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1 Kli nik und Po li kli nik für Pho nia trie und 
Päd au dio lo gie, Me di zi ni sche Hoch schu-
le Han no ver 
2 Pra xis für Hu man ge ne tik, Han no ver

Un auf fäl li ges UNHS-Scree ning 
bei ei nem ho mo zy go ten Trä ger 
der 35delG-Mu ta ti on im Conne-
xin 26 ko die ren den gjb2-Gen.

Evi denz für einen ra pid pro gres si-
ven Ver lauf der Schwer hö rig keit?
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Im ers ten Ab satz des Bei trags wur de ver-

se hent lich eine feh ler haf te Aus sa ge ab ge-

druckt. Der Ab schnitt lau tet kor rekt:

Es wird ver mu tet, dass in vie len Län dern 

ein nicht un er heb li cher An teil al ler gra vie-

ren den, prä lin gu al auf ge tre te nen, nicht-

syn dro ma len Schwer hö rig kei ten durch 

ge ne ti sche Fak to ren ver ur sacht ist. Re-

zes si ve, nicht syn dro ma le Schwer hö rig kei-

ten wer den auch durch eine Mu ta ti on im 

Conne xin 26 (CX 26) ko die ren den gjb2-

Gen (DFNB1-Lo cus, Chro mo som 13q12) 

ver ur sacht [3, 8]. Die häu figs te Mu ta ti ons-

va ri an te im CX26-Gen in west li chen Län-

dern ist die 35delG-Mu ta ti on [5, 12]. Wäh-

rend bei he tero zy go ten Trä gern ei ner Mu-

ta ti on im Conne xin-26-Gen in al ler Re-

gel kei ne Hör stö rung zu er war ten ist, 

sind ho mo zy go te Mu ta ti ons trä ger von 

Hör ver lus ten un ter schied li cher Schwe re-

gra de be trof fen (in der Re gel hoch gra dig 

bis hör res tig, in ei ni gen Fäl len mit tel gra-

dig). Die Aus prä gung der Hör stö rung ist 

un ter an de rem ab hän gig von der Art der 

vor lie gen den Mu ta tio nen im Conne xin-

26-Gen [9, 10].

Die elek tro ni sche Ver si on die ses Bei trags 
fin den Sie im Ar chiv un ter 
Mo nats schrift Kin der heil kun de.de
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Trainingsprogramm für die 
Weiterbildung zum Kinderarzt

Auflösung der Fragen von S. 563

Frage 1
b und d sind richtig

Frage 2
c ist richtig

Frage 3
a, c, d und e sind richtig

Frage 4
b und e sind richtig

Frage 5
a und c sind richtig

Frage 6
b und c sind richtig

Frage 7
a, b, c, und d sind richtig

Frage 8
c, d, e und f sind richtig

Frage 9
a, d, e und f sind richtig

Frage 10
b und c sind richtig

Frage 11
c ist richtig

Frage 12
a und b sind richtig
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