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• Geheugenopfrissing anatomie en fysiologie van het  gehoor

• Symptomen en diagnostiek 

• Samenvatting diagnostiek



Casus “avant la lettre”: TF geb. 270586

• Prematuur 31 wkn PCA

• congenitale CMV infectie

• Beademd gedurende > 10 d

• HMD & BPD

• enterobacter sepsis behandeld 

met  gentamycine

• BERA 37 wkn PCA

• geen responsepieken ADS op 90 dBnHL



Beloop, midden 1988:

• Houdt longproblemen

• Ontwikkelt zich traag, maar “luisteren en spreken” extra, maar 

niet door slechthorendheid

• BERA blijft vlak



Ontwikkeling wel/niet slechthorend?

• juli 1989 verschillende interpretaties door audiologen, achteraf

niet verwonderlijk bij een “nieuwe” vorm van slechthorendheid

• Patient heeft een sterk vertraagde spraakontwikkeling, maar 

komt in het SBO  matig mee.



Toondrempelaudiometrie 
door de jaren heen



Auditory Neuropathy Spectrum Disorder:
Klinische verschijnselen

• Geen of sterk wisselende reacties op geluidsaanbod

• Hoorontwikkeling afwijkend: 

• drempelaudiogram kan normaal zijn/worden

• zoekt niet naar bron van geluiden, kijkt hoogstens op

• Aanvankelijk “doof”, maar later vaak ook niet, reageert 

ook wisselend in “orenschijnlijk” dezelfde condities

• Niet aanspreekbaar in rumoerige condities, in rust soms 

wel

• (sterk) vertraagde of helemaal geen ontwikkeling van 

gesproken taalbegrip en -productie

• Vervorming van alle geluiden; volwassenen met progressieve 

vorm: (ook de eigen) spraak klinkt  als “ver weg in een 

stormwind”



Cochlea

Waar zou de oorzaak zitten?
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Cochlea: bewegend 3D beeld
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Onderzoeksmogelijkheden

Otoscopie
Tympan
o-gram

OAEs
ECochG
Stapedius Reflex testen

BERA/ASSR (80-100Hz)
CRA/P300/MMN/CNV/…

Tonale testen en Spraakaudiometrie(in “rust” of rumoer)..

Anamnese en Observatie
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Auditory Neuropathy Spectrum Disorder: 
Audiometrische bevindingen bij het jonge kind

• OtoAkoestische Emissies zijn vaak aanwezig

• Cochleaire Microfonische Potentiaal vaak ook aanwezig

• Auditieve hersenstam respons (ABR) is afwijkend van vorm of 

afwezig

• Stapedius Reflexen zijn afwezig (zowel ipsi als contra)

• Abnormale en sterk wisselende resultaten bij observatie-

audiometrie

• wisselend tussen sessies voor hetzelfde geluid

• Wisselend binnen een sessie een voor verschillende 

geluiden

• Vaak betere reacties op ADL geluiden en aanspreken, dan 

verwacht op grond van (observatie) audiometrie



De meerwaarde van de CM?

• Een goede exploratieve studie naar het voorkomen van CM bij 

cochleaire en retrocochleaire afwijkingen is mij niet bekend, met

• Gestandaardiseerde methode van meten

• Goed samengestelde patientenpopulatie

• CM kan ook gemeten worden aan vrijwel geheel uitgevallen 

binnenoren: “als de cochleaire batterij nog maar werkt en je 

maar hard genoeg knalt, vind je altijd wel CM” (Eggermont, 

p.comm.)

• Voorlopig mijn attitude t.a.v  CM: het voordeel van de twijfel, 

maar voorzichtig



casus 1986 
BERA 1989 

• ABR ++, wel sterk afwijkend 

en veel slechter dan verwacht 

op grond van 

toonaudiometrie

• CM + +, 

achteraf gezien



Auditory Neuropathy Spectrum Disorder: 
Een groep van gehooraandoeningen

• die als oorzaak hebben : geen/slechte 

• functie van de binnenste haarcellen in de cochlea e/o
• signaaloverdracht van binnenste haarcellen naar de 

gehoorzenuw e/o

• functie van de gehoorzenuw zelf e/o

• functie van de auditieve banen in de hersenstam

• Met een sterk wisselende ernst

• Spectrum: van alleen slecht spraakverstaan in rumoer tot 

functioneel doof

• Bij volwassenen vaak progressief door progressieve 

neurologische afwijkingen



Snelle diagnose als OAE++
verwezen aan AABR -- bij G6PD
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Minder snelle diagnose

• ABR afwezig ADS

• (Mogelijk) wel cochleaire microfonie

• TYMPanogram normaal ADS: je zou OAEs verwachten!

• OEAs afwezig: dus ook iets mis met de oren! maar hoe erg?

• Beleid: geen harde conclusie, maar

• Hoorreacties observeren

• Thuis door ouders en GZBer

• In het AC bij observatie-audiometrie, tonaal en met 

breedbandige ADL geluiden, en live spraak (ouders)



Samenvatting

• ANSD is bij jonge kinderen, diagnose is:

• Ofwel heel makkelijk vast te stellen, bij OAE++ en ABR - -, 

de afwijkende hoorontwikkeling is dan te verwachten

• Ofwel lastig vast te stellen, bij OAE - - en ABR - -

• Als CM + + dan ANSD waarschijnlijker dan alleen een 

cochleaire afwijking

• Als CM - -, dan ANSD minder waarschijnlijk dan een 

alleen cochleaire afwijking

• In beide gevallen zal observatie van de hoorontwikkeling 

op termijn van 1 jaar zekerheid geven

• Aan welke kant van het spectrum (licht – ernstig) het kind zit, 

valt zelden met zekerheid te zeggen beneden de 2-3 jaar 


