmerksamkeits-
störungen, allgemeine kognitive Defi-
zite, modalitätsübergreifende mnesti-
sche Störungen o.ä. beschrieben wer-
den, sollte nicht der Begriff „Auditive
Verarbeitungs- und Wahrnehmungsstö-
rung“ verwendet werden. Dies gilt ins-
besondere, wenn durch normierte und
standardisierte psychoakustische Tests
eine Störung der auditivenVerarbeitung
und Wahrnehmung nicht nachgewiesen
werden kann.

Für das Vorliegen einer „Auditiven
Verarbeitungs- und Wahrnehmungsstö-
rung“ spricht jedoch, wenn sich durch
normierte und standardisierte psy-
choakustische Tests Einschränkungen
der auditiven Verarbeitung und Wahr-
nehmung nichtsprachgebundener Si-
gnale oder verboakustischer Signale
(im Sinne linguistisch beladener akusti-
scher Signale) nachweisen lassen.

AufgrunddieserDefinitionlassensich
verschiedene Formen der AVWS kenn-
zeichnen: Einerseits können „AVWS
mit Schwerpunkt in der auditiven Ver-
arbeitung“, andererseits „AVWS mit
Schwerpunkt in der auditiv-sprach-
lichen Verarbeitung“ sowie auch die
Kombinationen aus beiden beschrieben
werden. „AVWS mit Schwerpunkt in der
auditiven Verarbeitung“ weisen Defizite
auch in den sprachfreien Funktionen
bzw. der basalen auditiven Verarbei-
tung und/oder in schwierigen auditiven
Situationen auf (z.B. beim Hören in
Störgeräusch, bei mehreren Gesprächs-
partnern, bei schneller oderundeutlicher
Sprechweise, bei dichotisch angebotener
Sprache). Dagegen lassen sich „AVWS
mit Schwerpunkt in der auditiv-sprachli-
chen Verarbeitung“ insbesondere durch
Störungen der Phonemdiskrimination,
der Phonemidentifikation, der Pho-
nemanalyse, der Phonemsynthese, der
Phonemintegration und/oder des auditi-

ven Kurzzeitgedächtnisses beschreiben,
ohne dass eine Störung der basalen au-
ditiven Verarbeitung nachweisbar ist.
Liegt eine Kombination beider vor, be-
steht eine „AVWS mit Einschränkungen
der auditiven und auditiv-sprachlichen
Verarbeitung“.

Mit dieser Festlegung soll wissen-
schaftlichen Erkenntnissen Rechnung
getragen werden, die u. a. zeigen, dass
Defizite der basalen auditiven Verar-
beitung zwar in einem engen Zusam-
menhang mit höheren Verarbeitungs-
und Wahrnehmungsfähigkeiten stehen
können, dass aber basale auditive Verar-
beitungsdefizite weder eine notwendige
noch hinreichende Voraussetzung für
„höhere“ auditive Verarbeitungs- und
Wahrnehmungsdefizite wie defizitäres
phonologisches Arbeitsgedächtnis, de-
fizitäre auditive Aufmerksamkeit sind
(z.B. [33, 36]). Liegen Einschränkungen
der auditiven Verarbeitung und Wahr-
nehmung gleichzeitig für sprachfreie
und für sprachgebundene Signale vor,
so kann nach derzeitigem Kenntnis-
stand nicht sicher abgeschätzt werden,
inwieweit die Defizite der Verarbeitung
und Wahrnehmung sprachfreier Signale
in einem kausalen Zusammenhang mit
der Verarbeitung und Wahrnehmung
sprachgebundener Signale stehen.

Aus diesen Gründen sollte in jedem
Fall der Begriff „Auditive Verarbeitungs-
undWahrnehmungsstörung“nurmit ge-
nauer Beschreibung der diagnostizierten
Fehlleistungen/Defizite verwendet wer-
den, also z.B. „Auditive Verarbeitungs-
und Wahrnehmungsstörung mit basa-
len auditiven Defiziten der Frequenz-
auflösung,StörungderPhonemdiskrimi-
nation sowie eingeschränkter Hörmerk-
spanne“.

Die bisherigen Ausführungen betref-
fen vorrangig die auditive Modalität.
Daher muss betont werden, dass AVWS
allein oder in Kombination mit Stö-
rungen der visuellen Wahrnehmung
oder anderen Wahrnehmungsstörungen
einhergehen können. Es ist insbesonde-
re nicht ausgeschlossen, dass Auditive
Verarbeitungs- und Wahrnehmungsstö-
rungen mit Aufmerksamkeitsstörungen,
Sprachentwicklungsstörungen oder Le-
serechtschreibstörungenkombiniert sein
können (s. o.). In diesen Fällen muss

im Rahmen der Diagnostik ermittelt
werden, ob die auditiven Defizite einen
bedeutsamen Schwerpunkt im Gesamt-
störungsbild einnehmen, nur dann sollte
die BezeichnungAVWS gewählt werden.

In einem vor Kurzem erarbeiteten eu-
ropäischen Konsensuspapier zu „Audi-
tory Processing Disorders (APD)“ [21]
wird dieses Störungsbild wie folgt defi-
niert:

“APD is defined as a specific deficit in the
processing of auditory information along
the central auditory nervous system, in-
cluding bottom-up and top-down neural
connectivity [3, 4]. Hearing sensitivity is
in the majority of cases normal as mea-
sured by the pure tone audiometry. The
deficits are thought to be infrequently as-
sociated with a macroscopic structural
brain lesion identifiable by brain imaging
at least in the pediatric population. How-
ever, there are pediatric cases with APD
with established subtle structural abnor-
malities of the central auditory pathway
in the presence or absence of other devel-
opmental disorders (e. g. [11, 12, 18, 29]).
Atypical auditory processing may also be
reflected in abnormal Auditory Brainstem
Responses (ABR) recording in a limited
number of cases, suggesting neural con-
duction deficits beyond the auditory nerve
level [20]. Auditory processing together
with but beyond the early stages of co-
chlear amplification and auditory nerve
transmission will impact on auditory per-
ception of speech and of other complex
auditory stimuli [19]. Perception of such
stimuli is usually not assessed by classical
audiological evaluation. Thus assessing
both audibility and perception of sounds
with baseline audiometric tests (audiome-
try, Otoacoustic Emissions [OAE], ABR)
in conjunction with central auditory pro-
cessing tests provides amore ecological ap-
proach to auditory perception and hearing
in everyday life.”

Außerdemwird indiesemStatement eine
Abgrenzung„APD“vs. „HiddenHearing
Loss (HHL)“ respektive vs. „Erkrankun-
gen aus demSpektrumder auditorischen
Neuropathie (ANSD)“ versucht [21]:

“The term “hidden hearing loss”, or supra-
liminal hearing disorders describe disor-
ders that concern more temporal aspects
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of hearing impacting on the intelligibility
of degraded speech by noise, reverbera-
tions, speed, limited articulation or the
localization of sounds sources rather than
pure tone audiometric thresholds [28].
It arises due to pathologies between the
inner hair cells and auditory nerve fibers
entry to the brainstem. There are also ca-
ses of progressive auditory neuropathies
(e. g. in the presence of genetic or other
peripheral neuropathies) that first present
with auditory perceptual and processing
deficits before the disease evolves and af-
fects pure tone sensitivity [35]. Conversely,
there are cases diagnosed with ANSD at
the time of neonatal hearing screening in
whom the ABR normalize later on [38]
and the audiological and clinical profile
fulfils APD rather than ANSD criteria.
This consensus acknowledges the overlap
between APD, HHL, ANSD which may
not always be easy to resolve with current
audiological batteries, however clinicians
should attempt to localize the auditory
deficit within the auditory nervous system
as best as they can.”

Die in der internationalen Fachliteratur
erwähnten Begriffe „Hidden Hearing
Loss“ und „Auditory Neuropathy Spec-
trum Disorder“ sind zweifelsohne nütz-
lich und hilfreich. Während der Begriff
„Hidden Hearing Loss“ symptombezo-
gen ist, kann der Begriff „Auditory Neu-
ropathy Spectrum Disorder“ nur dann
verwendet werden, wenn tatsächlich
elektrophysiologisch eine entsprechende
Befundkonstellation verifiziert wurde.

Die Begrifflichkeit „Auditive Ver-
arbeitung und Wahrnehmungsstörung“
bezieht sich inersterLinie aufSymptome.
Es wird daher vorgeschlagen, dass der
Begriff „Auditory Neuropathy Spectrum
Disorder“ [5, 27] verwendet wird, wenn
hierfür typische elektrophysiologische
Befunde vorliegen (d.h. nachweisbare
otoakustische Emissionen bei nicht oder
eingeschränkt vorhandenen Reizant-
worten in der Hirnstammaudiometrie),
selbst wenn gleichzeitig Symptome, die
auf eine Auditive Verarbeitungs- und
Wahrnehmungsstörung weisen, geschil-
dert werden.

Der Begriff HHL beschreibt Störun-
gen, die überwiegend temporale Aspekte
des Hörens betreffen und sich einerseits

auf eine eingeschränkte Lokalisations-
fähigkeit und andererseits auf das Ver-
stehen von Sprache beziehen, wenn die
akustischen Sprachsignale durch Ge-
räusche, Nachhall oder Kompression
degradiert sind oder die Verständlich-
keit durch eine undeutliche Artikulation
eingeschränkt ist [28]. Eine diagnos-
tische Konkretisierung eines HHL ist
bisher aber in der klinischen Audiologie
noch nicht möglich [25]. Symptome, die
dem Begriff HHL zugeordnet werden
könnten, lassen sich jedoch nach bishe-
rigen Erkenntnissen weitgehend in die
hier vorgeschlagene AVWS-Definition
inkludieren, sodass die zusätzliche Ver-
wendung eines weiteren Begriffs zzt. im
deutschsprachigen Bereich entbehrlich
erscheint.

Diese Leitlinie entstand unter Mit-
arbeit von Antoinette am Zehnhoff-
Dinnesen, Claudia Massinger, Rainer
Schönweiler,ThomasWiesner und Kars-
ten Plotz.
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Fachnachrichten

Wissenschaftler setzen Augentropfen gegen Nasenbluten ein

Der Tag der seltenen Erkrankungen rückt immer solche Krankheiten in den
Fokus, von denen nicht mehr als 5 von 10.000 Menschen betroffen sind. So
führt z.B. die seltene Erkrankung Morbus Osler zu massivem Nasenbluten. Am
Universitätsklinikum Regensburg (UKR) wird nun erforscht, ob ein Medikament
gegen grünen Star dieses Symptom verringern kann. Der Förderverein für Kinder
und Erwachsene mit seltenen Erkrankungen (ZSER e.V.) unterstützt das Projekt
mit 17.000 Euro.

Morbus Osler ist eine angeborene, krankhafte Erweiterung von Blutgefäßen und äußert sich

in 90 Prozent der Fälle durch starkes Nasenbluten. Es tritt ohne erkennbaren Anlass auf, häufig
nachts und kann beängstigend lange anhalten. Die Folgen der Epistaxis reichen von einer

eingeschränkten Lebensqualität bis hin zur Arbeitsunfähigkeit oder Blutarmut. Doch Morbus

Osler und viele andere seltene Erkrankungen betreffen so wenige Menschen, dass man häufig
wenig über Ursachen, Symptome oder Behandlungsmöglichkeitenweiß.

„Bislang stehen den Morbus-Osler-Patientennur beschränkt Mittel gegen das Nasenbluten

zur Verfügung. Sie reichen von einer aufwändigen Pflege der Nasenschleimhaut und
Nasentamponaden über operative Eingriffe zur Verödung von Gefäßen in der Nase bis hin

zu einem dauerhaften Verschluss der Nase“, erklärt Dr. Kornelia Wirsching, Oberärztin in
der Klinik und Poliklinik für Hals-Nasen-Ohren-Heilkunde am UKR. Sie forscht nun an einer

neuen medikamentösen Therapie für Morbus-Osler-Patienten. In kleineren Fallstudien konnte

bereits ein positiver Einfluss von Augentropfen mit dem Wirkstoff Timolol auf Häufigkeit und
Intensität von Nasenbluten bei den Betroffenen gezeigt werden. Im Rahmen eines neuen

Forschungsprojektes will Dr. Wirsching diesen Effekt klinisch prüfen und die Anwendung des

Medikaments damit wissenschaftlich fundieren. Bislang ist der Betablocker Timolol für den
Gebrauch bei Morbus-Osler-Patienten nicht zugelassen. In Deutschland kommt der Wirkstoff

aktuell bei grünem Star zum Einsatz und bewirkt hier die Verminderung des Augeninnendrucks,
indem er spezielle Rezeptoren im Auge hemmt und die Produktion des Kammerwassers senkt.

Seit einigen Jahren werden auch bei Blutschwämmen (Hämangiomen) lokale Betablocker wie

Timolol mit Erfolg eingesetzt.
ZSER e.V. unterstützt Studie mit 17.000 Euro
Im Rahmen ihres Forschungsprojekts wendet Dr. Wirsching Timolol nach dem Umfüllen in eine

Nasensprühflasche bei Patienten der Morbus-Osler-Sprechstunde der Klinik für Hals-Nasen-
Ohren-Heilkunde an. Möglich wird dieses Forschungsprojekt durch den ZSER e.V., der sie mit

insgesamt 17.000 Euro unterstützt.
Engagement für die Waisenkinder der Medizin
Seit 2016 unterstützt der ZSER e.V. als Förderverein die wissenschaftliche und medizinische

Arbeit des Zentrums für seltene Erkrankungen. Das ZSER will Patienten eine Anlaufstelle bieten
und die Forschung für seltene Erkrankungen vorantreiben. Denn seltene Erkrankungen sind

häufiger, als man denkt: Rund 8.000 von ihnen sind bisher entdeckt worden. Insgesamt sind

rund vier Millionen Deutsche von einer seltenen Erkrankung betroffen. Im Schnitt dauert es
etwa sieben Jahre, bis Patientenmit seltenen Erkrankungen die richtige Diagnose erhalten.

Und auch dann ist es nicht sicher, ob ihnen geholfen werden kann, da viele der Krankheiten
noch nicht ausreichend erforscht sind und nur wenige Behandlungszentren mit umfassender

Fachexpertise und Erfahrung existieren. Das ZSER trägt durch intensive Forschungsarbeit dazu

bei, die Behandlungsmöglichkeiten für Betroffene von seltenen Erkrankungen zu verbessern.
Für seine Arbeit ist das ZSER auf Spenden angewiesen. Hierfür wurde ein Spendenkonto

eingerichtet:

Förderverein ZSER e.V.
Sparkasse Regensburg

IBAN: DE20 750 500 00 00 268 33 624
BIC: BYLADEM 1 RBG

Des Weiteren können sich auch Mediziner melden, wenn sie eine konkrete Projektidee für das

ZSER haben. Bewerbungen können an catrin.wohnhaas@ukr.de gerichtet werden.

Quelle: UniversitätsklinikumRegensburg, presse@ukr.de, www.ukr.de/presse
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