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Auswirkungen und Haufigkeit des
Usher-Syndroms in schulischen Settings

und padagogische Hilfen

Nadja Hogner
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Das Usher-Syndrom (USH) ist durch eine
relativ spdte Diagnose gekennzeichnet, die
meist erst nach der Schulzeit zwischen dem
18. und 30. Lebensjahr erfolgt. Die Auswir-
kungen im schulischen Bereich zeigen sich
vor allem beim Lesen und Schreiben unter
Bedingungen schlechter Beleuchtung, in
Kommunikationssituationen mit mehreren
Personen und im Sportunterricht. Infolge
scheinbarer Ungeschicklichkeit und Igno-
ranz werden die betroffenen Schiilerinnen
und Schiiler (kiinftig kurz als SuS bezeich-
net) héufig von der Peergruppe ausgegrenzt.

Eine jeweils in den Jahren 2009 und 2014
an der Humboldt-Universitdt zu Berlin
durchgefiihrte Befragung zur Anzahl der
USH-betroffenen Sus zeigt, dass der Anteil
der an Schulen und Einrichtungen mit den
Forderschwerpunkten Horen, Sehen sowie
Horen und Sehen gefiihrten SusS stark zu-
riickgegangen ist. Dies ldsst vermuten, dass
sich diese heute mehr in der inklusiven
Beschulung befinden. Die Befragung aus
dem Jahr 2014 zeigt dariiber hinaus, dass
in Einrichtungen mit USH-betroffenen SuS
spezielle MafSnahmen wie Aufkldrung der
Mitschiiler und Lehrkrdifte, Anpassung der
Beleuchtung, Akustik und Platzierung im
Raum sowie Einsatz optischer und akusti-
scher Hilfsmittel durchgefiihrt werden. Zu
fehlenden bzw. gewiinschten MafSnahmen
gehéren unter anderem Fort- und Weiter-
bildungen, eine grifSere Kooperation mit
Fachkrdften anderer Forderschulen, Auf-
kldrung zum Beispiel in Form von Peer
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The diagnosis of Usher syndrome (USH)
occurs relatively late, usually between the
ages of 18 and 30. The effects are becoming
increasingly visible in schools with poor
lighting conditions for reading and writing
as well as in communicative situations in-
volving several people and in physical edu-
cation classes. As a result of their apparent
clumsiness and ignorance, the affected
students are often excluded from the peer

group.

Two surveys conducted in 2009 and 2014
by the Humboldt-University Berlin on the
number of students affected by USH show
a sharp decline in the proportion of stu-
dents at schools and institutions catering
to the special educational needs of hearing
or vision as well as hearing and vision
combined. This suggests that there are
more students with Usher syndrome in in-
clusive settings today. The 2014 survey also
shows that facilities with USH-affected stu-
dents have introduced special measures
such as educating classmates and teachers,
adapting the lighting, acoustics and the
placement of furniture and equipment in
the rooms as well as providing audio-visu-
al aids. What is lacking is further educa-
tion and training for teachers, including
greater cooperation with other profession-
als in schools for children with special
needs and the introduction of concepts
such as peer counselling as well as estab-
lishing contacts to self-help associations
and information centers. Teachers in inclu-



Counseling sowie Kontakte zu Selbsthilfe-
vereinen und Beratungsstellen. Die Lehr-
krdfte sind vor allem auch in inklusiven
Settings mit entsprechenden Kompetenzen
auszustatten, die es ihnen erméglichen,
den Unterricht hinsichtlich einer uneinge-
schrdnkten Teilhabe und Bildung hérseh-
geschddigter SuS zu gestalten.

1. Zur Diagnose des Usher-Syndroms

Das Usher-Syndrom ist eine genetisch bedingte Kombination
aus kongenitaler sensorischer Innenohrschadigung und der
degenerativen Netzhauterkrankung Retinitis pigmentosa (RP,
Kimberling & Moller 1995). Die RP beginnt mit Nachtblindheit
und fiithrt zu progredienten konzentrischen Gesichtsfeldein-
engungen von der Peripherie zum Zentrum (,Tunnelblick”) sowie
unter anderem zu einer reduzierten Sehschérfe und Blendemp-
findlichkeit. Sie ist gekennzeichnet durch eine grofie Variabilitét
und schreitet mit stagnierenden Phasen bis hin zur Erblindung im
hoheren Alter voran. In klinischer Hinsicht kénnen je nach dem
Grad der Horschiadigung und dem Vorhandensein von Gleichge-
wichtsstérungen die drei Typen USH1 (Gehorlosigkeit und Gleich-
gewichtsstérungen), USH2 (unterschiedlich ausgeprégte, relativ
stabile hochgradige Schwerhdrigkeit, in der Regel keine Gleich-
gewichtsstérungen) und USH3 (progredienter Horverlust bis zur
Ertaubung, teilweise Gleichgewichtsstorungen) unterschieden
werden (ebd., Rohrschneider 2012, Seeliger et al. 2009). Es wird
von einer Prévalenz von 3 bis 6 % aller gehdrlosen und 6 bis 9%
aller schwerhorigen SuS ausgegangen (HKNC 2002). Unabhingig
vom Alter wurde deutschlandweit eine Haufigkeit von insgesamt
ca. 5000 Betroffenen geschétzt (Spandau & Rohrschneider 2002).

Rohrschneider (2012) legt den Zeitpunkt des Eintritts der
visuellen Symptomatik (und hier vor allem der Nachtblindheit)
fiir USHI in der ersten und fiir USH2 in der zweiten Lebens-
dekade fest. Das Helen Keller National Center for Deaf-Blind
Youths and Adults (HKNC 2002) gibt genauere Angaben. Hier-
nach beginnt die visuelle Symptomatik bei USH1 zwischen dem
7. und 10. und bei USH2 zwischen dem 10. und 13. Lebensjahr.
Dieser Unterschied wird von Tsilou et al. (2002) damit begriindet,
dass Personen mit USH1 aufgrund ihres starken Horverlustes
und ihrer Gleichgewichtsstorungen stdrker auf ihre visuellen Fi-
higkeiten angewiesen sind und deshalb visuelle Symptome eher
wahrnehmen, obwohl sich die ophthalmologischen Befunde
sowie der Verlauf und der Schweregrad der RP innerhalb der
beiden USH-Typen statistisch nicht voneinander unterscheiden.

In einer Studie der Autorin mit 262 USH2-Betroffenen wurde
die Nachtblindheit erst im durchschnittlichen Alter von 18 Jahren
festgestellt (Hogner 2014).

sive settings must be equipped with rele-
vant skills to allow the full participation
and appropriate education of students
with a combined hearing and vision im-
pairment in class.

Hinsichtlich des Zeitpunktes des Bemerkens der Gesichtsfeld-
einschriankung beim Usher-Syndrom sind keine Studien zu fin-
den. Gesprédche der Autorin mit den Betroffenen zeigten, dass
diese erst nach der Schulzeit bemerkt wurden. Dies kann darauf
zuriickgefiihrt werden, dass die Gesichtsfeldausfille vor allem
im Frithstadium der RP durch Kopfbewegungen kompensiert
werden konnen (Bunck 1998) und den Personen ein Vergleich
ihres eigenen Sehstatus’ mit denen anderer fehlt (Vernon et al.
1982, Vernon & Duncan 1990). Bunck zufolge (2000) stagniert
die Gesichtsfeldeinschrankung hédufig im Alter von ca. 17 bis 20
Jahren und schreitet um das 30. Lebensjahr erneut fort. Nach
Keats und Lentz (1999) weisen USH2-Betroffene im Alter zwi-
schen 30 und 40 Jahren meist nur noch ein Gesichtsfeld von
5° bis 10° auf.

Aufgrund des relativ spaten Bemerkens der visuellen Sympto-
matik ist das Usher-Syndrom durch eine relativ spite Diagnose
gekennzeichnet, die meist erst nach der Schulzeit erfolgt (Ellis &
Hodges 2013). Das durchschnittliche Diagnosealter lag in einer
amerikanischen Studie von Miner (1997) bei 18 und bei der Studie
der Autorin (2014) bei 30 Jahren (die jiingste Person war sechs,
die dlteste 58 Jahre alt). In der Regel wird USH1 eher als USH2
diagnostiziert (Ellis & Hodges 2013), was das niedrigere Diagno-
sedurchschnittsalter bei Miner erkldren wiirde, die im Vergleich
zur Autorin alle drei USH-Typen befragte. In der Studie von Ellis
und Hodges (2013) wurden unter 18 Jahren 11 von 12 USH1-
Betroffene (92 %), 4 von 16 USH2-Betroffene (25 %) und 2 von 4
USH3-Betroffene (50%) diagnostiziert. Laut HKNC (2002) ist die
visuelle Symptomatik zwischen dem 14. und 18. Lebensjahr offen-
sichtlich, wird jedoch von den Mitmenschen oft nicht erkannt oder
nicht ernst genommen:

“I went to mainstream school but I had problems at the
school. Unbeknownst to staff and other people I was blind
at the time and I couldn’t do my work. So because nobody
detected it I ended up getting sent to a special school, where
they tried their best, well ... 1 did as well as possible but I felt
that I could have done more. (...). I had no support at school.
No teachers suspected anything, even though I kept walking
into tables, chairs, bags. And (...) I couldn’t see the board
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and nobody even picked it up. 18 years nobody suspected a
thing! But I just thought it was normal. (Rob, 22, type 2)”
(Ellis & Hodges 2013, S. 137).

Aus medizinischer Sicht ist eine frithe Diagnose der RP da-
durch erschwert, dass es im Vergleich zum im Jahr 2009 einge-
fithrten Neugeborenenhorscreening an geeigneten diagnosti-
schen Methoden zur Fritherkennung von Augenerkrankungen
fehlt. Das Elektroretinogramm (ERG) ist eine Methode, die frii-
heste Auffilligkeiten zeigt, jedoch im Frithstadium auch unauf-
fallig sein kann. Zudem kann ein ERG im Kindesalter in einigen
Féllen nur unter Vollnarkose durchgefiihrt werden, was die
Verfiigbarkeit verringert (personliche Auskunft Prof. Dr. Daniel
Salchow, Augenklinik Charité Virchow-Klinikum Berlin, vgl. auch
HKNC 2002).

Neue genetische Sequenzierverfahren (wie Next Generation
Sequencing, kurz NGS) tragen jedoch mehr und mehr zu einer
frithen Diagnostik genetisch bedingter Erkrankungen und so
auch des Usher-Syndroms bei. Infolge des Neugeborenenhor-
screenings wird auch bei horgeschidigten Kindern der Fokus
mehr auf visuelle Symptome gelegt, was sich auch darin zeigt,
dass sich an den Verein Leben mit Usher-Syndrom e.V. immer
mehr Eltern von USH-betroffenen Kindern wenden.

Mit einer frithen Diagnose kombinierter Hor- und Sehscha-
digung wie beim Usher-Syndrom werden zukiinftige Herausfor-
derungen auch stirker den Schulbereich und hier insbesondere
inklusive Settings fokussieren. Hier gilt es, die Lehrkrafte mit

-

Durchfiihrung pddagogischer Audiologie zur Diagnostik des Hérvermogens
eines horsehbehinderten Schiilers der Oberlinschule in Potsdam mit Nadja
Hagner (links) und Anke Hennig (rechts), die bei der Feuersteintagung am
28. September den Erdffnungsvortrag ,Pddagogogische Audiologie bei Kin-

dern mit zusdtzlichen Behinderungen” hdilt.
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Kompetenzen auszustatten, die es ihnen ermdglichen, die best-
moglichen Lernbedingungen fiir ihre SuS zu schaffen.

2. Auswirkungen der visuellen Symptomatik
im Schulbereich

2.1 Unterrichtliche Beeintrdichtigungen

Die Auswirkungen des Usher-Syndroms im Unterricht sind
infolge der visuellen Symptomatik vor allem durch die Nacht-
blindheit bzw. eine verlangsamte Hell-Dunkel-Adaptation, Blend-
empfindlichkeit und auch durch die beginnende Gesichtsfeld-
einschrinkung bedingt.

Besonders schwerwiegend ist das Arbeiten bei schlechten
Lichtverhéltnissen, d. h. bei unzureichender Beleuchtung, schwa-
chen Kontrasten und Blendung. Damit konnen Konzentrations-
probleme, Uberanstrengung, Ermiidung und Uberforderung ver-
bunden sein, sodass den betroffenen SuS teilweise gravierende
Fehler zum Beispiel in Klassenarbeiten unterlaufen. Besonders
schwierig sind auch gleichzeitige Aktionen wie Zuhdren und
Lesen oder Schreiben (Ramsing 2013).

Infolge der beginnenden Gesichtsfeldeinschrankung konnen
die SuS Handlungen und Personen, die aufierhalb des Gesichts-
feldes liegen, nicht wahrnehmen. Damit bestehen auch visuell
bedingte Schwierigkeiten, den Sprecher zu verorten und dem
Gesagten zu folgen. Das ist besonders in Gruppengespriachen
oder in unterrichtlichen Situationen problematisch, wenn meh-
rere SuS gleichzeitig sprechen und kein Blickkontakt zum Spre-
cher besteht. Folglich bleiben auch Reaktionen auf
eine Ansprache von der Seite und von hinten sowie
bei Dunkelheit und schlechten Lichtverhéltnissen
aus, was hdufig als Arroganz oder Ignoranz interpre-
tiert wird (HKNC 2002).

Im Sportunterricht zeigen sich vor allem Probleme
bei Ballspielen (zum Beispiel Tennis oder Basketball),
da der Ball sowie seitlich befindliche Mitspieler nicht
wahrgenommen werden (ebd.), wie die folgenden
Zitate verdeutlichen:

“[...] I tried out for basketball, but failed miser-
ably. 1 simply couldn’t follow the basketball
without bumping or tripping over my teammates,
let alone our opponents. [...] I dreaded volleyball
[-..]. I was always the last to be picked for the
team. The opposing team made it a point to hit
the ball in my direction knowing I would miss it.
My teammates would then crowd around me as
if I were a prisoner. It was humiliating.”
(Anderson 2002, S. 50 f.)

K
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“I had an up and down experience at school. Some teachers
were good, some were awful, some wouldn'’t let me be ex-
cluded from things like cricket and hockey - I can'’t see the
ball!l I would refuse to do PE [physical education, NH] at
certain sessions and then I'd get detention for it. Things like
that, I'd think I'm getting detention for my disability. That's
not fair! (Chris, 33, type 3).”

(Ellis & Hodges 2013, S. 151)

“When I was in elementary school we played hockey in gym
class. I couldn’t see the puck, it moved too fast; I couldn’t
keep up with it. Some of the deaf kids said, ‘You're blind.’
I felt bad about this. I didn’t know what was going on.
I knew something was wrong with my vision at night, too.
I noticed that I sometimes couldn’t see in restaurants due to
dim light.”

(Duncan et al. 1988, S. 4)

Die im letzten Zitat erwdhnte Nachtblindheit wirkt sich in der
Schule insofern aus, dass sich USH-betroffene SuS bei Ddmme-
rung und Dunkelheit oder in schlecht beleuchteten Bereichen
des Schulgebdudes langsamer bewegen oder an der Wand ent-
langtasten. Bei Lichtverdnderung (zum Beispiel beim Verlassen
eines beleuchteten Klassenzimmers in einen dunkleren Flur)
und bei Blendung (zum Beispiel beim Betreten eines hellen Klas-
senraumes) bewegen sie sich ebenfalls verzogert bzw. bleiben
zundchst stehen, um sich den verédnderten Bedingungen anzu-
passen (HKNC 2002). Insbesondere bei schlechten Lichtverhilt-
nissen kann es vorkommen, dass die betroffenen SuS gegen
Mitschiiler rempeln und iiber Gegenstdnde am Boden stolpern,
weshalb sie den Blick bei der Fortbewegung héufig nach unten
richten (Rohrschneider 2012).

2.2 Psychosoziale Konsequenzen

Aufgrund dieser Auffilligkeiten und scheinbaren Missge-
schicke werden USH-betroffene SuS oft als ungeschickt, toll-
patschig und dumm wahrgenommen und aus der Peergruppe
ausgegrenzt:

“When I was little, it was very frustrating. I often bumped
into people and things. 1 finally learned that I had vision
problems one night when I ran into a nun with a sled. Any-
way, many of the kids picked on me. Some of them called
me a ‘blind boy!! There was nothing I could do to convince
them that I could see well. I had a few close friends, mostly

younger kids, not peers.”
(Duncan et al. 1988, S. 4)

“(...) But at both schools there was a lot of bullying. One
you were bullied because you couldn’t see, and then you

were bullied cos you couldn’t hear - so you couldn’t win
basically! (Chris, 33, type 3).”
(Ellis & Hodges 2013, S. 158)

Solche Erfahrungen bewirken hiufig eine Selbstisolation, was
wiederum zu einem Verlust von Freunden und Kontakten fithren
und sich zu einem Teufelskreislauf entwickeln kann (HKNC 2002).
Die Ausgrenzung wird insbesondere in der Schulzeit als schwie-
rig erlebt, da hier Abgrenzungen von den Eltern stattfinden,
Cliquen gegriindet werden und sich die SuS mit Gleichaltrigen
messen, vor ihnen beweisen und sie akzeptiert werden wollen
(Duncan et al. 1988, Miner 1995, Vernon & Duncan 1990, Vernon
et al. 1982).

Viele SuS versuchen, die Auswirkungen des Syndroms vor
ihren MitschiilerInnen zu verbergen und nehmen dafiir in Kauf,
als unbeholfen und ungeschickt wahrgenommen zu werden
(Miner 1995, 1996, 1997). Das Verbergen der eigenen Einschrin-
kungen kann auch auf eine Sonderrolle vor allem in inklusiven
Settings zuriickgefiihrt werden:

“Problems arose because of a fear of looking different and a
desire not to be singled out, difficulties in communication
because of the use of different methods, and specific bullying
because of Usher focusing up on a (perceived) vulnerability
and difference. (...) ... but also I just didn’t want to tell any-
one that I had a hearing problem. I had no confidence about
it. And I think that in itself caused a bit of a problem, I prob-
ably didn’t pick things up, or people were joking around.

(Vicky, 44, type 2).”
(Ellis & Hodges 2013, S. 156)

Der Ausschluss aus der Peergruppe wird auch dadurch un-
terstiitzt, dass die betroffenen SuS aufgrund ihrer Nachtblindheit
auch auf auflerschulische Aktivititen im Dunkeln wie Kino-,
Restaurant- und Diskothekenbesuche sowie ,,um die Hduser
ziehen” verzichten miissen (Vernon et al. 1982). Laut Miner
(1996) erleben insbesondere USH1-betroffene SuS, die sich meist
mit der Kultur der Gehorlosen identifizieren und iiber die
Gebdardensprache kommunizieren, eine grofie Isolation, da sie
aufgrund der Sehschéddigung einen Ausschluss aus der Kultur in
der ,Deaf Community“ und damit verbunden einen Verlust ihrer
Identitdt und Sprache erfahren.

Die Folgen sind héufig ein herabgesetztes Selbstwertgefiihl,
ein negatives Selbstbild, Sorgen und Angste, Hilf- und Hoffnungs-
losigkeit, was auch zu Depression und Suizidgedanken fithren
kann (Ramsing 2013). Zu beachten ist ebenfalls, dass das Kind
auch mit den Reaktionen der Eltern auf die Diagnose in Form
von Schock, Verzweiflung, Wut, Schuld, Angst, aber auch Uber-
behiitung umgehen muss, was eine zusétzliche emotionale Be-
lastung bedeutet (Miner 1995, 1997).
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3. Haufigkeit des Usher-Syndroms an Schulen
mit den Forderschwerpunkten Horen und/oder
Sehen

3.1 Ergebnisse aus dem Jahr 2009

Im Jahr 2009 wurde von der Autorin eine schriftliche Be-
fragung aller deutschsprachigen Schulen und Einrichtungen
(Taubblindeneinrichtungen, Berufsbildungswerke, Berufsbil-
dungsforderungswerke, Sonderpddagogische Zentren) mit den
Forderschwerpunkten (FSP) Horen und/oder Sehen zur Hiu-
figkeit USH-betroffener SuS durchgefiihrt. Von insgesamt 131
angeschriebenen Einrichtungen (61 fiir Menschen mit Seh-
schddigung, 66 fiir horgeschéddigte Menschen, 4 fiir Taubblinde)
antworteten 91 (Ricklaufquote: 70%). Davon hatten 29 ins-
gesamt 54 SuS mit Usher-Syndrom, die sich wie folgt aufglie-
derten:

B 16 Schulen mit FSP Horen: 18 USH1 und 8 USH2,

M 3 Schulen mit FSP Sehen: 1 USH1 und 3 USH2,

B 2 Schulen mit FSP Horen und Sehen: 7 USH1 und 4 USH2,
B 8 Schulen ohne Angabe des FSP: 10 USH1 und 3 USH2.

Damit wurden insgesamt 36 SuS mit USHI und 18 SuS mit
USH2 an den antwortenden Schulen gefiihrt. Davon waren 32
mannlich und 21 weiblich; das Alter reichte von 5 bis 32 Jahren
(Mittelwert: 17 Jahre).

In sieben Schulen und Einrichtungen wurden weitere SuS
mit Usher-Syndrom vermutet.

3.2 Ergebnisse aus dem Jahr 2014

Im Rahmen einer studentischen Abschlussarbeit am Insti-
tut fiir Rehabilitationswissenschaften der Humboldt-Universi-
tét zu Berlin (Abt. Audio- und Gebardensprach- sowie Blinden-
und Sehbehindertenpiddagogik) wurde im Jahr 2014 von Lara
Braun eine erneute Befragung zur Héufigkeit USH-betroffe-
ner Su$ an Einrichtungen mit den FSP Hoéren und/oder Sehen
durchgefiihrt. Bei dieser Online-Umfrage antworteten von 141
angeschriebenen Einrichtungen (72 fiir blinde/sehbehinderte
Menschen, 65 fiir horbeeintréchtigte Menschen und 4 Taubblin-
denschulen) insgesamt 30 Schulen (Riicklaufquote: 21%). Von
diesen hatten insgesamt 10 Schulen bzw. Einrichtungen 15 USH-
betroffene SuS:

M 4 Schulen mit FSP H6ren: 3 USH1, 3 USH2 und 1 USH3,
B 3 Schulen mit FSP Sehen: 3 USH2 und 1 USH3,
M 3 Schulen mit FSP Horen und Sehen: 3 USH1 und 1 USH2.

Damit wurden 6 SuS mit USH1, 7 mit USH2 und 2 mit USH3

angegeben. Elf waren ménnlich und vier weiblich, das Alter
reichte von 5 bis 26 Jahren (Mittelwert: 15 Jahre).
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Zwei Einrichtungen vermuteten weitere SuS mit Usher-Syn-
drom. Diese Einrichtungen fiihrten bereits diagnostizierte USH-
SuS, womit zu vermuten ist, dass das Kennen der Symptomatik
einen Einfluss auf die Fritherkennung des Syndroms hat.

3.3 Vergleich der Ergebnisse

Zunichst wird deutlich, dass sich die Anzahl der Schulen und
Einrichtungen mit den FSP Hoéren von und/oder Sehen nicht
wesentlich verdndert hat (der Unterschied von 10 kann re-
cherchebedingt sein). Allerdings war die Riicklaufquote im Jahr
2014 wesentlich geringer als 2009 (21:70%). Es ist anzunehmen,
dass die Schulen und Einrichtungen ohne USH-SuS nicht an der
Umfrage teilgenommen haben, obwohl ausdriicklich darauf hin-
gewiesen wurde, den Fragebogen auch dann auszufiillen, wenn
keine USH-SuS gefiihrt werden. Das wiirde bedeuten, dass sich
mittlerweile mehr SuS mit Usher-Syndrom in der Inklusion
befinden kénnten. Im Jahr 2009 wurden noch an 29 Einrichtun-
gen mit den FSP Horen und/oder Sehen USH-betroffene SuS
beschult, im Jahr 2014 nur an 10 Einrichtungen. Ebenso hat sich
die Anzahl von USH-SuS mit 54 im Jahr 2009 und 15 im Jahr 2014
stark reduziert. Dies verstdrkt die Vermutung, dass sich mehr
USH-SuS in der Inklusion befinden. In der Studie der Autorin
(Hogner 2014) wurden von den 262 Betroffenen im Alter zwi-
schen 17 und 79 Jahren nur sieben inklusiv beschult, was mit
dem hoéheren Durchschnittsalter von 51 Jahren begriindet wer-
den kann. Eine zunehmende inklusive Beschulung von USH-SuS
wird auch in der Studie von Ellis und Hodges (2013) belegt, die
diese auf die vermehrte Implantation von Cochlea-Implantaten
bei gehorlosen Sduglingen und auf eine zunehmend frithere
Diagnostik infolge neuer genetischer Diagnoseverfahren zuriick-
fithren.

Hinsichtlich der einzelnen USH-Typen wurden 2009 36 USH1-
und 2014 6 USH1-betroffene SuS verzeichnet, 2009 18 USH2 und
2014 7 USH2, dagegen 2014 auch 2 USH3-betroffene SuS. Da
USH3 bisher nur bei 3 geschwisterlich verwandten Personen
nachgewiesen wurde (Ebermann et al. 2007), wére es aufschluss-
reich gewesen, das Vorliegen einer genetischen Diagnose zu er-
fassen.

In beiden Studien wurden mehr méannliche als weibliche USH-
betroffene SuS gefiihrt und die meisten USH-SuS aufgrund der
von Geburt an bestehenden Horschddigung in Einrichtungen
mit dem FSP ,Horen“ beschult. Im Vergleich zu diesen Ergeb-
nissen wurde nach der Studie der Autorin (Hégner 2014) keine
einzige Person in einer Schule mit dem FSP Sehen beschult.
Hinsichtlich der besuchten Berufsschule wurden von 180 Per-
sonen allgemeine Berufsschulen, von 11 Personen eine fiir Seh-
behinderte und von 29 eine fiir Hérbehinderte besucht, was
unterstreicht, dass im jlingeren Alter die Hor- gegeniiber der
Sehproblematik Vorrang zu haben scheint.



4. Vorhandene und fehlende rehabilitatorische
Mafnahmen an den Schulen

Der Fragebogen von Braun (2014) erfasste ebenfalls an den
Schulen und Einrichtungen durchgefiihrte Augen- und Ohren-
untersuchungen sowie bereits vorhandene und fehlende bzw.
von Lehrkréften erwiinschte pddagogische Mafinahmen im schu-
lischen Kontext mit USH-betroffenen SusS.

Von den 30 antwortenden Einrichtungen finden an 14 regel-
mifiige Augen- und/oder Ohrenuntersuchungen statt:

B augenirztliche Untersuchungen an sechs Einrichtungen mit
dem FSP Sehen,

B Ohrenuntersuchungen an fiinf Einrichtungen mit dem FSP
Hoéren und

B sowohl augen- als auch ohrenérztliche Untersuchungen an
drei Einrichtungen jeweils mit dem FSP Horen, Sehen sowie
Horen und Sehen.

Somit erfolgen nur an einer Einrichtung mit dem FSP Horen
augendrztliche und an einer mit dem FSP Sehen ohrenérztliche
Untersuchungen.

An 13 von den 30 Einrichtungen (davon vier mit FSP Sehen,
sechs mit FSP Héren und drei mit FSP Hoéren und Sehen) werden
folgende (in der Befragung vorgegebene) USH-spezifische Maf3-
nahmen mit folgender Haufigkeit durchgefiihrt:

B Aufkldrung der Mitschiiler (6),

B Aufkldrung der Lehrer (11),

B Anpassung der Beleuchtung (10),

B Anpassung der Akustik (12),

B Anpassung der Umgebung (9),

B Anpassung der Platzierung im Raum (12),
B Anpassung der Unterrichtsmedien (12),
M Einsatz optischer Hilfsmittel (9),

M Einsatz akustischer Hilfsmittel (10).

Im Fragebogen bestand die Mdéglichkeit, zusétzliche Mafinah-
men anzugeben. Hier wurden von vier Einrichtungen (jeweils
zwei mit FSP Sehen und FSP Hoéren und Sehen) folgende ge-
nannt:

B Anpassung der Didaktik, Methodik und Hilfsmittel (1),

B regelmifSige Untersuchung durch schuleigene Orthoptistin (1),

B regelméflige Untersuchung und Beratung in der schuleige-
nen pddagogischen Audiologie sowie bei der schuleigenen
Orthoptistin (1) und

B Kommunikationstraining (1).

Unter diese 13 Einrichtungen fallen diejenigen zehn, die zum
Befragungszeitpunkt SuS mit Usher-Syndrom fiihrten. Dass drei
weitere Einrichtungen ohne USH-SuS spezifische Mafinahmen

anbieten, kann darauf zuriickgefiihrt werden, dass diese nicht
konkret auf USH bezogen, sondern verallgemeinert wurden. Die
meisten MafSnahmen wurden von Einrichtungen mit den FSP
Horen und Sehen angeboten.

Die restlichen 17 Einrichtungen boten keine USH-spezifischen
MafSnahmen an, was dadurch bedingt sein wird, dass sie keine
USH-SuS fiihrten.

Als erwiinschte Mafsnahmen wurden von 12 Einrichtungen
(davon drei mit FSP Sehen, sieben mit FSP Horen und zwei mit
FSP Horen und Sehen) folgende aufgefiihrt:

M grofiere Fachkompetenz (3),

M Fort- und Weiterbildung (5),

B Kooperation mit Fachkriften anderer Forderschulen (4),
B Aufkldrung durch Selbstbetroffene (5),

B Kontakte zu Selbsthilfevereinen und Beratungsstellen (4),
B regelméfige drztliche Untersuchungen (5).

Zu diesen zwolf Einrichtungen gehoren die zehn, die USH-
betroffene SusS fiihrten, was zeigt, dass diese Institutionen durch
ihre Kenntnis und Erfahrungen auch klarere Vorstellungen von
einer kompetenten Unterstiitzung haben.

5. Schlussfolgerungen fiir die
unterrichtliche Praxis

5.1 Aufklirung und Beratung

Bevor konkrete unterrichtliche Hilfen fiir SuS mit Usher-Syn-
drom hinsichtlich der visuellen Problematik geplant und umge-
setzt werden konnen, miissen ihre visuellen Beeintrachtigungen
bzw. das Syndrom bekannt sein. Hier ist eine verbesserte medi-
zinische Frithdiagnostik gefragt, wobei vor allem genetische Ent-
wicklungen wie NGS zukiinftigen Erfolg versprechen. Nicht nur
an Forder-, sondern vor allem auch an allgemeinen Schulen soll-
ten regelmaflige drztliche Untersuchungen der Augen und Ohren
erfolgen (Rohrschneider 2012). Hier ist es besonders wichtig,
dass die Lehrkréfte ihre SuS mit Horschadigung stets hinsichtlich
zusitzlicher visueller Beeintrachtigungen beobachten (HKNC
2002). Zur schulischen Fritherkennung des Usher-Syndroms
wurden verschiedene Fragebdgen mit einer Auflistung der visu-
ellen Auffélligkeiten entwickelt, die zur Unterstiitzung heran-
gezogen werden konnen (ebd., Bunck 1998, Homuth 2002).

Ist das Usher-Syndrom diagnostiziert, sollte das Kind vor al-
lem von seinen Eltern und im Zusammenhang mit schulischen
Settings auch von den Lehrkriften seinem Alter und Entwick-
lungsstand entsprechend iiber die Auswirkungen des einge-
schrankten Gesichtsfeldes und der Nachtblindheit sowie {iber
potenzielle Risiken zum Beispiel bei der Strafleniiberquerung,
bei Ballspielen und beim Fahrradfahren aufgekldrt werden
(HKNC 2002, Miner 2014, Ramsing 2013). Zur Aufkldrung geho-
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ren ebenfalls Informationen iiber die Progredienz der RP und
notwendige Adaptationen sowie das Sprechen iiber eigene Zu-
kunftswiinsche und Berufsmoglichkeiten (Ramsing 2013). Nach
Miner (2014) sollte betroffenen Jugendlichen die Moglichkeit
der Erblindung offen gedufert und zugleich dariiber aufgekldrt
werden, dass blind nicht gleich vollblind bedeuten muss. Eine
altersgerechte Aufkldrung fiihrt vor allem dazu, dass das Kind
visuell bedingte Gefahren besser einschédtzen kann und seine
Beeintrdchtigungen nicht auf eigene Unzuldnglichkeit zuriick-
fithrt (Duncan et al. 1988, HKNC 2002).

Da das Usher-Syndrom selbst vielen Augen- und Ohrenirzten
nicht bekannt ist, kommt der Offentlichkeitsarbeit seitens der
Vereine und Verbédnde zur Aufklarung iiber das Usher-Syndrom,
dessen Auswirkungen und Unterstiitzungsangebote von Selbst-
hilfevereinen und Beratungsstellen eine grofie Bedeutung zu.
Nur wenn die Lehrkraft ausreichend informiert und aufgekldrt
ist, kann sie den betroffenen Schiiler darin unterstiitzen, zu ei-
nem tieferen Verstindnis des Syndroms zu gelangen und mit der
Erkrankung besser umzugehen (Guest 1998). Neben regelméafi-
gen Weiterbildungen und Informationsveranstaltungen fiir Lehr-
krédfte und einem intensiven Austausch untereinander ist hier
vor allem das Peer Counseling hervorzuheben, was auch im
schulischen Kontext vor allem an Regelschulen angewendet wird.
Die Beratung durch Betroffene fiir Betroffene hat gleichzeitig den
Vorteil, dass neben Lehrkriften auch die Mitschiiler iiber die
Auswirkungen des Usher-Syndroms und die damit verbundenen
unterrichtlichen Bediirfnisse und Hilfen aufgekldrt werden kon-
nen (HKNC 2002, Miner 1995, 1997, Vernon & Hicks 1983). Die
Praxis zeigt, dass sich diese Methode besonders bewédhrt und
zu grofSer Akzeptanz, Offenheit und geringeren Beriihrungsiangs-
ten unter den Sus fiihrt. Betroffene, die zeigen, dass sie trotz ih-
rer Einschrdankungen ihr Leben meistern und unabhéngig sind,

Konditionierungsiibungen mit einem hérsehbehinderten Schiiler im Rahmen
einer Spielaudiometrie zur Beurteilung seines Horvermagens
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konnen als Rollenmodelle und Vorbilder gelten und den Kindern
und Jugendlichen zeigen, dass Behinderung auch normal sein
kann (HKNC 2002). Wenn mehrere USH-SuS an einer Schule
unterrichtet werden, konnen gemeinsame Gruppentreffen zur
Information und zum gegenseitigen Austausch arrangiert werden
(Vernon & Hicks 1983). In diesem Zusammenhang kann das von
Morrow und Labeck (2014) entwickelte mehrjahrige Curriculum
fiir USH-betroffene SuS hervorgehoben werden, das mittels Pra-
sentationen, Ubungen und Gruppenaktivititen u.a. {iber die
Atiologie des Usher-Syndroms, iiber Peerbeziehungen, effektive
Kommunikationsstrategien, Technologien und Umweltadapta-
tionen sowie iiber Kompetenzerwerb, Selbstbestimmung und
Moglichkeiten zum unabhéngigen Leben aufkldrt. Solche Pro-
gramme sind bisher in Deutschland nicht etabliert und kénnten
vor allem an allgemeinen Schulen in gemeinsamer Durchfiihrung
mit den nichtbehinderten SuS und in Verbindung mit Peer Coun-
seling sehr erfolgversprechend sein.

5.2 Konkrete Hilfen im Unterricht

Zu den konkreten Unterrichtshilfen gehoren vor allem Maf-
nahmen, die den USH-betroffenen SuS neben akustischen Hilfen
angesichts der zusitzlich eintretenden Sehschadigung bestmog-
liche visuelle Bedingungen bieten.

Hinsichtlich der Beleuchtung sollte wenig Sonnenlicht und
viel kiinstliches Licht angeboten und Blendung am Arbeitsplatz
zum Beispiel durch den Einsatz von Jalousien vermieden werden.
Auch sollte der Sitzplatz so gewéhlt werden, dass keine Blendung
besteht und das Mundbild aller Sprecher gut ausgeleuchtet und
erkennbar ist wie zum Beispiel im Halbkreis (Bunck 1998). In
Gruppengespriachen und bei Gruppenarbeit ist eine uneinge-
schriankte Teilhabe des USH-Schiilers u. a. durch Verwendung
von FM-Anlage, direkte Ansprache mit dem Namen
und Einhaltung der Kommunikationsregeln sicher-
zustellen. Dazu gehdren abwechselndes bzw. nicht
gleichzeitiges Sprechen, Beibehaltung des Stand-
ortes beim Sprechen und Einhaltung eines Abstan-
des zum USH-Schiiler, damit sich der Sprecher im
Gesichtsfeld befindet. Nach einem Standortwechsel
des Sprechers sowie in Gruppenkonversationen ist
zundchst abzuwarten, bis vom USH-betroffenen
Schiiler lokalisiert wurde und das Mundbild er-
kennbar ist, bevor das Sprechen fortgefiihrt wird
(HKNC 2002). Das gilt auch fiir die Kommunika-
tion in Gebdrdensprache, die ebenfalls mit einem
gewissen Abstand erfolgen sollte, damit die Gebar-
den mit dem eingeschrankten Gesichtsfeld zu er-
fassen sind. Der Abstand zwischen Sprecher und
USH-Schiiler ist vorher zu vereinbaren und die
Gebérden sind klein zu halten. Unterstiitzend kann
das Tracking wirken, bei dem das Handgelenk des
Gebidrdenden vom USH-Betroffenen festgehalten
und damit der Abstand individuell festgelegt wird
(Marklowski-Sieke & Hogner 2015). Zu empfehlen



ist auch eine verantwortliche Person in der Gruppe, die auf die
Einhaltung der Kommunikationsregeln achtet.

Besonders wichtig ist es, sich als Lehrkraft stets riickzuversi-
chern, ob das Gesagte auch verstanden wurde und Aussagen von
MitschiilerInnen, die nicht wahrgenommen werden konnen,
zu wiederholen. Méglich ist auch der Einsatz von Schriftdol-
metschung. Angesichts der Progredienz der RP sollten den SuS
alternative Kommunikationsformen wie taktiles Gebdrden, Lor-
men und haptische Signale angeboten und vermittelt werden.
Dabei sollten mdoglichst mehrere Kommunikationsformen dar-
geboten und entsprechend der Bediirfnisse des SuS ausgewihlt
werden (HKNC 2002).

Im Folgenden werden Empfehlungen fiir Unterrichtsmaterial
und -hilfen gegeben, die als Richtlinie zu verstehen sind. Im Vor-
dergrund stehen dabei stets die Bediirfnisse des jeweiligen Schii-
lers, die je nach dem Grad der Hor- und Sehschiddigung und den
individuellen Féhigkeiten und Bewdiltigungsstrategien unter-
schiedlich sein kdnnen. Deshalb gilt es, diese im Vorfeld gemein-
sam mit dem USH-Betroffenen genau abzukldren und im weite-
ren Unterrichtsverlauf zu evaluieren und ggf. zu modifizieren.

Schriftliche Unterrichtsmedien sind kontrastreich (zum Bei-
spiel auf gelbem, sandfarbenem oder blauem Papier sowie in
blauer oder lilafarbener Schrift; Ellis & Hodges 2013) und tiber-
sichtlich (d. h. frei von detaillierten Grafiken und Anmerkungen
im Randbereich) und mit einer angemessenen Schriftgrofie zu
gestalten, die aufgrund des kleineren Gesichtsfeldes nicht zu
grof$ sein darf. Die Betroffenen bevorzugen in der Regel Doku-
mente mit serifenloser Schrift wie Arial in Schriftgrofie 14.

Unterstiitzend fiir das Lesen und Schreiben sind sehbe-
hindertenspezifische Hilfsmittel einzusetzen, zu denen unter
anderem Kantenfilter, Tageslichtleuchte, Lupe, Bildschirmver-
groflerungssoftware und Bildschirmlesegerit gehoren (Bunck
1998, Guest 1998, Rohrschneider 2012). Die SuS sollten zum
selbststdndigen Einsatz und zur Akzeptanz dieser Technologien
befdhigt und ermutigt werden (Ramsing 2013).

Der Klassenraum ist frei von im Weg liegenden Hindernissen
(zum Beispiel Schulmappen), niedrigen Mébeln und scharfen
Kanten zu halten (Bunck 1998). Das Schulgebdude und hier vor
allem die Gadnge und Flure sind gleichméfiig auszuleuchten und
Treppenstufen zu markieren. Fiir die Bewegung im Freien sollten
die SuS eine Schulung in Orientierung und Mobilitét erhalten,
bei der sie unter anderem erlernen, die Umgebung zu scannen
und ofter nach unten, oben, rechts und links zu blicken (HKNC
2002).

Im Sportunterricht sollten Aktivitdten durchgefiihrt werden,
an denen die betroffenen SuS mit ihrer Gesichtsfeldeinschrian-
kung teilnehmen kénnen (ebd.), was bedeutet, dass Ballspiele
vor allem mit kleinen Billen (wie zum Beispiel Tischtennis) zu
vermeiden sind. Die SuS sollten vor allem zu sportlichen Aktivi-

tdten motiviert werden, die fiir sie gut zu beherrschen sind.
Als Sportarten im Freien kdnnen vor allem solche wie Tandem-
fahren, Klettern, Reiten, Schwimmen und auch Yoga empfohlen
werden (Ramsing 2013).

5.3 Emotional-psychische Unterstiitzung
und Beratung

Angesichts der hdufigen psychosozialen Beeintrdchtigun-
gen beim Usher-Syndrom wie Angste, Sorgen und Depression
(Hogner 2015) sind die betroffenen SuS so frith wie moglich
darin zu unterstiitzen, Problemldse- bzw. Copingstrategien zu
entwickeln und eigene Ressourcen zu erkennen und zu stérken,
die eigenen Beeintrdachtigungen zu handhaben und eigene Gren-
zen zu erkennen. Die Lehrkrifte sollten die USH-betroffenen SuS
im Aufbau eines guten Selbstwertgefiihls unterstiitzen und ihnen
helfen, das Usher-Syndrom in ihr Selbstkonzept zu integrieren.
Daneben sollten sie die SuS auch darin ermutigen, ihre Hér- und
Sehprobleme sowie ihre Bediirfnisse zu kommunizieren (HKNC
2002, Ramsing 2013) und auf diese in entsprechenden Situatio-
nen immer wieder zu verweisen.

Dabei kommt einer frithen psychischen Begleitung eine grofie
Rolle zu. Haufig werden psychotherapeutische Mafinahmen erst
angenommen, wenn Angste und Depression bereits entwickelt
wurden (Hogner 2015). Die Lehrkraft sollte die betroffenen SuS
hinsichtlich psychosozialer Auffélligkeiten wie emotionale
Schwankungen, Energieverlust, Stressanfélligkeit und Anzeichen
von Depression beobachten (Ramsing 2013). Hier sollten auch
schulpsychologische Unterstiitzungsangebote zum Einsatz kom-
men und auch unterstiitzende Mafinahmen fiir Eltern entwickelt
werden. Der Verein Leben mit Usher-Syndrom e.V. fiihrt in
diesem Jahr erstmalig einen Workshop zur Aufklarung und zum
Erfahrungsaustausch fiir Eltern USH-betroffener Kinder durch.
Die Lehrkrifte sollten sich dariiber hinaus {iber hérsehbehin-
dertenspezifische Vereine und Beratungs- und Unterstiitzungs-
angebote informieren und Kontakte vermitteln.

Fazit

Mit den notwendigen personellen Ressourcen und finan-
ziellen Mitteln und den entsprechenden Kompetenzen der
Lehrkrifte konnen die SuS auch in inklusiven Settings zur erfolg-
reichen Bewidltigung ihrer hérsehbehindertenbedingten Be-
eintrdchtigungen befdhigt werden.

“Having Usher syndrome affects communication, education,
socialization, and self-concept. Children with Usher syn-
drome must learn early that they can manage both hearing
and vision loss, that they can live independently, and that
they need not go through this process alone. Parents,
counselors, and teachers can help children with Usher
syndrome develop such self-sufficiency by learning about
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Usher syndrome, how it impacts on the child’s and the
family’s life, and about ways to help the child fashion a
positive future.”

(HKNC 2002, S. 10)
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