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Plotsdoofheid in Perspectief

Prof. Dr. P. van den Broek, 

Em.hoogleraar KNO

Dames en heren, Het was een onverwachte en wat overrompelende uitnodiging van uw voorzitter, die mij vorige zomer het verzoek deed om bij gelegenheid van het 20-jarig bestaan van de Stichting Plotsdoven voor U  een lezing te verzorgen. Zoals sommigen van U weten ben ik al wat jaartjes met pensioen en hoewel ik niet dagelijks achter de geraniums zit, is het toch wel aardig als je af en toe nog eens van stal gehaald wordt.

Zonder teveel na te denken heb ik de uitnodiging aanvaard, pas later ga je nadenken over wat  je je weer op de hals gehaald hebt en wat je bij zo’n gelegenheid nog te zeggen hebt. Uiteraard ben ik goed bekend met de Stichting en heb in de loop der jaren ook een beperkte bijdrage kunnen leveren door het geven van informatie aan mensen die in het medisch traject met hun doofheid vastliepen. Doofheid blijft voor veel mensen een heel groot probleem en de mogelijkheden zijn vaak beperkt.

Bij de voorbereiding van dit verhaal ben ik begonnen met in de website van de stichting te gaan kijken. Via Google  heb ik die gemakkelijk kunnen vinden en bij het bekijken ervan kwam ik toch weer zeer onder de indruk van de grote hoeveelheid informatie die hierin is samengevat. Alle lof hiervoor want het is werkelijk indrukwekkend. Er is eigenlijk niets meer wat er ontbreekt en dus naar ik mag aannemen bij U bekend. Dus er bleef eigenlijk niet veel over om te vertellen.

Zeer onder de indruk was ik op de website van de brieven van Kees Both, die te samen het relaas vormen van iemand die plotsdoof  is geworden (een oor was al doof, en plotseling wordt ook het tweede oor doof, een dramatische ontwikkeling) en hoe hij dit in zijn dagelijks bestaan heft ervaren  en verwerkt. Hij kan zich heel goed in schrift uitdrukken en het is aldus een geweldig menselijk document geworden waarin de beleving van doofheid centraal staat, hoe hij heeft leren leven en het leven weer oppakken, en hoe het verder is gegaan nadat hij ook cochleaire implantatie heeft ondergaan (uiteindelijk zelfs bilateraal). Ik was daar zeer van onder de indruk. Ja  dan denk je bij je zelf, ik heb daar niets aan toe te voegen, want iedereen kan dit lezen. 

De echte plotsdoofheid komt zeer zelden aan beide oren tegelijk voor. Meestal gaat het hier om ernstige infecties zoals hersenvliesontsteking. Bij andere vormen gaat er vaak een periode van slechthorendheid aan vooraf, TOT het ogenblik dat men plotseling helemaal niets meer hoort.  Hoewel er in vergelijking met vroeger veel meer mogelijk is, nieuwe oren zijn er nog niet en transplantatie van varkens oren is geen optie.

Vroeger was dat ook heel wat anders, geen hoortoestellen of cochleaire implants, een oortrechter in verschillende uitvoering was het maximaal haalbare. 

Wellicht kent U er ook een paar mensen uit de geschiedenis van weleer, die door hun doofheid ernstig belemmerd werden maar desondanks tot heel grote prestaties kwamen

De meest bekende is waarschijnlijk Ludwig van Beethoven

Ludwig van Beethoven 1770-1827 
Beethoven werd op 16 dec 1770 in Bonn geboren als zoon van een musicus. Zijn vader stimuleerde zijn zoon enorm en was ook zijn eerste pianoleraar. Hij propageerde sterk dat Ludwig een wonderkind was wat hij ook zeker waargemaakt heeft.. In 1783 werden zijn eerste pianosonates gepubliceerd (Kürfürsten sonates). Zijn talenten vielen reeds vroeg op in het vorstenhuis van de Habsburg dynastie. Hij trad regelmatig op als piano solist.

Omstreeks 1796, dus op 26-jarige leeftijd, traden de eerste verschijnselen op van gehoorverlies gepaard met heftig oorsuizen. In toenemende mate kon hij steeds moeilijker verstaan  en ook met muziek waren er steeds meer problemen

In 1802 schreef hij zijn 'Heiligenstädter Testament', een brief voor zijn twee broers, Carl en Johann, waarin hij zijn wanhoop uitsprak over zijn toenemende doofheid. Hij schreef onder andere dat hij als doof musicus eigenlijk niet meer wilde leven, maar zich verplicht voelde toch in leven te blijven, om zodoende de wereld van zijn composities te laten genieten. Rond 1819 (49 jaar) was Beethoven totaal doof.

Hier volgt een korte passage uit dit document (bron: Wikipedia)

'Beste Karel en Johan, 

Gij, die mij voor onvriendelijk houdt en norsch, misschien wel voor een mensenhater, wat doet gij mij een onrecht aan! 

Ik ben van kindsbeen af zacht en teeder van gemoed geweest. Ook tot het doen van groote en goede dingen was ik altijd bereid; maar sedert zes jaren verkeer ik in een allerongelukkigsten toestand. Van jaar tot jaar teleurgesteld in de hoop beter te worden, ben ik nu veroordeeld tot een lijden, waarvan herstel of geheel onmogelijk is, of jaren op zich kan laten wachten. Vurig en levendig van temperament, ben ik nu toch gedwongen mij af te zonderen en eenzaam door het leven te gaan. Wanneer ik mij eens over alles heen wil zetten, hoe dubbel hard word ik door droeve ervaringen met mijn slechte gehoor teruggestoten. En toch is het mij niet mogelijk tot de menschen te zeggen: spreek harder schreeuw, want ik ben doof. Ik kan onmogelijk den treurigen toestand blootleggen van een zintuig, dat bij mij meer volkomen moest zijn dan bij anderen. een zintuig dat ik eenmaal ook in de grootste volmaaktheid bezat, zoo volmaakt als weinigen nog bezeten hebben……………………………………………………

O, als gij dit nu weet, bedenk dan dat gij mij onrecht hebt aangedaan. En zij die lijden als ik, het moge hen troosten een lotgenoot te ontmoeten die niettegenstaande de vele mogelijkheden toch alles gedaan heeft wat in zijn vermogen was om de plaats in de rij van waardige mensen en kunstenaars te behouden., L van Beethoven .

Een indrukwekkend verhaal  

Uiteindelijk componeerde hij tot aan zijn dood in 1827 in Wenen.

Uit dit document maar ook uit de oorspronkelijk vierhonderd conversatieboeken(Die gemaakt werden omdat alles voor hem werd opgeschreven en waarvan het overgebleven aantal is bewerkt door Schindler in de bekendste biografie)blijkt duidelijk hoe belemmerend de doofheid voor zijn leven is geweest. Beethoven is ook nooit getrouwd geweest, ondanks enkele gepassioneerde liefdes. (Meine unsterbliche liebe, Anthonie Bretano??) Zijn karakter post of propter speelde daarbij ook zeker een belangrijke rol.

Er is in de loop van de tijd veel gespeculeerd over de oorzaak van zijn doofheid. Er is na zijn dood sectie verricht maar de rotsbeenderen en de gehoorbeentjes zijn uiteindelijk verdwenen. Mijn vriend en Collega Wentges heeft nog geprobeerd hierna onderzoek te doen maar is er uiteindelijk niet uitgekomen. In de litteratuur is als de meest genoemde oorzaak genoemd Otosclerose (vastzittende stijgbeugel) Maar ook zijn genoemd allemaal met enige aanwijzingen: De ziekte van Paget, Hyperostosis frontalis interna, Loodvergifteging en Syphilis. Verder is bekend dat hij veel dronk. Hij is waarschijnlijk overleden aan een cirrhose. Hij blijft het meest indrukwekkend voorbeeld van iemand die met zijn doofheid leerde omgaan.

Zoals gezegd Beethoven was waarschijnlijk het meest bekende voorbeeld, maar zeker niet de enige. Zo kennen we ook nog een eeuw eerder:

Francisco José de Goya 1746-1828.

Francisco Jose de Goya y Lucientes werd op 30 maart 1746 geboren in Fuendetodos in Noord-Spanje. Na enige tijd verhuisde de familie naar Saragossa. Op zijn veertiende ging Goya aan het werk bij een lokale schilder, Jose Luzan. Later ging hij verder met zijn studie van de kunst in Italië. Toen hij in 1771 terugkeerde schilderde hij frescoes voor de kathedraal in Saragossa. Met dit werk in rococo-stijl vestigde hij zijn naam als kunstenaar.

Zijn latere aanstelling bij het hof van Karel de IV zorgde voor een relatieve welstand. In deze periode omstreeks 1792,op 46-jarige leeftijd,  tijdens de Spaanse oorlog met Frankrijk en Engeland werd hij vrij plotseling totaal doof. Aangenomen werd dat dit door een ernstige koortsende infectie ziekte is gekomen, naar men aanneemt Typhus, maar naar mijn mening is meningitis zeker niet uitgesloten. Toch is een andere oorzaak ook niet uitgesloten zoals bv een loodvergifting door het gebruik van loodhoudende verven. De schrijver Blackburn  heeft een studie verricht naar de mogelijke invloed van de doofheid op zijn werk en brengt dit ook in verband met zijn “zwarte periode”, er is natuurlijk nogal wat speculatie bij.

Hij was meer afgesloten van zijn omgeving en zijn fantasie ging een grotere rol spelen in zijn werk. Men ziet dit ook in zijn werk over de Frans-Spaanse Oorlog. De verschrikkingen van de oorlog vond hij afstotelijk, hij maakte een groot aantal etsen met beelden van de oorlog

Een derde persoon die ik in het kort wil bespreken is de dichter Jan Hendrik Leopold, 1865-1925

Jan hendrik Leopold 1865-1925

Over het persoonlijke leven van Leopold is maar weinig bekend. Hoewel hij als auteur de aandacht trok van collega-dichters, trad hij nooit als dichter op de voorgrond en ook in zijn openbare functie als leraar klassieke talen in Rotterdam leed hij een bijna verborgen bestaan. Er zijn herinneringen van ex-leerlingen aan hun leraar, maar die zijn, hoewel sfeervol, weinig feitelijk. Bepalend voor zijn teruggetrokkenheid was waarschijnlijk zijn op later leeftijd toenemende hardhorendheid. 

Later werd hij leraar klassieke talen op het Erasmiaans in Rotterdam

Zijn latere jaren werden gekenmerkt door een groeiende vervreemding van zijn omgeving, waarbij zijn doofheid zeker een rol speelde, maar evenzeer paranoïde trekken naar voren kwamen die een steeds grotere achterdocht jegens een ieder in zijn nabijheid voedden. 'Omgang met menschen, nabuurschap: een sleepend zeer, een chronisch lijden', heette het nu in een gedicht en dit beeld van de dichter is bestendigd vooral door de herinneringen van zijn reeds genoemde oud-leerling Schmidt-Degener. 


Hij overleed binnen een jaar na zijn pensionnering na  een kort ziekbed aan pleuritis.

Uit de geschriften over Leopold is er sprake van een bescheiden eenzame man, die zich echter in zijn vroegere periode heel vrolijk en extrovert kon presenteren. Het blijft onduidelijk wat de invloed van zijn doofheid op zijn karakter heeft gehad, maar de gevolgen voor zijn loopbaan zijn duidelijk.

O, als ik dood zal, dood zal zijn
kom dan en fluister, fluister iets liefs,
mijn bleeke oogen zal ik opslaan
en ik zal niet verwonderd zijn. 

En ik zal niet verwonderd zijn;
in deze liefde zal de dood
alleen een slapen, slapen gerust
een wachten op u, een wachten zijn. 

JH Leopold
Deze drie ziekte geschiedenissen zijn er maar enkele uit de velen die betrekking hadden op de gevolgen van doofheid op de mens.

 Ze zijn niet de enigen want er zijn meer verhalen bekend. Wat ik wilde benadrukken is dat in de tijd waarin deze mensen leefden- tot het einde van de vorige eeuw- er geen mogelijkheden waren voor verbetering van hun gehoor bv hoortoestellen of CI, en zij niet anders konden dan ermee leven. 

Vroeger was hier niet veel aan te doen:de hoortoeter. Daarin is veel veranderd. Hoortoestellen van allerlei soort t/m digitaal en natuurlijk als uiterste de Cochleaire Implant.

 Ik heb met uw voorzitter afgesproken vandaag niet te spreken over CI omdat dit onderwerp de laatste tijd al zoveel aandacht heeft gehad. Velen van U zullen langs verschillende wegen de ins-en-outs van deze ontwikkeling hebben gevolgd en wellicht zelf van geprofiteerd. Het blijft overigens moeilijk in te schatten hoe groot de impact van deze ontwikkeling is en nog zal worden. Er staat ons nog veel te wachten en er zijn  ontwikkelingen die verder hoopgevend zijn. 

Daarom wil ik met U nog een kort uitstapje maken naar de toekomst:  

1: in de eerste plaats is er de vraag of doofheid in de toekomst minder zal voorkomen.. Ik denk niet dat we daar veel rekening mee hoeven te houden, want de mens wordt steeds ouder en daarmee nemen de ouderdomsziekten ook toe en daar hoort doofheid ook bij en neemt zelfs een heel belangrijke plaats in. Ook de bedreigingen van lawaai vooral bij de jeugd moet niet onderschat worden, met name het gebruik van moderne elektronica zoals I-pods en MP3-spelers. Helaas is er nog onvoldoende besef hoe schadelijk blootstelling aan te harde muziek kan zijn. Ook beroepsdoofheid  door lawaaiexpositie komt nog veel voor ondanks de wettelijke regels voor hoorbescherming

Gelukkig worden we uiteindelijk niet allemaal helemaal doof en kunnen we ons met hulpmiddelen nog redden..

Voor plotsdoven ligt dat misschien nog een beetje anders omdat deze vorm van doofheid evenals erfelijke doofheid vaak op veel jongere leeftijd optreedt. Gelukkig is de echte plotsdoofheid meestal aan één oor en daardoor is het isolement beperkt. Per jaar worden 1500mensen door de een of andere vorm van plotsdoofheid getroffen. De oorzaak is lang niet altijd bekend en dat maakt de behandeling of preventie ook veel moeilijker. De meest voorkomende bacteriële infecties zijn door antibiotica uitgebannen,( toch is er nog steeds meningitis als belangrijke oorzaak.) De virale infecties echter niet evenmin de vaatafwijkingen die ook een belangrijke oorzaak vormen en we zullen dus geduld moeten hebben. 

Er zijn  duidelijk ontwikkelingen en ook perspectieven voor de toekomst, die mogelijk zijn  geworden door de vorderingen in de moleculaire biologie. We praten dan niet meer over technische ontwikkelingen met apparaten maar over biologische of zo U wilt natuurlijke ontwikkelingen. Ik denk hierbij  aan twee zeer belangrijke ontwikkelingen:  in de eerste plaats, aan het onderzoek met groeifactoren zoals ngf, tgf. Dit zijn in het lichaam voorkomende stoffen die de groei van bepaalde cellen kunnen bevorderen, ik kom daar zo op terug. 

Daar naast zijn er  belangrijke ontwikkelingen in het zg stamcel onderzoek. Stamcellen zijn natuurlijke cellen die in de embryonale ontwikkeling een grote rol spelen. Het zijn de embryonale cellen waaruit uiteindelijk al onze verschillende organen ontstaan: allemaal uit eigenlijk één cel..

Ik ga daarvoor eerst nog even naar het normale oor met zijn bekende anatomie.  Zoals U waarschijnlijk weet hebben we allemaal zo ongeveer 30.000 haarcellen , de eigenlijke  zintuigcellen van het gehoororgaan waarmee we dus kunnen horen en die bij bijna elke vorm van doofheid zijn aangetast. Dit zijn zeer hoogontwikkelde en gespecialiseerde  cellen die (ontstaan uit stamcellen), zoals alle cellen van ons lichaam) alleen voor deze functie geschikt zijn. Deze cellen delen nooit, dus kapot is kapot, zoals U allen wel gemerkt zal hebben. Een botbreuk of een wond hersteld door natuurlijke herstel prikkels maar een haarcel niet, tenminste dat dacht men tot voor kort.

Sinds een twintigtal jaren is bekend dat deze haarcellen bij vogels kunnen regenereren. Bij hogere zoogdieren is dit nog niet aangetoond maar er wordt veel over gespeculeerd en in verschillende centra wordt uitvoerig geëxperimenteerd in muizen en cavia’s om regeneratie te stimuleren. Klinische toepassing is nog  ver weg, maar er wordt reeds geexperimenteerd met natuurlijke stoffen oa zg neurotrope factoren die zenuwgroei kunnen stimuleren bv bij mensen met een CI. De resultaten zijn hoopgevend maar er is nog een lange weg te gaan. 

De andere belangrijke ontwikkeling berust op het gebruik van stamcellen voor de vorming van nieuwe haarcellen. Zoals U uit het nieuws wel weet is er veel over het  onderzoek met embryonale stamcellen  te doen. Er zijn nogal wat ethische vraagstukken mee gemoeid en dit onderzoek is dan ook aan strenge regels gebonden. Het gaat namelijk om onderzoek aan  cellen dwz eigenlijk  menselijke eicellen, die bij vrouwen zijn weggenomen in het kader van de IVF behandeling. Aangezien niet alle gewonnen eicellen worden gebruikt wil men de overgebleven eicellen gebruiken voor het kweken van stamcellen. De discussie hierover is in volle gang en we zullen hier nog veel van horen in de toekomst. Stamcellen worden nu reeds gebruikt voor de behandeling van bloedziekten en het zal niet al te lang duren voordat er nog veel meer toepassingen zullen komen. Ik ga hier nu niet verder op in, maar er is zeker hoop.

In ieder geval kunnen we zeggen dat de wetenschap niet stil staat en naast de spectaculaire technische ontwikkelingen die we de laatste jaren hebben gezien staan ons nog veel meer ook biologische ontwikkelingen te wachten die de toekomst voor bepaalde ziekten en afwijkingen ingrijpend zullen veranderen. Wat dat betreft zijn we allemaal te vroeg geboren.

 Dames en heren, Dit was een klein kijkje in verleden en toekomst. De Stichting Plotsdoven zal met haar brede taak een rol blijven spelen. We wensen alle medewerkers- vrijwilligers een goede toekomst toe in dit zeer belangrijke werk.

