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Wir bedanken uns beim Median Verlag für die freundliche Genehmigung des Nachdrucks des folgenden Fachartikels. 
Quelle: „Spektrum Hören 4/2018 - Das Magazin für Schwerhörigkeit“, https://www.spektrum-hoeren.de/

Eins von zehn bis 20 Kindern, die mit 
einer Hörschädigung auf die Welt kom-
men, hat Usher. Hör- und Sehschädi-
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 Hör-
schädigung eine Sehschädigung entwi-
ckeln.

PRO RETINA ist eine bundesweite 
Selbsthilfeorganisation von Menschen 
mit Netzhauterkrankungen. Das Usher-
Syndrom verbindet die Selbsthilfe der 
Hörgeschädigten mit der der Sehge-
schädigten. Dieser Artikel basiert auf 
Informationen aus „Usher-Syndrom – 
Was ist das?“ von PRO RETINA, 
7. Aufl age 6/2018, die uns PRO RETINA 
zur Verfügung gestellt hat. Mehr Infos 
gibt es bei PRO RETINA Deutschland e. 
V., Kaiserstraße 1c, 53113 Bonn oder 
unter: www.pro-retina.de

* * * * * * * * * * * * * 

Von Dirk Moss
Zum Usher-Syndrom gehört eine ange-
borene Innenohrschädigung. Je nach 
Stärke der Schädigung wird sie häufi g 
erst spät erkannt und dann fälschli-
cherweise auf eine Kinderkrankheit – 
zum Beispiel Ma-sern – zurückgeführt. 
Die sich später bemerkbar machende 
Augenkrankheit des Usher-Syndroms 
wird Retinitis pigmentosa (RP, Zerstö-
rung der Netzhaut) genannt. Der Zu-
sammenhang vom Gen bis hin zur Hör- 
und Sehschädigung ist immer noch 
unklar. Als Ursache wird ein sogenann-
ter Zilien-Defekt in den Haarzellen der 
Hörschnecke und in den Fotorezep-
toren der Netzhaut vermutet.

Das Usher-Syndrom zeigt sowohl kli-
nisch als auch genetisch kein einheit-
liches Bild. Praktisch hat sich eine Ein-
teilung in drei Untergruppen bewährt:

■ Usher-Syndrom Typ 1 stellt die 
schwerste Betroffenheit dar und zeigt 
eine Hörstörung des Innenohres mit 
Taubheit oder an Taubheit grenzender 
Schwerhörigkeit von Geburt an. Da die 
Betroffenen die akustische Umwelt von 
Anfang an nicht wahrnehmen, lernen 
und verwenden sie für ihre Kommuni-
kation überwiegend die Gebärdenspra-
che. Ihre Lautsprache ist verwaschen 
bis unverständlich. Die Sehstörungen 
zeigen sich ebenfalls bereits in früher 
Kindheit. Bei der überwiegenden Zahl 
der Betroffenen ist auch der Gleichge-
wichtssinn betroffen.

■ Bei Usher-Syndrom Typ 2 verläuft die 
sprachliche Entwicklung je nach Förde-
rung und Ausprägung der Schwerhö-
rigkeit fast normal, unter Umständen 
verwaschen. Vorhandene Sprachfehler 
erklären 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-
hört werden. Die ersten Sehstörungen 
werden zu unterschiedlichen Zeiten 
bemerkt. Der Gleichgewichtssinn ist 
normal.

■ Beim – seltenen – Usher-Syndrom 
Typ 3 tritt der Hörverlust erst später ein 
und schreitet dann bis hin zur Taubheit 
fort. Die Sehstörungen beginnen in der 
Pubertät.

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 
Sehschädigung lässt 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-
gelmäßiger klinischer Untersuchungen 

in zwei- bis fünfjährigen Abständen 
möglich, abzuschätzen, wie schnell der 
Sehverlust voranschreitet. Vor allem 
die Gesichtsfeldeinschränkung und die 
Fähigkeit damit umzugehen sowie ihre 
psychische Bewältigung sind individu-
ell verschieden.

Die Innenohrschwerhörigkeit oder 
Taubheit ist durch eine Schädigung 
der Haarzellen in der Hörschnecke 
bedingt. Diese Haarzellen haben die 
Aufgabe, den mechanischen Schall 
in elektrische Impulse umzuwandeln, 
die an das Hörzentrum im Gehirn wei-
tergeleitet werden. Je nachdem, wie 
viele Haarzellen in welchen Regionen 
der Hörschnecke Schäden haben, sind 
die Betroffenen für verschiedene Ton-
höhen mehr oder weniger schwerhörig 
oder taub.

Die Erblindung der Betroffenen wird 
durch das Absterben der Stäbchen 
und Zapfen in der Netzhaut des Auges 
verursacht. Der Krankheitsprozess ver-
läuft vom mittleren Rand der Netzhaut 
(Netzhautperipherie) in Kreisen nach 
innen und außen, bis nur noch ein 
röhrenartiger Gesichtsfeldrest bleibt. 
Dadurch entsteht der sogenannte „Tun-
nelblick“.

Als erstes Anzeichen der Zerstörung 
der Stäbchen im mittleren Bereich der 
Netzhaut werden meistens schlechtes 
Sehen in der Dämmerung 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 lichtempfi ndlicher 
ringförmiger Bereich um das Netzhaut-
zentrum (die Makula). 
Da das seitlich gerichtete Gesichtsfeld 
weit nach außen reicht, bleibt dort lan-
ge Zeit eine „Restsichel“ erhalten, die 

 

DAS USHER-SYNDROM: Eine Hör- & Sehbehinderung

Das Usher-Syndrom bezeichnet eine Kombination aus hochgradiger Schwerhörigkeit oder Taubheit und einer allmählichen 
Verschlechterung des Sehvermögens, die bis zur Erblindung führen kann. Der schottische Augenarzt Charles Howard Usher 
erkannte 1914, dass es sich dabei nicht um eine erworbene, sondern um eine erbliche Erkrankung handelt. Die Häufi gkeit 
des Usher-Syndroms in der deutschen Bevölkerung wird auf vier bis sechs Betroffene pro 100 000 Einwohner geschätzt. 
Zum Vergleich: 100 von 100 000 Einwohnern sind gehörlos, etwa 300 an Taubheit grenzend schwerhörig. Usher ist die 
häufi gste Ursache der Taubblindheit.
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Die Abbildung zeigt das Blickfeld eines 
gesunden Auges, daneben rechts das 
Blickfeld mit Retinitis Pigmentosa (=RP, 
Zerstörung der Netzhaut).
Fotoquelle: https://mapmygenome.in

für die Bewegung im Raum sehr wich-
tig ist.

Obwohl die Gesichtsfeldeinschrän-
kungen dazu führen, dass die Betrof-
fenen Personen oder Gegenstände 
übersehen, werden sie oft mit Unauf-
merksamkeit oder Ungeschicklichkeit 
erklärt und bleiben so lange Zeit unbe-
achtet. Im Laufe der weiteren Entwick-
lung endet der Verfall der Netzhaut-
peripherie in einem röhrenförmigen 
zentralen Sehrest, dem sogenannten 
„Röhrengesichtsfeld“ 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 vervollständigen das 
Bild durch Informationen aus der Um-
gebung. Das lässt 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 natürlich zum Beispiel für 
die Teilnahme am Straßenverkehr sehr 
gefährlich. Das Führen von Kraftfahr-
zeugen ist aufgrund der Gesichtsfeld-
ausfälle bereits in frühen Stadien der 
Erkrankung nicht mehr möglich. Für 
die Betroffenen bedeutet dies eine gra-
vierende Einschränkung ihrer Lebens-
führung.

Eine Minderung der Sehschärfe tritt 
bei den Usher-Betroffenen in der Regel 
erst zu einem späteren Zeitpunkt auf. 
Denn das für die Sehschärfe zustän-
dige Netzhautzentrum wird erst zu-
letzt in Mitleidenschaft gezogen. Nicht 
selten ist jedoch auch die Entwicklung 
einer Linsentrübung (grauer Star). Sie 
verursacht eine Blendempfi ndlichkeit 
und eine Herabsetzung der Sehschär-
fe. Bei den vom Usher-Syndrom Betrof-
fenen ist eine solche Linsentrübung 

deutlich häufi ger als bei der „norma-
len“ RP. Statistisch gesehen erkran-
ken Usher-Typ-1-Betroffene früher an 
einem grauen Star als Usher-Typ-2-Be-
troffene. Dann ist das Einsetzen einer 
künstlichen Linse operativ möglich. 
Häufi g stellen sich im späteren Verlauf 
der Erkrankung neben einer extrem 
starken Blendempfi ndlichkeit auch 
eine Störung des Farb- und Kontrastse-
hens ein.

Die im anfänglichen Krankheitsstadi-
um „unsichtbare“ Doppelbehinderung 
Hören und Sehen der Usher-Betrof-
fenen wird von Außenstehenden nicht 
ohne Weiteres erkannt. Auch die Be-
troffenen selbst nehmen oft das ganze 
Ausmaß ihres Handicaps nicht wahr, 
da sich die Auswirkungen in der Regel 
über einen langen Zeitraum nur lang-
sam verändern. Wegen der Kommu-
nikationsbarrieren wird das Verhalten 
der Usher-Betroffenen im Kindesal-
ter oft als launisch, unhöfl ich und ig-
norant interpretiert. Mit beginnender 
Sehschädigung verstärkt sich dieser 
Eindruck, etwa, wenn sie auf eine Be-
grüßung nicht antworten, ein Lächeln 
nicht erwidern oder gar eine ausge-
streckte Hand nicht ergreifen.

Nehmen Gesichtsfeldeinschränkung 
und Nachtblindheit zu, kommen wei-
tere Missverständnisse auf. Denn die 
scheinbare Unversehrtheit der Usher-
Betroffenen wird im Widerspruch zu 
ihrem irritierenden Verhalten gesehen, 
beispielsweise beim Stolpern über of-
fensichtliche Hindernisse und Hilfl osig-
keit in der Dunkelheit. Gerade in dieser 
Phase müssen sich Usher-Betroffene 
Außenstehenden gegenüber häufi g 
„erklären“. Die nicht sichtbare Behin-
derung wird zu einer dauerhaften Be-
lastung und kann zu wachsender Ver-
unsicherung bis hin zum Rückzug des 
Betroffenen führen. 

Hörgeschädigte sind für die Kommuni-
kation verstärkt auf ihr Sehvermögen 

angewiesen. Sie werden zu Augenmen-
schen. Lässt das Sehen im weiteren 
Verlauf des Usher-Syndroms jedoch 
nach, wird es für die Betroffenen zu-
nehmend schwieriger, vom Mundbild 
der Gesprächspartner abzulesen. Kör-
per- und Gebärdensprache wahrzu-
nehmen oder andere Informationen 
aus dem Situationszusammenhang zu 
erschließen, ist nur noch bei optimalen 
Lichtverhältnissen möglich. Dazu kom-
men das notwendige, aber mühselige 
Wiederholen der eigenen und fremden 
Worte und die kraftraubenden Umge-
bungswechsel. Häufi g benötigen die 
Betroffenen zusätzlich eine Bestäti-
gung, ob sie bei einem Gespräch alles 
richtig verstanden haben.

Um sich zurechtzufi nden, müssen Us-
her-Betroffene sehr viele kompensato-
rische Fähigkeiten erlernen. All dieses 
kostet zusätzliche Kraft und wirkt sich 
in Ermüdung und rasch abnehmender 
Energie und Konzentrationsfähigkeit 
aus. Dabei haben natürlich auch Usher-
Betroffene Bedürfnisse nach Gemein-
schaft und Freundschaften. Und das 
nicht nur mit Gleichbetroffenen. Die 
Möglichkeiten, neue Menschen ken-
nenzulernen sowie Freundschaften zu 
schließen oder einen Partner zu fi nden 
nehmen mit zunehmender Sehbehin-
derung aber ab. Soziale Kontakte und 
die Teilhabe am Leben in der Gemein-
schaft werden stark eingeschränkt.*

* * * * * * * * * * * *

Kommunikation 
mit Taubblindheit

Von Ingrid Dömkes
Neben Menschen mit einer kombi-
nierten Hör-/Sehschädigung wie Usher 
gibt es auch die Gruppe der aus ande-
ren Gründen taubblinden Menschen. 
Wenn Hör- und Sehsinn mehr oder we-
niger vollständig ausfallen, (...)

                 >> Fortsetzung auf Seite 10

Die Abbildung zeigt das Blickfeld eines 
gesunden Auges, daneben rechts das 
Blickfeld mit Retinitis Pigmentosa (=RP, 
Zerstörung der Netzhaut).
Fotoquelle: https://mapmygenome.in
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Bezahlte Anzeige

>> Fortsetzung von Seite 9

(...) kommen für die Kommunikati-
on mit der Umwelt – und auch mitei-
nander – nur noch taktile Sprachen 
(Berührungssprachen wie Lormen) in 
Betracht. Taubblindheit erschwert die 
selbstständige Lebensführung ganz 
erheblich. Vieles ist nur mit Assistenz 
möglich. 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 Schwerhörigenbundes:

Am 07. Februar 2018 fand im Haus der 
Technik in Essen eine Hilfsmittelaus-
stellung für Menschen mit Taubblind-
heit statt. Da es hier durchaus eine 
Schnittmenge zu den Hörbehinderten 
gibt, hatte ich mich entschlossen, an 
dieser Veranstaltung teilzunehmen. 

Sicherlich hatte ich auch vorher schon 
hin und wieder Kontakte zu gleichzeitig 
seh- und hörgeschädigten Menschen 
gehabt. Aber diese Veranstaltung hat 

mir doch noch ganz andere Einblicke 
gewährt.

Als ich, etwas zu früh, den Veranstal-
tungsort betrat, waren dort schon viele 
Betroffene versammelt. Fast jede(r) 
hatte einen eigenen Assistenten da-
bei, was die Besucherzahl nochmals 
erhöhte. Es gab einen kurzen Vor-
trag des Vertreters einer niedersäch-
sischen Firma, die Hilfsmittel speziell 
für taubblinde Menschen herstellt. Für 
mich war es außerordentlich beeindru-
ckend, zu sehen, wie fl üssig Kommuni-
kation mit taubblinden Personen funk-
tionierte. Betroffene und Assistenten 
saßen sich gegenüber, hielten sich an 
den Händen und die Übermittlung er-
folgte durch Lormen.

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

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

Ich fühlte mich sehr dankbar für das 
reichhaltige Angebot an Hilfsmitteln 
und Assistenz, die es Menschen mit 
Sinnesbeeinträchtigungen ermögli-
chen, aktiv am Leben teilzunehmen. 
Ein Wermutstropfen dabei ist sicher 
das hohe Preisniveau der Hilfsmittel. 
Auch die Assistenten müssen die Be-
troffenen oft immer noch aus eigener 
Tasche bezahlen. Hier gibt es für uns 
alle noch viel öffentliche und politische 
Arbeit zu leisten, um Assistenz und 
Hilfsmittel bezahlbar zu machen und 
damit die Teilhabe am Leben auch für 
wirklich alle zu ermöglichen.*

TIPP FÜR ÖSTERREICH:
Forum für Usher Syndrom, Hör- Sehbe-
einträchtigung und Taubblindheit
Hockegasse 55-57/3/25
1180 Wien
E-Mail: info@usher-taubblind.at
Website: https://usher-taubblind.at
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