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ZUSAMMENFASSUNG

Nach der Geburt entwickelt sich das Gehirn weiter. Diese um-
fangreiche Entwicklung ist durch Horstérungen in der Kindheit
beeintrachtigt. Die Entwicklung von kortikalen Synapsen im
Horsystem ist dann verzogert und deren nachfolgender Abbau
verstarkt. Neueste Arbeiten belegen, dass dabei vor allem die
Synapsen betroffen sind, die fiir kortikokortikale Verarbeitung
der Reize verantwortlich sind. Dies duRert sich in Defiziten bei
der auditiven Verarbeitung. Andere Sinnessysteme sind indi-
rekt beeintrachtigt, vor allem in der multisensorischen Koope-
ration. Wegen der umfangreichen Vernetzung des Hérsystems
mit dem Rest des Gehirns werden interindividuell unterschied-
liche kognitive Funktionen bei Horstérungen verandert. Diese
Effekte erfordern einen individualisierten Ansatz bei Therapie
von Gehorlosigkeit.

ABSTRACT

The human brain shows extensive development of the cerebral
cortex after birth. This is extensively altered by the absence of
auditory input: the development of cortical synapses in the
auditory system is delayed and their degradation is increased.
Recent work shows that the synapses responsible for cortico-
cortical processing of stimuli and their embedding into multi-
sensory interactions and cognition are particularly affected.
Since the brain is heavily reciprocally interconnected, inborn
deafness manifests not only in deficits in auditory processing,
but also in cognitive (non-auditory) functions that are affected
differently between individuals. It requires individualized ap-
proaches in therapy of deafness in childhood.
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1. Einfihrung

Horverlust im Kindesalter hat weitreichende Folgen fiir die Hirn-
Entwicklung [1], denn die Hirnrinde entwickelt sich abhdngig von
sensorischen und motorischen (d. h. aktiven) Erfahrungen [2]. So
erlernen Kinder sensorimotorische Fertigkeiten und erschlieBen
sich die Umwelt durch Entwicklung von einem internen (mentalen)
Modell. Das bewusste menschliche Erleben findet in diesem Modell
statt, wobei das Modell dauerhaft mit der Umwelt Giber die Sinnes-
organe abgeglichen wird.

Ein wesentliches Werkzeug in diesen Prozess ist die menschli-
che Sprache, die schon in den ersten Lebensmonaten angelegt wird
[3,4]. Die Sprache erzeugt eine spezifisch menschliche abstrakte
Reprdsentationsebene. So kann die Realitat um uns herum mit Hilfe
der Sprache verstanden, mental verankert und mental in Sprach-
reprasentationen auch bearbeitet werden. Fiir Linguisten ist daher
naheliegend, dass das Denken sich der linguistischen Reprasenta-
tionen bedient. Dadurch préagt die Sprache auch das Denken (die
sogenannte Sapir-Whorf Hypothese) [5, 6]. Sprachlich definierte
Kategorien beeinflussen sogar die elementare sensorische Wahr-
nehmung und die friihe sensorische Verarbeitung von basalsten
sensorischen Merkmalen wie im visuellen System zum Beispiel Far-
ben [7-11].

Sprache als wesentlicher Bestandteil der Kognition steht im Aus-
tausch mit anderen kognitiven Funktionen. Sensorische Systeme
stehenin Interaktion miteinander und erzeugen multisensorische
Reprdsentation, die weiter die Kognition speisen. Darliber hinaus
haben sensorische Systeme selbst eine kardinale Funktion fiir Ko-
gnition, da sie eine fiir sie spezifische Form von Reprasentationen
erzeugen und einen hochaufgeldsten Subprozessor und Speicher
von Informationen dem Gehirn zu Verfiigung stellen [12], dessen
sich auch die Kognition bedient.

Sinnesschdden in der frithen Entwicklung, vor allem angebore-
nen Horschdden, kdnnten folglich einen Einfluss auf die Entwick-
lung der Kognition (direkt oder indirekt Giber Sprache) ausiiben
[13]. Dieser Text diskutiert solche Einfliisse und gibt einen Uber-
blick Giber die Folgen von angeborener Gehorlosigkeit auf die Rei-
fung des Gehirns und die Entwicklung von kognitiven Funktionen.
Angeborene Gehorlosigkeit hat dabei spezifische Folgen, da die
komplette sensorische Deprivation (,total deprivation®) sich von
teilweiser Deprivation (mit Restgehdr oder eine Phase mit Restge-
hor) in den Konsequenzen unterscheidet [1].

2. Proximale Effekte der Gehorlosigkeit:
Sprache und Gehor

Die cochledre Funktion setzt normalerweise in der Mitte der
Schwangerschaft ein [14-16]. Ab diesen Zeitpunkt kann die Ent-
wicklung des menschlichen Gehirns durch akustische Eingange mit-
gestaltet werden. Es besteht ein Unterschied zwischen den subkor-
tikalen und den kortikalen Strukturen: normalerweise erfolgt die
Entwicklung von peripher zu zentral, und die peripheren Struktu-
ren reifen frither als die zentralen Strukturen. Einzelne Funktionen
des Horsystems entwickeln sich dabei in einer auf sich aufbauen-
den Sequenz von einfacheren zu komplexeren [17].

Wahrend der Hirnstamm weitgehend seine Entwicklung intra-
uterin abschlieRt, ist die kortikale Entwicklung bei Geburt erst in

einem frithen Stadium und erst im Erwachsenenalter abgeschlos-
sen. Man kann beispielhaft erwahnen, dass die meisten Prozesse
der Myelinisierung im Hirnstamm und Thalamus bei Geburt weit-
gehend abgeschlossen sind [18], wdhrend die Myelinisierung im
Cortex bis ins Erwachsenenalter weiter lauft [19, 20]. Neuronale
Verarbeitung basiert aber vorwiegend auf synaptischer Aktivitat.
Auch die Synaptogenese ist im Hirnstamm bei Geburt weitgehend
abgeschlossen, wobei diese im Kortex bei Geburt gerade anfangt
und bei Menschen erst um das 20. Lebensjahr abgeschlossen wird
(Kortex Mensch: [21], Kortex Katze: [22], Ubersichtin [1,23]).

Der strukturierende Einfluss der sensorischen Erfahrung auf die
Ontogenese des Horsystems ist folglich vor allem in der Hirnrinde
zu beobachten. Bei kongenital gehérlosen Katzen konnte ein Ein-
fluss der Erfahrung auf die kortikale synaptische Entwicklung pra-
zise untersucht werden: beim Fehlen von Horerfahrung kam es zu
Verzdgerungen der Synaptogenese und letztendlich zu einem um-
fangreichen Verlust von funktionalen Synapsen im auditorischen
Kortex [22] (Ubersicht in [24]). Dieser Prozess steht im engen Zu-
sammenhang mit der kritischen Phase in neuronaler Plastizitat bei
Therapie mit Cochlea-Implantaten beim gleichen Tiermodell
[25, 26]. Das belegt, dass sensible Phasen durch synaptischen
Abbau geschlossen werden und dadurch den kritischen Charakter
erlangen (Ubersichtin[1,2]).

Kortikale Synapsen kénnen in zwei Gruppen aufgeteilt werden:
(i) thalamokortikale Synapsen, die den sensorischen Eingangin den
Kortex vermitteln und einen starken Einfluss auf die kortikale Akti-
vitdt haben, und (ii) kortikokortikale Synapsen, die fiir die eigent-
liche Integration der sensorischen Eingange in die laufende kor-
tikale Verarbeitung vermitteln und somit fiir die Integrationsfunk-
tion der kortikalen Verarbeitung (siehe unten) zustdndig sind. Diese
Synapsen (iber einen schwadcheren Einfluss auf die Aktivitdt, jedoch
wirken durch ihre Vielzahl und ihren Einfluss auf die sogenannte re-
kurrente Prozessierung (siehe unten).

Wenn synaptische Entwicklung eine entscheidende Rolle beim
SchlieRen der kritischen Perioden spielt, stellt sich dann die Frage,
welche Synapsen gehen bei Gehérlosigkeit eigentlich verloren -
alle, zufallig verteilt, mehr die thalamokortikalen (die den sensori-
schen Eingang in den Kortex bilden und somit primar die Detektion
von akustischen Reizen vermitteln) oder die kortikokortikalen, die
spezifisch fir die nachfolgende kortikale Verarbeitung sind (und
somit die Diskrimination und Gestalt-Bildung ermdglichen)? Dies
war bis vor kurzem weder im visuellen noch im auditorischen Sys-
tem geklart.

Falls die thalamokortikalen Synapsen verloren gehen, wird die
Antwortfdhigkeit der Horrinde primar beeintrdchtigt. Falls es die
kortikokortikalen Synapsen sind, werden die diskriminative und die
»Gestalt-Bildende* Eigenschaften der Horrinde primar beeintréch-
tigt. Um eine ,Gestalt“ entstehen zu lassen muss aus sensorischen
(akustischen) Eigenschaften, die nach biologischer Bedeutung in
den primaren Horarealen reprasentiert sind, nachfolgend ein ,,Ob-
jekt* oder eine Kategorie bestimmt warden [1, 27]. Ein auditori-
sches Objekt wird dabei definiert als neuronale Reprasentation
eines definierten akustischen Musters welche das Subjekt von Vor-
dergrund-Hintergrund Unterscheidungen sein kann [1]. Dafiir miis-
sen die fiir das Objekt distinktiven (unterscheidenden) Merkmale
im Reiz erkannt und die Variationen in nicht-distinktiven ignoriert
werden. Kategorisierung ist dann der entsprechende Verarbei-
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tungs-Prozess, welcher aus konkreten akustischen Ereignissen ein
auditorisches Objekt (die Kategorie) erzeugt. Die resultierenden
Kategorien gibt es oftin der realen Welt nicht, es gibt dort nur kon-
krete Beispiele dieser. William Ockham nutzte zur Veranschauli-
chung den Begriff ,Rose”, der eine Kategorie von Blumen be-
schreibt und anhand von Beispielen aus der realen Welt geformt
wird, aber in der Umwelt als solcher gar nicht existiert (Universali-
enproblem der Philosophie).

Beispiele auditiver Kategorien sind eine zufallende Tiir, eine um-
fallende Flasche oder das Klingeln eines Telefons. Unterschiedliche
Ereignisse konnen entsprechend unterschiedliche akustische (spek-
trale) Eigenschaften haben (bei der Tiirim Arbeitszimmer oder der
Eingangstiir), und trotzdem als die gleiche Kategorie von Ereignis
(zufallende Tiir) identifiziert werden. Auch phonologische Einhei-
ten sind solche Kategorien, die aus der Phonetik der Sprache durch
Abstraktion gebildet werden. So wird z. B. mit Hilfe von drei For-
manten eines periodisches Schallereignisses ein Vokal [28]. Varia-
tioneninnerhalb der Kategorie, die normalerweise auch beim glei-
chen Sprecher vorkommen, werden ignoriert — wir hdren immer
das gleiche Phonem. Phoneme werden weiter in Silben, Morphe-
me, Worter und Aussagen zusammengeschlossen. So folgt die eine
Kategoriesierung auf die andere, und es entsteht ein entsprechen-
des hierarchisches System der Sprache. Man kann diesen hierarchi-
schen Aufbau der Sprache entsprechend auch ein Sprachschaltkreis
im Kortex definieren, wobei einzelne Bereiche (wie das Broca und
Wernicke Areal) unterschiedlichen Sprachfunktionen zugeordnet
werden kénnen [29-31].

Interessanterweise erfolgt die Entwicklung des Gehirns in den
betroffenen Arealen auch in einer entsprechenden zeitlichen Ab-
folge, anfangend mit phonologischer Analyse (im ersten Lebens-
jahr), nachfolgend mit morphosyntaktischer Analyse und lexikaler
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»Abb. 1 Die psychophysiche Entwicklung von auditorischen Fertig-
keiten kann ich zwei Bereiche aufgeteilt werden: in die Entwicklung
der Fahigkeit akustische Merkmale zu unterscheiden (Diskrimina-
tionsfahigkeit) und in die Fertigkeit diese dann in auditorische Objekte
zu kategorisieren. a: Bei der Fahigkeit die akustischen Merkmale zu
diskriminieren kann es nach der Geburt sowohl zur Verbesserung, aber
auch zum Verlust der Fahigkeit kommen. b: Die Kategorisierung ist
abhdngig von Erfahrung, da die Kategorien sind typischerweise erst
durch die Interaktion mit der Umwelt entwickeln. Aus [27] [rerif].

Analyse (im 2. Lebensjahr), um mit Satzstrukturanalyse zu enden
(im 3. Lebensjahr und dariiber hinaus) (Ubersichtin [32]). Dabei zu
beachten ist, dass diese Schritte sich typischerweise in der zeitli-
chen Entwicklungssequenz Giberlagern, d. h. bevor die vorherige
abgeschlossen ist, fangt die ndchste schon an.

In der auditorischen postnatalen Entwicklung zeigen sich zwei
parallel ablaufenden Prozesse [27,33] (> Abb. 1): (i) Die Fahigkeit
auf Unterschiede in akustischen Eigenschaften zu reagieren (also
Reize zu diskriminieren) ist zwar durch ein entsprechendes geneti-
sches Programm angeboren, wird aber durch Erfahrung weiter ver-
bessert oder stabilisiert. (ii) Die Fdhigkeit Unterschiede zu erken-
nen, die in den Lebensumstdnden keine Rolle spielen, geht im Laufe
der Entwicklung verloren. Dabei entstehen dann die auditiven Ka-
tegorien.

Diese Entwicklungsprozesse sind auch in der Sprachentwicklung
zu beobachten. Im ersten Lebensjahr entwickelt sich die Fahigkeit,
Sprach-Kategorien der Phoneme (wie oben beschreiben) zu bilden.
Die Bildung von Kategorien muss unweigerlich dazu fiihren, dass
von unwichtigen akustischen Variationen abgesehen wird. Tatsdch-
lich missten die Kinder dadurch die Fahigkeit verlieren, Unwichti-
ges zu unterschieden [27]. Dies wurde tatsdchlich beobachtet: Pa-
rallel zur Entstehung der Fdhigkeit in der Muttersprache von un-
wichtigen akustischen Variationen abzusehen und dennoch die
richtige phonologische Kategorie (das Phonem) zu erkennen, geht
die Fahigkeit verloren, phonetische Unterschiede, die in der Mut-
tersprache nicht distinktiv sind, zu unterschieden [3]. Dies passiert
beim normalhdrenden Kind um den 8. Lebensmonat [3]. Das Ge-
hirn lernt phonologische Kategorien mit Hilfe von statistischen Zu-
sammenhdngen aus dem Sprachfluss der Eltern und Pfleger, d. h.
der Haufigkeit der Phoneme und deren Uberginge von einem zum
anderen Phonem [34-36]. Dabei erkennt es wahrscheinlich erst
Gruppen von Phonemen (,chunks®, [37-40]) und die einzelnen
Phoneme etablieren sich erst sekundar. Nachfolgend ist die Ent-
wicklung des Lexikons, bei dem Wérter mit Inhalt assoziiert und
abgespeichert warden [41-43]. Der entsprechende schnelle Auf-
bau (,vocabulary spurt®) findet im 2. Lebensjahr statt. Grammatik
kristallisiert sich spéter, im 3. Lebensjahr und den Folgejahren da-
nach.

Der Spracherwerb zeigt eine kritische Phase: falls man bei Kin-
dern die Horfahigkeit nicht vor dem 3. Lebensjahr mit einem Coch-
lea-Implantat restituiert, sind die Erfolge limitiert ([44, 45], Uber-
sichtin [2,24]). Wenn die Daten zu der kritischen Periode bei dem
Modell der kongenital gehdrlosen Katze auf die menschliche kor-
tikale Entwicklung extrapoliert wurde, erhielt man dabei auch das
Alter von 3 Jahren [46]. Das legt den Schluss nahe, dass auch bei
Kindern das SchlieRen der sensiblen Phase fiir Spracherwerb auf
der synaptischen Entwicklung in den auditorischen Arealen basiert.
Aber auch innerhalb der ersten 3 Jahre sind die Erfolge umso bes-
ser, je friiher eine Hortherapie anfangt [47, 48]. Die Existenz der
kritischen Entwicklungsperiode unterschiedet sich im Prinzip nicht
von anderen Sinnessystemen: auch im visuellen System wird z. B.
die Gesichtserkennung von einer fremden Spezies nurin einer kri-
tischen Periode effektiv erlernt [49].
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» Abb. 2 Trennung von evozierter (thalamokortikaler) und induzierter (kortikokortikaler) Aktivitdt am Beispiel einer Ableitung im primdaren auditori-
schen Cortex der Katze. Links oben: 30 Wiederholungen eines auditorischen Stimulus (Kondensations-click, 50 ps, bei 0 Sek. prasentiert), einzelne
Ableitungen (,Trials“) in unterschiedlichen Farben dargestellt. Eine starke Phasen-gekoppelte (und daher in unterschiedlichen Trials wiederholbare)
Antwort ist bei 0-0.2 Sek sichtbar. Aktivitdt nach ca. 0.2 Sek. unterscheidet sich aber auch von der Aktivitdt vor dem Reiz (-0.4-0 Sek.). Diese Aktivi-
tatist jedoch nicht phasengekoppelt, in unterschiedliche Trials variiert sie stark. Links unten: Nach Frequenzanalyse (Morlet Wavelets) zeigt sich
deutlich Aktivitdt um 0 Sek, aber auch zwischen 0.2-0.6 Sek. Mitte: Wenn die Zeitsignale gemittelt werden, sieht man den Gber Trials reproduzierba-
ren Teil der Aktivitat (phasengekoppelt). Dieser ist auf die Zeit 0-0.2 Sek. Beschrankt. Rechts: Der Unterschied zwischen totaler und evozierter Akti-
vitat ist die induzierte Aktivitat, die von kortikokortikalen Interaktionen resultiert. Reproduziert aus [55] [rerif].
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> Abb 3 Resultate der Konnektivitdtsanalyse bei horenden (links) und gehérlosen (rechts) Katzen. Sowohl das primare Areal (A1) wie auch das
sekunddre Areal (PAF) erhalten einen starken thalamischen Eingang, der die evozierte Aktivitdt in beiden Arealen verursacht. Nachfolgend kommt es
zu einer Verrechnung im Cortex, bei dem die Areale miteinander Giber bottom-up (A1 ->PAF) wie auch top-down (PAF ->A1) Interaktionen verbun-
den sind. Beim gehorlosen Tier sind die evozierten Antworten ganz (A1) oder teilweise (PAF) erhalten, die kortiko-kortikalen Interaktionen, vor allem

die top-down Interaktionen, defizient. Aus [56] [rerif].

3. Neuronale Prozesse der Diskrimination und
Kategorisierung

Die diskutierten Daten belegen folglich, dass eine Therapie der an-
geborenen Gehorlosigkeit frith erfolgen muss, um die Kategorisie-
rung von akustischen Merkmalen in phonologische Kategorien friih
zu erlenen, in der Phase von hoher Lernféhigkeit des Gehirns, so
dass sie dann als Fundament fiir nachfolgende linguistische Ent-
wicklung dienen kann. Dies beruht auf einer Funktion, deren Kor-
relat im auditorischen Kortex vorliegt. Die Daten belegen zudem,
dass diese kritische Periode durch den Prozess der kortikalen Synap-
togenese bedingt ist, und dass die synaptische Elimination diese
kritische Phase schlieRt.

Welche Funktion der neuronalen Netzwerke schadigt dabei die
angeborene Gehorlosigkeit? Die komplexe Schallanalyse oder die
nachfolgende Einbettung in die weitergehende kategoriale und

S6

sprachliche Verarbeitung? Die Erfahrungen mit spatimplantierten
prelingual gehorlosen Patienten belegten Defizite in der auditiven
Diskrimination, aber weniger in Detektion der Reize [50-52]. Dies
deutet auf Probleme der Diskrimination und der Kategorisierung,
also aufintegrative Leistungen der Hirnrinde, und weniger auf Pro-
bleme der Reizdetektion hin.

Um den im gehorlosen Gehirn verlorenen Synapsen auf dem
Grund zu gehen, miisste die kortikokortikalen Verarbeitung expe-
rimentell von der thalamokortikalen separiert werden. Gliicklicher-
weise gibt es die Moglichkeit, dies in neuronaler Aktivitdt durchzu-
fiihren: man separiert die an den Stimulus eng Zeit- und Phasen-
gekoppelte Aktivitdt von restlicher Reiz-bedingten (aber nicht
phasengekoppelten) Aktivitat (> Abb. 2). Diese zwei Aktivitdten
nennt man evoziert (phasenkoppelt) und induziert (nicht phasen-
gekoppelt). Sie sind am besten in dem Zeit-Frequenzraum abtrenn-
bar [53, 54]. Da kortikokortikale Verarbeitung dauerhaft prasent
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ist und die Spontanaktivitdt bestimmt, die nicht mit dem prasen-
tierten Reiz synchron ablauft, variiert deren Korrelat wenn man den
Stimulus mehrfach wiederholt. Das unterscheidet sie von der tha-
lamokortikalen Aktivitdt, die streng an den Reiz gekoppelt ist und
bei einer wiederholten Reizung daher streng phasengekoppelt auf-
tritt. Die Abtrennung von evozierter und induzierter Aktivitat er-
laubt es damit, die Aktivitdt, die durch thalamokortikalen Eingang
verursachtist, separat von kortikokortikalen Verarbeitung des Rei-
zes zu betrachten.

An den gehorlosen Katzen konnte so vor kurzem gezeigt wer-
den, dass die durch Gehdrlosigkeit verlorenen Synapsen weniger
die thalamokortikale Synapsen betreffen, sondern viel mehr die,
die fir kortikokortikale Verarbeitung verantwortlich sind [55].
Nachfolgende Untersuchungen konnten dann nachweisen, dass es
sich hierbei vor allem um einen Verlust der Synapsen handelt, die
bei der sogenannten top-down Interaktion zwischen sekundaren
und primaren Arealen involviert sind (> Abb. 3, siehe [56,57]).
Diese sind fiir den Einfluss hoherer auf niedrigere Reprasentatio-
nen verantwortlich, also z. B. von auditorischen Objekt auf akusti-
sche Eigenschaften, oder beim Sprachbeispiel von Wort auf Pho-
nem [27]. Diese funktionalen Daten zeigten auch ein Korrelat in der
Morphologie der Hirnrinde: die tiefen Schichten V und VI, die
Haupt-Quellen der top-down Einfliisse, zeigten eine dystrophische
Veranderung in primaren und auch sekundaren auditorischen Area-
len bei gehorlosen Katzen [58]. Die tiefe Schichten waren von den
oberfldchlichen Schichten funktional entkoppelt [56]. Verbindun-
gen zwischen den oberflachlichen und tiefen Schichten sind ent-
scheidend fiir die rekurrente Schaltkreise, die den Effekt der schwa-
chen kortikokortikalen Synapsen verstarken und so die kortikale
Aktivitdt Gber Iangere Zeitrdume aufrechterhalten.

Solche Resultate stehen im Einklang mit der Theorie der pradik-
tiven Prozessierung [27,59-62]. Sie besagt, dass das Gehirn stdtig
Vorhersagen tiber mogliche sensorische Eingdnge generiert, und
diese nur dann verarbeitet, wenn sie nicht im Einklang mit der Vor-
hersage stehen. Das verringert den Rechenbedarf des Gehirns we-
sentlich. Die angeborene Gehorlosigkeit verhindert die top-down
Interaktionen, die fir die pradiktive Prozessierung entscheidend
sind [56]. Da die Reprasentation von auditorischen Objekten sich
nur durch Erfahrung etablieren kann und bei Gehdrlosigkeit nicht
vorhanden ist, gehen dazu notwendigen Synapsen durch Nichtge-
brauch verloren oder entstehen gar nicht (ibid.). Das Fehlen der
Vorhersagen macht den Hérvorgang anstrengender und benétigt
dann mehr aktive bottom-up Verarbeitung, mehr Héranstrengung
[27]. Diese Vorhersagen sind tatsdchlich im Einklang mit Befunden
die die ELU-Theorie stiitzen (,ease of language understanding“)
[63]. Der Pradiktionsfehler ist auch ein entscheidender Faktor der
Kontrolle von Lernprozessen. Das Fehlen des neuronalen Substrats
fur top-down Interaktionen und damit der Pradiktion behindert
also auch das auditive Lernen.

Das tatsdchlich die auditorischen Areale (und nicht die Spracharea-
le) fiir das SchlieRen der kritischen Phasen bei Kindern verantwort-
lich sind, wird durch die Beobachtung belegt, dass die kritische
Phase eng mit ereigniskorrelierten Potentialen zusammenhdngt,
diein den priméren und sekundaren Horarealen generiert werden
[64,65]. Dies entspricht exakt den Vorhersagen des Katzenmodells
[24]. Dieser Befund ist auch im Einklang mit der oben erwdhnten
Beobachtung, dass die Entwicklung der auditorischen Schaltkreise

friiher ablduft als die der Schaltkreise, die fiir das Lexikon oder die
Grammatik zustdndig sind. So ist der Flaschenhals der Entwicklung
in der akustisch-phonetischen Analyse des sprachlichen Eingangs.

Durch die vielen Belege in die gleiche Richtung kann also ge-
schlossen werden, dass die kritische Phase bei gehérlosen Kindern
nicht auf die héhere Sprachverarbeitung (und damit die héheren
Sprachareale) zuriickzufiihren ist, sondern vor allem auf die akus-
tisch-phonetisch-phonologische Transformation. Diese muss ex-
trem effektiv und schnell ablaufen, und ist auch die erste sprachli-
che Fahigkeit, die sich nach der Geburt entwickelt. Alle nachfolgen-
de Schritte des Spracherwerbs sind von diesen abhdngig und damit
auch (sekundar) betroffen.

4. Distale Effekte der Gehorlosigkeit:
multisensorische und kognitive Folgen

Das Horen stehtim Gehirn nichtisoliert dar. Alle Strukturen des Ge-
hirns stehen in vielfaltigen Verbindungen zueinander. Dadurch wird
die Integrationsleistung des Gehirns ermdglicht, und eine ganz-
heitliche Wahrnehmung der Welt erreicht.

Kognitive Funktionen iben auch einen top-down Einfluss auf
die auditive Wahrnehmung und die Spracheverarbeitung selbst, so
dass ein Teil des Sprachverstandnisses von diesen Funktionen be-
einflusst wird [66, 67]. Selbst bei postlingual ertaubten Patienten
erlauben es die kognitiven Leistungen ein Teil der interindividuel-
len Variabilitdt der Resultate von Cochlea-Implantation aufzukla-
ren und deswegen wird von einigen Autoren vorgeschlagen diese
Funktionen klinisch zu testen [68]. Eine solche Testung ist bei Kin-
dern nattirlich komplexer, aber (iber Fragebogen ist dies auch quan-
tifizierbar, selbst im Vorschulalter [69].

Nicht nur kognitive Funktionen beeinflussen das Horen, auch
das Horen hat reziprok einen Einfluss auf die Kognition, ganz be-
sonders im Kindesalter [13]. Die Kognition nutzt das Horen z. B. fiir
Reprdsentationen in dem zeitlichen Bereich, was mit einer Mahlta-
fel modellhaft verglichen wurde [12]. Das Horen kalibriert damit
sozusagen eine imagindre Zeitachse der Denkprozesse. Dafiir wird
iber top-down Verbindungen auf die auditiven Reprasentationen
zugegriffen.

AuRer proximalen Effekten der Hoérschaden sind also auch dis-
tale Effekte der angeborenen Hérschaden auf andere Sinnessyste-
me und Kognition zu erwarten [13]. Das Horsystems ist fiir zeitli-
che Analysen im Gehirn von entscheidender Bedeutung. So kann
eine visuelle Aufgabe, die darauf beruht, Blitze (also visuelle Reize)
zu zahlen, durch parallel dargebotene akustische Reize gestort wer-
den, nicht jedoch umgekehrt [70, 71]. Eine gdngige Erkldrung ist
dabei die weit héhere Prézision des Horsystems in der zeitlichen
Dimension: das Horen reprdsentiert die Phase von akustischen Rei-
zen bis zu einer Frequenz von 4000 Hz, beim Sehen endet dies mit
der Fusion der einzelnen Reize bereits im Bereich um 40-60 Hz
(dabei setzt die Illusion von Bewegung ein), was faktisch einen Un-
terschied um Faktor 100 entspricht. Das Horen verliert gegeniiber
dem Sehen bei rdumlichen Lokalisations-Aufgaben, wie der Bauch-
rednereffekt plakativ belegt [72, 73]. Hier gewinnt das viel prazise-
re Sehsystem, dessen rdumliche Auflésung bei 1 Winkelminute
liegt, was fast 100mal kleiner ist als der minimale Hérwinkel (8 °),
den das Horen unterscheiden kann. Multisensorischen Interaktio-
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nen (zwischen den Sinnessystemen) benétigen jedoch postnatale
Erfahrung, ohne die sie sich nicht entwickeln kénnen [74-76]. Bei
angeborener Gehorlosigkeit sind tatsdchlich negative Effekte auf
das visuelle Sequenzlernen belegt worden [77-80]. Auch multisen-
sorische lllusionen kénnen so bei prelingual gehérlosen Patienten
betroffen sein [81], wie auch die Feinmotorik [82]. Die Beeintradch-
tigung in der zeitlichen Domdne ist von der genauen Aufgabe ab-
hdngig [80]. So konnen bei komplexeren Aufgaben mit kombinier-
ten rdumlich-zeitlichen Aufgaben die raumlichen Aspekte der Auf-
gabe die zeitlichen Defizite kompensieren, und dies muss man bei
Planung und Interpretation der Untersuchungen bedenken [83].

Zusammengenommen hat angeborene Gehérlosigkeit also
einen deutlichen Einfluss auf die zeitliche Verarbeitung in anderen
Sinnessystemen. Da faktisch alle nattirlichen Reize multimodal sind
und die Kognition sich multimodaler und amodaler Objekte, die
daraus entstehen, bedient, hat ein angeborener Hoérverlust auch
auf diesem Gebiet umfangreiche Konsequenzen. Im auditorischen
Cortex bleiben bei Gehorlosigkeit die evozierten (d. h. thalamokor-
tikalen) Antworten auf auditorischen Eingang erhalten [84], aber
jenseits des auditorischen Cortex sind sie reduziert [85] und die
multisensorische Interaktion mit dem deprivierten Sinnessystem
entwickelt sich nicht [76, 86, 87]. Dies ist auch bei der Sprache zu
beobachten - z. B. bei der Beeinflussung der Wahrnehmung von
Silben durch das Lippenlesen, wie im McGurk Effekt. Bei prelingual
gehorlosen Kindern, die nach dem 2. Lebensjahr implantiert wor-
densind, zeigte sich so ein Fehlen von multisensorischer Fusion und
eine visuelle Dominanz in der Wahrnehmung, die bei hérenden
Kontrollen nicht zu beobachten war [75]. Frithere Implantationen
verhinderten diesen Effekt und ermdoglichten eine effektivere mul-
tisensorische Fusion (ibid.). Dies ist fiir die multisensorische Verar-
beitung von Sprache von groRer Bedeutung.

Das Horen hat gegeniiber anderen Sinnessystemen einen ent-
scheidenden Vorteil bei der Orientierung, da es nicht von Aufmerk-
samkeitsfokus, Gesichtsfeld aber auch von Vegetation nicht abhén-
gig ist. So wird die Aufmerksamkeit durch das Héren automatisch
mitgesteuert, ein Effekt, der bei geh&rlos Geborenen fehlt. Ange-
borene Gehdorlosigkeit fiihrt folglich zur Veranderung in der Vertei-
lung der visuellen Aufmerksamkeit im Raum, mit héherer Distrak-
tionsfahigkeit und mit mehr Aufmerksamkeit in der visuellen Peri-
pherie [88-90]. Folglich ist die Zeit der Dauer-Aufmerksamkeit
(,sustained attention“) auf das gleiche Objekt mit dem Elternteil
reduziert [91,92]. Dies ist fiir das friihkindliche Lernen und die Ent-
wicklung des Kindes von entscheidender Bedeutung. (Bei der re-
duzierten Dauer-Aufmerksamkeit kann aber auch der hérende El-
ternteil das Problem mit verursachen, da hérende Eltern nicht
genug auf die Blickrichtung des Kindes achten [91, 93]). Im spdte-
ren Alter (um 9-10 Jahre) ist dieses Problem gliicklicherweise nicht
mehrzu beobachten [92]. Das damit verbundene Problem der ho-
heren Disktraktionsfahigkeit und Impulsivitdt gehorloser Kinder
(ein Problem der exekutiven Funktion) bleibt auch tber die 9-10
Jahre vorhanden [92], was Lernprozesse negativ beeinflusst. Folg-
lich fiihren angeborene Horstérungen zu einer relevanten Reorga-
nisation des Aufmerksamkeitssystems und der exekutiven Funk-
tionen beim betroffenen Kind.

Das Horen ermdglicht die Etablierung von phonologischen Ka-
tegorien die weitgehend die Basis fiir das geschriebene Wort bil-
den. Gehorlose Kinder (die nicht einer oralen Erziehung unterzo-

gen wurden) etablieren die phonologische Ebene (und andere
Eigenschaften) der gesprochenen Sprache nicht [94-96]. Geschrie-
bene Sprache ist aber von der gesprochenen Sprache abgeleitet.
Soist die Lesefahigkeit der gehorlosen (gebdrdender) Teenagerim
Vergleich mit hérenden Teenagern im Schnitt um viele Jahre ver-
z0gert [97], da sie beim Lesenlernen auch ein unbekanntes phono-
logisches System neu erwerben miissen (Ubersichtin [98]). Es zeigt
sich also, dass die akustisch vermittelte Sprache die Bildungsopti-
onen einer auf hérende Gesellschaft ausgerichteter Ausbildung dra-
matisch verbessert.

Bei den ,Wolfskinder“-Kasuistiken [99] sind Berichte iiberinter-
individuelle Effekte auf Kognition bekannt, die leider nur bei weni-
gen dieser Personen auch detailliert untersucht sind [100,101] und
deren Ursprung nicht immer definitiv geklart werden konnte. Bei
einigen dieser Kinder (wie z. B. Peter von Hannover) wurde auch ein
Autismus als Begleiterkrankung vermutet. Bei anderen Kasuistiken
sind andere Begleiterkrankungen erwogen worden. Dennoch
wurde bei diesen Kindern von interindividuell unterschiedlichen
Defiziten in unterschiedlichen kognitiven Funktionen berichtet
[102]. Solche individuell unterschiedlich ausgepragten Defizite in
einzelnen kognitiven Funktionen unter der Annahme der gleichen
Erkrankung nennt man kognitive Streuung (,,cognitive scatter®).
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> Abb. 4 Das Konnektom-Modell der angeborenen Gehorlosigkeit.
Exemplarische Darstellung der kortikalen Verbindungen des Horsys-
tems mit dem Rest der Hirnrinde. Bottom-up Interaktionen sind in
griiner Farbe, top-down Interaktionen in roter Farbe. Das Horsystem
ist stark mit den anderen Subsystemen des Gehirns verbunden, und
bei Gehorlosigkeit mussen sich diese auf das Fehlen des Horens
adaquat anpassen. Diese Anpassung ist interindividuell unterschied-
lich. Aus [13] [rerif] ,Nachgedruckt von Lancet Neurology 15, Kral A,
Kronenberger WG, Pisoni DB, O’Donoghue GM, Neurocognitive
factors in sensory restoration of early deafness: a connectome model
610-621, Copyright (2016), mit Genehmigung von Elsevier.
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Eine kognitive Streuung wurde auch bei gehorlosen Kindern be-
richtet [103-106]. Das legt nahe, dass das Fehlen vom Hdéren das
Risiko von kognitiven Auffdlligkeiten erh6ht. Wahrend die oben er-
wdhnten Effekte der angeborenen Gehérlosigkeit auf die Aufmerk-
samkeit die Verdnderungen in den exekutiven Funktionen und die
reduzierte Impulskontrolle von gehérlosen Kindern [88,92] gut er-
kldren, muss die Abhdngigkeit von kognitiven Funktionen von
Sprachkompetenz (im Sinne der Sapir-Whorf Hypothese) weiter
untersucht werden. Auch ist zu betonen, dass dies durch Tests be-
einflusst werden kénnte, die sprachabhangig sind [107]. Tiermo-
delle ermdglichen dann eine Abtrennung von Auswirkungen der
Sprachdefizite und der Hordefizite auf Kognition, die auf diesem
Gebiet von entscheidender Bedeutung ist. Experimente in dieser
Richtung werden auch in unseren Labors durchgefiihrt.

Zusammenfassend kann man schlussfolgern, dass das angebo-
ren gehorlose Gehirn nicht gleichzusetzen ist mit einem horenden
Gehirn ohne ein funktionierendes Innenohr. Das gehorlose Gehirn
ist an die Gehorlosigkeit angepasst, mit weitereichenden Folgen
fiir das Kind. Diese Anpassungen gehen (iber das Horsystem hinaus
und betreffen viele weitere Funktionen des Gehirns. Das Konnek-
tom ist die Summe aller synaptischen Verbindungen im Gehirn;
wenn als funktionelles Konnektom verstanden definiert dieses
unser Denkprozesse und all unsere Wahrnehmung. Das Konnek-
tom-Modell der angeborenen Gehérlosigkeit [13] schlagt vor, die
Folgen des Horverlust auf die Hirnentwicklung in der Perspektive
des gesamten Gehirns zu betrachten (> Abb. 4). Das Modell betont
die hohe Interkonnektivitdt des Horsystems mit dem Rest des Ge-
hirns und deren gemeinsame reziproke Abhdngigkeiten bei multi-
sensorischen und kognitiven Funktionen inklusive Sprache, Auf-
merksamkeit, Geddchtnis und exekutiven Funktionen. Diese kann
(muss nicht zwingend) zu kognitiven Verdnderungen bei angebo-
rener Gehdrlosigkeit fiihren, die moglicherweise abhdngig von der
»Strategie“, mit der das Gehirn das Fehlen des Horen kompensiert,
abhangig ist [13]. Die kognitiven Veranderungen weisen dann ty-
pischerweise ein stark individuelles Muster (kognitive Streuung)
auf.

Ein Risiko von Defiziten in kognitiven Funktionen bei angebore-
nen Hordefiziten muss folglich bedacht, diagnostiziert und auch
adressiert werden, da solche Defizite weitreichende Folgen fiir das
spatere Leben des gehorlosen Kindes haben kénnen. Eine wesent-
liche Aufgabe ist es Methoden zu entwickeln, die den kognitiven
Effekten der Gehorlosigkeit entgegenwirken kdnnen. Da diese in-
dividuell unterschiedlich sind, bedarf es dabei eines individualisier-
ten medizinischen Ansatzes bei einer Cochlea-Implantation.

Untersttitzt von der Deutschen Forschungsgemeinschaft (DFG, Ex-
zellenzcluster Hearing4All), der National Science Foundation (USA) in
Zusammenarbeit mit DLR, und der Europdischen Union (ITN Comm-
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