Wir bedanken uns beim Median Verlag fir die freundliche Genehmigung des Nachdrucks des folgenden Fachartikels.
Quelle: ,Spektrum Hbéren 4/2018 - Das Magazin flir Schwerhdrigkeit®, https;//www.spektrum-hoeren.de/

Das Usher-Syndrom bezeichnet eine Kombination aus hochgradiger Schwerhdrigkeit oder Taubheit und einer allmahlichen
Verschlechterung des Sehvermogens, die bis zur Erblindung flihren kann. Der schottische Augenarzt Charles Howard Usher
erkannte 1914, dass es sich dabei nicht um eine erworbene, sondern um eine erbliche Erkrankung handelt. Die Haufigkeit
des Usher-Syndroms in der deutschen Bevédlkerung wird auf vier bis sechs Betroffene pro 100 000 Einwohner geschatzt.
Zum Vergleich: 100 von 100 000 Einwohnern sind gehdrlos, etwa 300 an Taubheit grenzend schwerhdérig. Usher ist die

haufigste Ursache der Taubblindheit.

Eins von zehn bis 20 Kindern, die mit
einer Horschadigung auf die Welt kom-
men, hat Usher. Hor- und Sehschadi-
gung liegen also nicht so weit ausei-
nander, wie es den Anschein hat. Und
auch wer sie nicht ererbt hat, kann im
Laufe seines Lebens neben einer Hor-
schadigung eine Sehschéadigung entwi-
ckeln.

PRO RETINA ist eine bundesweite
Selbsthilfeorganisation von Menschen
mit Netzhauterkrankungen. Das Usher-
Syndrom verbindet die Selbsthilfe der
Hérgeschéadigten mit der der Sehge-
schadigten. Dieser Artikel basiert auf
Informationen aus ,Usher-Syndrom -
Was ist das?* von PRO RETINA,

7. Auflage 6/2018, die uns PRO RETINA
zur Verfugung gestellt hat. Mehr Infos
gibt es bei PRO RETINA Deutschland e.
V., KaiserstrafSe 1c, 53113 Bonn oder
unter: www.pro-retina.de

L i I b b S i S S

Von Dirk Moss

Zum Usher-Syndrom gehort eine ange-
borene Innenohrschédigung. Je nach
Stérke der Schéadigung wird sie haufig
erst spat erkannt und dann falschli-
cherweise auf eine Kinderkrankheit -
zum Beispiel Ma-sern - zurtickgeftihrt.
Die sich spater bemerkbar machende
Augenkrankheit des Usher-Syndroms
wird Retinitis pigmentosa (RP, Zersto-
rung der Netzhaut) genannt. Der Zu-
sammenhang vom Gen bis hin zur Hor-
und Sehschédigung ist immer noch
unklar. Als Ursache wird ein sogenann-
ter Zilien-Defekt in den Haarzellen der
Hérschnecke und in den Fotorezep-
toren der Netzhaut vermutet.

Das Usher-Syndrom zeigt sowohl Kkli-
nisch als auch genetisch kein einheit-
liches Bild. Praktisch hat sich eine Ein-
teilung in drei Untergruppen bewéahrt:
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m Usher-Syndrom Typ 1 stellt die
schwerste Betroffenheit dar und zeigt
eine Hdrstérung des Innenohres mit
Taubheit oder an Taubheit grenzender
Schwerhérigkeit von Geburt an. Da die
Betroffenen die akustische Umwelt von
Anfang an nicht wahrnehmen, lernen
und verwenden sie ftir ihre Kommuni-
kation berwiegend die Gebardenspra-
che. Ihre Lautsprache ist verwaschen
bis unverstandlich. Die Sehstérungen
zeigen sich ebenfalls bereits in friher
Kindheit. Bei der Gberwiegenden Zahl
der Betroffenen ist auch der Gleichge-
wichtssinn betroffen.

m Bei Usher-Syndrom Typ 2 verlauft die
sprachliche Entwicklung je nach Férde-
rung und Auspragung der Schwerhé-
rigkeit fast normal, unter Umstanden
verwaschen. Vorhandene Sprachfehler
erklaren sich dadurch, dass harte Kon-
sonanten (bei den hohen Tonlagen von
etwa 4 000 Hertz) und weiche Konso-
nanten (bei etwa 2 000 Hertz) nicht ge-
hért werden. Die ersten Sehstérungen
werden zu unterschiedlichen Zeiten
bemerkt. Der Gleichgewichtssinn ist
normal.

m Beim - seltenen - Usher-Syndrom
Typ 3 tritt der Horverlust erst spater ein
und schreitet dann bis hin zur Taubheit
fort. Die Sehstoérungen beginnen in der
Pubertét.

In Deutschland geht man von etwa

6.000 Usher-Syndrom-Betroffenen
aus. Davon entfallen circa ein Drittel
auf Typ 1 und zwei Drittel auf Typ 2. Typ
3 kommt sehr selten vor. Der Zeitpunkt
des Auftretens erster Symptome der
Sehschadigung lasst sich oft nicht ge-
nau festlegen. Verlauf und Fortschrei-
ten der Krankheit sind generell und
auch innerhalb einer Familie unter-
schiedlich. Es ist nur auf der Basis re-
gelmagiger klinischer Untersuchungen

in zwei- bis flnfjéhrigen Abstédnden
moéglich, abzuschéatzen, wie schnell der
Sehverlust voranschreitet. Vor allem
die Gesichtsfeldeinschrénkung und die
Fahigkeit damit umzugehen sowie ihre
psychische Bewaéltigung sind individu-
ell verschieden.

Die  Innenohrschwerhérigkeit — oder
Taubheit ist durch eine Schédigung
der Haarzellen in der Hdérschnecke
bedingt. Diese Haarzellen haben die
Aufgabe, den mechanischen Schall
in elektrische Impulse umzuwandeln,
die an das Hoérzentrum im Gehirn wei-
tergeleitet werden. Je nachdem, wie
viele Haarzellen in welchen Regionen
der Horschnecke Schéaden haben, sind
die Betroffenen flr verschiedene Ton-
héhen mehr oder weniger schwerhérig
oder taub.

Die Erblindung der Betroffenen wird
durch das Absterben der Stabchen
und Zapfen in der Netzhaut des Auges
verursacht. Der Krankheitsprozess ver-
lauft vom mittleren Rand der Netzhaut
(Netzhautperipherie) in Kreisen nach
innen und auflen, bis nur noch ein
réhrenartiger Gesichtsfeldrest bleibt.
Dadurch entsteht der sogenannte , Tun-
nelblick®.

Als erstes Anzeichen der Zerstérung
der Stabchen im mittleren Bereich der
Netzhaut werden meistens schlechtes
Sehen in der Ddmmerung und Anpas-
sungsschwierigkeiten beim Wechsel
zwischen Hell und Dunkel wahrge-
nommen. Dies wird als Nachtblindheit
bezeichnet. Im weiteren Verlauf ent-
wickelt sich in der Netzhaut ein wenig
oder gar nicht mehr lichtempfindlicher
ringférmiger Bereich um das Netzhaut-
zentrum (die Makula).

Da das seitlich gerichtete Gesichtsfeld
weit nach auBen reicht, bleibt dort lan-
ge Zeit eine ,Restsichel” erhalten, die



fur die Bewegung im Raum sehr wich-
tig ist.

Obwohl die Gesichtsfeldeinschran-
kungen dazu flihren, dass die Betrof-
fenen Personen oder Gegenstande
tibersehen, werden sie oft mit Unauf-
merksamkeit oder Ungeschicklichkeit
erklart und bleiben so lange Zeit unbe-
achtet. Im Laufe der weiteren Entwick-
lung endet der Verfall der Netzhaut-
peripherie in einem réhrenférmigen
zentralen Sehrest, dem sogenannten
»Rohrengesichtsfeld“ oder ,Tunnel-
blick“. Aber auch hier gelingt es dem
Gehirn noch eine Zeitlang, den Verlust
zu kompensieren. Die Erkrankten neh-
men den Ausfall nicht als Grauzone
wahr, sondern vervollstandigen das
Bild durch Informationen aus der Um-
gebung. Das lasst sich mit dem blin-
den Fleck bei Normalsehenden verglei-
chen. An dieser Stelle, wo der Sehnerv
durch die Netzhaut tritt, nimmt auch
das gesunde Auge kein Licht wahr.
Trotzdem wird der ,blinde Fleck* nicht
als Fehlstelle im Gesichtsfeld wahrge-
nommen.

Das fehlende Erkennen ausgefallener
Bereiche ist natirlich zum Beispiel fiir
die Teilnahme am StrafSenverkehr sehr
geféhrlich. Das Fiihren von Kraftfahr-
zeugen ist aufgrund der Gesichtsfeld-
ausfélle bereits in fruhen Stadien der
Erkrankung nicht mehr mdéglich. Fir
die Betroffenen bedeutet dies eine gra-
vierende Einschrénkung ihrer Lebens-
fihrung.

Eine Minderung der Sehschérfe tritt
bei den Usher-Betroffenen in der Regel
erst zu einem spéateren Zeitpunkt auf.
Denn das fur die Sehschérfe zustan-
dige Netzhautzentrum wird erst zu-
letzt in Mitleidenschaft gezogen. Nicht
selten ist jedoch auch die Entwicklung
einer Linsentriibung (grauer Star). Sie
verursacht eine Blendempfindlichkeit
und eine Herabsetzung der Sehschar-
fe. Bei den vom Usher-Syndrom Betrof-
fenen ist eine solche Linsentribung

deutlich héufiger als bei der ,norma-
len“ RP. Statistisch gesehen erkran-
ken Usher-Typ-1-Betroffene friiher an
einem grauen Star als Usher-Typ-2-Be-
troffene. Dann ist das Einsetzen einer
kinstlichen Linse operativ. madglich.
Haufig stellen sich im spateren Verlauf
der Erkrankung neben einer extrem
starken Blendempfindlichkeit auch
eine Stérung des Farb- und Kontrastse-
hens ein.

Die im anfénglichen Krankheitsstadi-
um ,unsichtbare” Doppelbehinderung
Héren und Sehen der Usher-Betrof-
fenen wird von AuBenstehenden nicht
ohne Weiteres erkannt. Auch die Be-
troffenen selbst nehmen oft das ganze
Ausmanf ihres Handicaps nicht wahr,
da sich die Auswirkungen in der Regel
tber einen langen Zeitraum nur lang-
sam verdndern. Wegen der Kommu-
nikationsbarrieren wird das Verhalten
der Usher-Betroffenen im Kindesal-
ter oft als launisch, unhdflich und ig-
norant interpretiert. Mit beginnender
Sehschadigung verstarkt sich dieser
Eindruck, etwa, wenn sie auf eine Be-
griBung nicht antworten, ein Lacheln
nicht erwidern oder gar eine ausge-
streckte Hand nicht ergreifen.

Nehmen  Gesichtsfeldeinschrénkung
und Nachtblindheit zu, kommen wei-
tere Missverstdandnisse auf. Denn die
scheinbare Unversehrtheit der Usher-
Betroffenen wird im Widerspruch zu
ihrem irritierenden Verhalten gesehen,
beispielsweise beim Stolpern liber of-
fensichtliche Hindernisse und Hilflosig-
keit in der Dunkelheit. Gerade in dieser
Phase mussen sich Usher-Betroffene
AuBenstehenden gegenliber héaufig
,erkldren“. Die nicht sichtbare Behin-
derung wird zu einer dauerhaften Be-
lastung und kann zu wachsender Ver-
unsicherung bis hin zum RUlckzug des
Betroffenen flihren.

Hérgeschédigte sind flir die Kommuni-
kation verstarkt auf ihr Sehvermégen

Die Abbildung zeigt das Blickfeld eines
gesunden Auges, daneben rechts das
Blickfeld mit Retinitis Pigmentosa (=RP,
Zerstérung der Netzhaut).

Fotoquelle: https:;//mapmygenome.in

angewiesen. Sie werden zu Augenmen-
schen. Lésst das Sehen im weiteren
Verlauf des Usher-Syndroms jedoch
nach, wird es fiir die Betroffenen zu-
nehmend schwieriger, vom Mundbild
der Gespréachspartner abzulesen. Kor-
per- und Gebéardensprache wahrzu-
nehmen oder andere Informationen
aus dem Situationszusammenhang zu
erschlieen, ist nur noch bei optimalen
Lichtverhaltnissen méglich. Dazu kom-
men das notwendige, aber mihselige
Wiederholen der eigenen und fremden
Worte und die kraftraubenden Umge-
bungswechsel. Haufig bendétigen die
Betroffenen zusétzlich eine Bestéti-
gung, ob sie bei einem Gesprach alles
richtig verstanden haben.

Um sich zurechtzufinden, mtissen Us-
her-Betroffene sehr viele kompensato-
rische Fahigkeiten erlernen. All dieses
kostet zuséatzliche Kraft und wirkt sich
in Ermddung und rasch abnehmender
Energie und Konzentrationsféhigkeit
aus. Dabei haben nattirlich auch Usher-
Betroffene Bedlirfnisse nach Gemein-
schaft und Freundschaften. Und das
nicht nur mit Gleichbetroffenen. Die
Maoglichkeiten, neue Menschen ken-
nenzulernen sowie Freundschaften zu
schliefRen oder einen Partner zu finden
nehmen mit zunehmender Sehbehin-
derung aber ab. Soziale Kontakte und
die Teilhabe am Leben in der Gemein-
schaft werden stark eingeschrankt. *

EE i i i S A

Kommunikation
mit Taubblindheit

Von Ingrid Démkes

Neben Menschen mit einer kombi-
nierten Hor-/Sehschadigung wie Usher
gibt es auch die Gruppe der aus ande-
ren Griinden taubblinden Menschen.
Wenn Hér- und Sehsinn mehr oder we-
niger vollstandig ausfallen, (...)

>> Fortsetzung auf Seite 10
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Martin Breuss - Hansaton-Kunde aus Uberzeugung

Mich begeistern meine Horgerate,
weil mich Innovation begeistert. §

Bezahlte Anzeige

>> Fortsetzung von Seite 9

(...) kommen fir die Kommunikati-
on mit der Umwelt - und auch mitei-
nander - nur noch taktile Sprachen
(Bertihrungssprachen wie Lormen) in
Betracht. Taubblindheit erschwert die
selbststéndige Lebensfuhrung ganz
erheblich. Vieles ist nur mit Assistenz
moéglich. Der folgende Veranstaltungs-
bericht gibt einen ganz eigenen Ein-
blick in die Welt der Taubblinden. Wir
entnehmen ihn dem ,Trommelfell”, der
Zeitschrift des Essener Ortsvereins des
Deutschen Schwerhérigenbundes:

Am O7. Februar 2018 fand im Haus der
Technik in Essen eine Hilfsmittelaus-
stellung flir Menschen mit Taubblind-
heit statt. Da es hier durchaus eine
Schnittmenge zu den Hdrbehinderten
gibt, hatte ich mich entschlossen, an
dieser Veranstaltung teilzunehmen.

Sicherlich hatte ich auch vorher schon
hin und wieder Kontakte zu gleichzeitig
seh- und hdérgeschédigten Menschen
gehabt. Aber diese Veranstaltung hat
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Am beste
Innovatio
direkt an.

Terminvereinbarun
und www.hansaton.at

mir doch noch ganz andere Einblicke
gewahrt.

Als ich, etwas zu fruih, den Veranstal-
tungsort betrat, waren dort schon viele
Betroffene versammelt. Fast jede(r)
hatte einen eigenen Assistenten da-
bei, was die Besucherzahl nochmals
erhohte. Es gab einen kurzen Vor-
trag des Vertreters einer niederséch-
sischen Firma, die Hilfsmittel speziell
fuir taubblinde Menschen herstellt. Fir
mich war es auBerordentlich beeindru-
ckend, zu sehen, wie fllissig Kommuni-
kation mit taubblinden Personen funk-
tionierte. Betroffene und Assistenten
safSen sich gegendlber, hielten sich an
den Hénden und die Ubermittlung er-
folgte durch Lormen.

Nach der kurzen Einfihrung und einer
Fragerunde konnten die ausgestellten
Hilfsmittel begutachtet werden. Die
Betroffenen nahmen regen Anteil und
nutzten die Moglichkeit zur gezielten
Fragestellung und zum Austausch un-
tereinander. Als Hilfsmittel wurden
zum Beispiel Uhren, Haushaltsartikel,
Blindenstocke, aber auch Spiele und

n horen Sie sich die
nen von Hansaton

gunter$s 0800 880 888 (kostenlos)

on()

HérkompetenzAZentren

vieles mehr gezeigt. Alles wurde in die
Hand genommen, genau betastet und
untersucht. Auch ich konnte gute Ge-
sprache mit Betroffenen flihren.

Ich fuhlte mich sehr dankbar flr das
reichhaltige Angebot an Hilfsmitteln
und Assistenz, die es Menschen mit
Sinnesbeeintrachtigungen ermogli-
chen, aktiv am Leben teilzunehmen.
Ein Wermutstropfen dabei ist sicher
das hohe Preisniveau der Hilfsmittel.
Auch die Assistenten missen die Be-
troffenen oft immer noch aus eigener
Tasche bezahlen. Hier gibt es fur uns
alle noch viel 6ffentliche und politische
Arbeit zu leisten, um Assistenz und
Hilfsmittel bezahlbar zu machen und
damit die Teilhabe am Leben auch flr
wirklich alle zu ermdéglichen. *

TIPP FUR OSTERREICH:

Forum ftir Usher Syndrom, H6r- Sehbe-
eintrachtigung und Taubblindheit
Hockegasse 55-57/3/25

1180 Wien

E-Mail: infoQusher-taubblind.at
Website: https;//usher-taubblind.at






