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Barn med horselnedsattning granskad av RPO 2022-12-13 och giltig tom 2024-12-31

Riktlinjer for Sydostra sjukvardsregionen (Region Jonkopings lan, Region Kalmar Idn och Region
Ostergétland).

Bakgrund
En synlig funktionsnedsattning kan upptackas tidigt nar ett barn féds men det kan ta langre tid att
upptéacka funktionsnedsattningar som ror horseln eller synen.

Barn utvecklar sitt tal och sprak i samspel med omgivningen och olika forutsattningar paverkar
barnets utveckling av talet och spraket olika. For att barn med nedsatt horsel eller dévhet ska fa de
basta forutsattningarna att utveckla kommunikation ar det viktigt att de far stod tidigt.

Syfte
1. Ett standardiserat protokoll for alla som jobbar inom hérselvarden.

2. Information till patienter/foréldrar.
Riktlinjer involverar barn och ungdomar med hérselskada tills de fyller 18 ar.

Syftet med tidig utredning/diagnostik av horselnedsattning hos barn &r att kunna bérja med en
eventuell habilitering sa tidigt som majligt. Férsenad habilitering kan orsaka storningar i tal/
sprakutveckling samt i kognitiv och social utveckling. Cirka 0,1-0,2 % av alla nyfédda har en
horselnedséattning, definierad som en hortroskel pa 40 dB eller samre pa basta Orat.

Screening

Nyfodd

1995 startades det forsta programmet med allman nyfoddhetsscreening av horsel i Sverige for att
fran 2007 erbjudas alla barn som fods i Sverige. Om ej bilateralt godkdnda resultat genomférs
uppféljande elektrofysiologiska undersékningar inom horselvarden.

Fyraarskontroll
Inom barnhélsovarden erbjuds horseltest vid 4-arsaldern pa de flesta hall i landet. Vid icke godkant
resultat genomfors uppféljning pa horselvarden.

Skolhalsovarden: Vanligtvis i landet erbjuder skolhadlsovarden horseltest infor forskoleklass. Vid icke
godkanda resultat gors uppfoljning hos horselvarden. Om det fortfarande finns misstanke om
horselnedsattning hos ett barn ska remiss skickas till horselvarden trots godkant screeningresultat.

Horselutredning

Det finns flera matmetoder beroende pa barnets alder och samarbetsférmaga. Vid s.k. objektiva
matmetoder (exempelvis OAE eller hjarnstamsaudiometri) ar kraven pa medverkan sma (barnen
behover endast vara nagorlunda tysta och stilla) medan psykoakustiska matmetoder (observations-,
lek- och tonaudiometri) staller hégre krav pa medverkan. Dessa senare metoder ger dock ytterligare
vardefull information.
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Metoder

1.

10.

OAE (Otoakustiska emissioner): testar om de yttre harcellerna i snackan fungerar, liksom
mellandrat. Man fangar upp akustiska svar pa ljudstimulering. Screeningtest, inte for
hortroskel-bestamningar.

BRA (hjarnstamsaudiometri): ett elektrofysiologiskt test dar man stimulerar 6rat med ljud
(oftast klickljud, brett frekvensinnehall) och fangar upp nervsvar fran inneréra, hérselnerv
och nervbanor i hjarnstammen. Kan anvandas for hortréskelbestamningar.

ASSR (Auditory steady-state response): ett elektrofysiologiskt test dar stimuli med smalt
frekvensinnehall kan anvandas. Ger vardefull information om hoértréskelkurvornas form,
vilket underlattar vid eventuell hérapparatanpassning.

Observationsaudiometri: kan genomfdras med barn fran knappa 1 ars alder. Barnet far
ljudstimulering fran hogtalare pa hoger alternativt vanster sida (s.k.fritt falt) Man anvander
frekvensmodulerat ljud, warble-toner eller musik for att ljudet ska vara tillrackligt intressant.
Det &r testaren som avgor om barnet visat reaktion pa ljudstimuleringen, hdrav namnet
observations-audiometri. For att forstarka den avlasbara reaktionen pa ljud presenteras
samtidigt med ljudet dven en forhoppningsvis intressant bild pa en bildskdrm intill
hogtalaren. Vid frifaltsmatning far man osaker information om viket 6ra barnet har uppfattat
ljudet med; i princip ar det "basta 6rat” som testas. | lite hégre alder kan ibland
instickstelefon accepteras av barnet, vilket ger bra sidoinformation.

Lekaudiometri: fran cirka 2 ars alder kan man lata barnet sjalvt markera om det uppfattat
nagot ljud, exempelvis genom att lagga en kula i en hink eller placera en pusselbit. Vanligen
kan ocksa horlurar accepteras och darmed far man sakrare sidoinformation. Gors testet i
frifdlt maste detta anges.

Tonaudiometri: ljudet presenteras i horlurar och barnet trycker pa knapp nar det hor.
Sinustoner kan anvandas och testningen kan goéras Gver ett vidare frekvensomrade.
Talaudiometri: Taluppfattbarhet ar av helt central betydelse. Med ordlistor for barn kan
uppfattbarheten av ord testas saval i tyst miljo som vid samtidigt storljud i form av brus (det
senare mera likt manga vardagssituationer). och har krévs en betydligt mera komplex analys
av ljudet dn det som testas vid tonaudiometri.

Tympanometri: kan hjalpa till i diagnostiken av undertryck i mellanérat, vatska i mellandrat
och huruvida ett ev plastror ar 6ppetstaende.

Stapediusreflex: kan anvandas hos de lite storre barnen for att diagnostisera nedsatt
rorlighet i horselbenskedjan.

Centrala horseltester: vid misstanke om APD (auditory processing disorder), kan man pa lite
aldre barn bland annat testa dikotiskt lyssnande, tal i brus och gaps-in-noise. Logopederna
kan ocksa genomfdra SIPS-test (sound information processing system). Samsjuklighet finns
med bl. a. autismspektrumstérningar, ADHD, sprakstorning, dyslexi och inlarningsstorningar,
varfor neuropsykiatrisk bedémning och dyslexiutredning helst ska vara gjord forst.

Syfte med utredning/diagnos av horselstatus &r att faststélla typ och grad av horselnedsattning.
Horselnedsattning kan uppkomma pga avvikelser pa olika nivaer inom horselsystemet fran
ytteréra/horselgang till centrala horselbanor i hjarnan.

Typer

Ledningshinder: mekaniskt hinder for ljudvagorna att na och stimulera innerorat.
Sensorineural: fdrsamrad funktion i innerdre-/nervfunktion.
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e Auditiv neuropati: en horselskada som beror pa selektiva skador pa inre harceller i cochlean,

pa stord afferent synapsfunktion, eller pa skada som engagerar horselnerven.
e APD (Auditory processing disorder): Férsamrad funktion i hjarnans centrala hérselbanor.

Medicinsk utredning

Anamnes
e arftlighet vad galler horselnedsattning.
e ev. graviditets/forlossningskomplikationer, prematuritet.
e andra sjukdomar hos barnet.
* barnets utveckling inkl. syn och balans (ex. vis gangdebutalder)

Medicinska undersdkningar

e oronmikroskopi (horselgang, trumhinna, mellanéron).

* bed6mning av barnets utseende (syndromala drag?, 6ron/ansikte utseende).

e beddmning av vestibular funktion (head-impuls test, rotationsprov, aldre barn
nystagmografi).

e Radiologisk utredning med MRT och/eller CT 6ra: infér Cl, vid progressiv SNHL samt vid
misstanke om mellanére/ inneréremissbildning. (LVAS? IP?). Naturligtvis dven vid tveksam
mellanérefunktion. Asymmetri: NF2 dven hos ratt unga!

Remiss till 6gonlakare
e Symptom pa 6gonengagemang (ljuskanslighet, odefinierande 6gonbesvar, daligt
morkerseende).
e Synproblematik, arftlighet.
e Retinitis pigmentosa (Ushers syndrome)?
e Kolobom?

Remiss till barnlakare
e Syndrommisstanke?
e Hjartpaverkan (QTc-tid (Jervell, Lange-Nielsens syndrom))?
e Njurpaverkan (Alportssyndrom)?
e Psykomotorisk utvecklingspaverkan?

Lab-utredning

e Kongenital cytomegalvirusinfektion, cCMV (den vanligaste intrauterina infektionen som
orsakar horselnedsattning under barnaaren). Bortat 20% av medfédda/tidiga sensorineurala
horselnedsattningarna. Ofta progressiv nedsattning, finns aven sen debut. Om antikroppar
mot CMV hittas i blodprov gors uppfdljning med analys av CMV-DNA pa sparad PKU-lapp for
att faststalla att det ar en kongenital infektion.

e Connexin 26: den vanligaste genetiska orsaken till medfédd sensorineural hérselnedsattning,
aven har c:a 20%. Autosomal, recessiv nedarvning.

e Riktad genetisk utredning med ledning av klinisk bild (ex.vis Usher, Pendred, Waardenburg,
BOR).

e S.k. paneler finns for testning vid misstanke om icke-syndromal hérselnedsattning. Snabb
utveckling av genetiska analyser dar man snart kan férvanta sig mojlighet att till 6verkomligt
pris kunna testa for ett stort antal genetiska férandringar, bl. a. helexomsekvensering.



Region Region
JOnkdpings lan  Region Kalmar lan OStEFQOtland

Version 2) giltig tom 2024-12-31
Kommentar genetisk utredning hos barn
Analys av Cx 26 och CMV far nog ses som standard i Sverige nu, andra tester med ledning av kliniska
fynd. Tacker en rétt stor del av barnen med medfodd/tidig horselnedséattning till en ganska
begrdnsad kostnad. Foraldrar har stort intresse av att fa reda pa ev orsak till horselnedsattningen,
risk for ytterligare barn etc. CMV viktigt att veta nar det galler uppféljningen, ofta progress och flera
organsystem som behéver foljas upp. Cx 26 till absoluta merparten autosomalt recessiv sjukdom dar
det finns en forhallandevis god kdnnedom om vilka mutationer som &r patologiska. Lite krangligt om
”compound heterozygote”, men da far man val be genetikerna om hjalp.

Teknikutvecklingen ar snabb och kostnaderna fér mera komplexa analyser som ex vis
helexomsekvensering har sjunkit drastiskt. Bl a i Lund och Orebro p&gdr numera tester med stérre
genpaneler. Att avsta fran genetiska analyser nu ar knappast rimligt, snarare har vi att férvanta oss
utdkade analyser inom snar framtid. Linkoping sander Cx26 undersdkningar till Uppsala med goda
erfarenheter.

Kommentar utredning APD hos barn

APD-utredningar gors i Lund och Orebro, tydligen ocksa i Uppsala. Linkdping har gjort enstaka med
begrinsat utredningspaket. | Svensk ONH-tidskrift (2019;27(3): 21-3) skriver Lund om sin verksamhet.
Horde ocksa Karin Stenfeldt beratta om detta vid ett SMAF-mote i Karlstad for ett par ar sedan. Dar
utredningar fran 9-arsaldern. Atminstone vid tiden for Karlstadsmotet saknades validering for flera av
testerna i aktuella dldersgrupper. Orebro hivdade att man hade planer pa valideringsarbete.
Forutom att fa en diagnos (flera definitioner finns) ar ju manga av atgarderna de samma som for de
flesta barn med horselpaverkan: akustiskt lugn miljo (battre S/Nforhallande), se den som pratar, bra
ljus etc.

Vi gor vanlig horselutredning med ton/tal, tal i brus, utesluta auditiv neuropati. Darefter
logopedtestning enl kommentarerna.

Kommentar utredning NF2

Det finns rekommendationer om uppfdljning audiologiskt och med MRT pa Socialstyrelsens hemsida
for ovanliga diagnoser. Kanske inte helt rimligt att arligen géra hjarnstamsaudiometri (period da man
inte kan géra undersdkning i naturlig vila, fran 4-5 manader till 5-6 ars alder, fére och efter forsoka
nagon form av automatiserad BRA som kan ga snabbt tills vanligt BRA ar mojligt). Under denna
period kanske ndja sig med psykoakustiska tester. Annars skulle us i narkos behoévas. Uppgift ocksa
om att tumor mycket sallan upptrader fére 10-arsaldern.

Det gar naturligtvis att héra med SoS varfér man satt upp dessa rekommendationer. Aven om MR
hittar flera neurinom ar det inte riktigt det samma som att MR-fynden inkluderar alla BRA-fynden
(vet inte). BRA-kunskaperna far vi nog dnda férsoka halla igdng. Arlig MR-undersokn ar kanske att ta i,
men rimligt att BRA finns med i schemat. Aven om vi skulle tycka att en annan rutin dn SoS:s
nuvarande &r att foredra sa far vi en uppforsbacke mot fordldrar som laser pa och havdar att SoS-
schemat ska féljas.

Uppfdljning
e Tata aterbesok (var 3:e till 6:e manad) vid yngre aldrar tills grad och typ av horselnedsattning
ar sakert faststalld och for att identifiera ev progredierande horselnedséattning).
e Efter sdkert faststédlld horselnedsattning rekommenderas arliga horselkontroller.
e Konsultation med andra specialiteter vid behov.
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Horselhabilitering
Varje barn f6ljs upp regelbundet.

| teamet finns:

Lakare: Audiolog som ar ansvarig for medicinsk utredning och uppféljning.

Barnaudionom: Arbetar med diagnostik av hérselnedsattning, samt av horapparat/andra
hjalpmedel

Specialpedagog: Information till forskolor/skolor samt barn/familjer om hérselnedsattning
och pedagogiskt stod.

Kurator: Psykosocialt stod fér barn/familjer samt ger information om samhillets resurser for
barn med funktionsnedséattning och vilken 6vrig hjédlp/stod som gar att fa.

Logoped: Gor sprakbedémningar / sprakbehandlingar.

Tekniker/Ingenj6r: Reparerar horapparater, installerar horselslingor samt dvriga hjdlpmedel i
forskolor/skolor och i hemmet.

Teckenspraklarare: Arrangerar och genomfor teckensprakskurser.

Remiss for barn med 6kad risk for horselnedsattning

Remiss fran BB for barn med

Extrem prematuritet < 28v + 0, fodelsevikt< 1500g.

Uttalad asfyxi.

Hyperbilirubinemi som kravt blodbyte

Infektioner under graviditeten (CMV, Rubella, Syfilis, Toxoplasma).
Neonatal intensivvard mer &n 3 dagar.

Meningit.

Neonatal sepsis.

Arftlighet fér horselnedsattning eller dovhet.

Kromosomrubbningar eller syndrom férknippade med horselpaverkan.
Misstankt alkoholfetopati.

Respiratorbehandlad i nyféddhetsperioden.

Behandling med ototoxiska lakemedel (t.ex. aminoglykosider) hos barn eller moder under
graviditet eller amning.

Missbildningar i huvud-halsomradet.

Efter neonatalperioden remiss i féljande fall

Skalltrauma dar horselnedsattning kan misstankas.

Ototoxiska lakemedel till ex vissa cytostatika, aminoglykosider.

Barn med syndrom dar horselnedséattning kan inga.

Barn med psykiska funktionshinder dar hérseln ar svarbedomd.

Meningit.

Komplikationer till otit / sekretorisk otit (gammal terminologi: otosalpingit)

Remiss fran BHV for foljande barn

Barn som inte ar fodda i Sverige och inte sdkert genomgatt horselbedémning.
Nyinvandrade och internationellt adopterade barn remitteras till audiologisk avdelning for
hérselundersékning om de ar under fyra &r. Ar barnen fyra ar eller dver goérs sedvanlig
horselscreening pa BVC.
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e Barnsom inte klarar horselscreening pa BVC.
e Svartestade barn (osdkra resultat, barn med beteendestorningar eller funktionsnedsattning
som forsvarar matningen).
e Om kvarstaende misstanke (hemma eller i skola) att barnet inte hor riktigt bra ska remiss
skickas for horselundersdkning aven om horselscreening tidigare varit bra.

Om dokumentet
Faststallt av regionalt programomrade 6ron-, nas- och halssjukdomar

Framtaget av regional arbetsgrupp horsel, Kaleb Getachew, Bozena Wicik Ros, Witold Staniewicz,
Torbjorn Ledin

Ansvarig: Dr Kaleb Getachew, Oron-, ndsa- och halskliniken i Vastervik
Sakkunnig: Leif Hergils

Granskat av: Markus Peebo



