GLOM INTE ANDRA
HALVAN AV ORGANET!

Viktigt att undersoka balans hos dova och horselskadade

Inner 6rat bestar av tva delar,
hor selor ganet och balansor ga-
net, som bada kan vara skada-
de. Trotsdetta gorsfa balansun-
der sbkningar av déva och hor -
selskadade. | den studieav gravt
hor selskadade och déva som
presenter as har hade 40 procent
nedsatt balans med bland annat
forsenad gangstart. Ingen av
dessa var diagnostiserad tidiga-
reoch dehar allavaxt upp utan
att kannatill orsaken till sin
klumpighet.

Grav horselnedséttning och dovhet
ar i 5075 procent av fallen arftligt be-
tingade. De alra flesta horsel nedsétt-
ningar arvs autosomalt recessivt. Orsa-
kerna till att de flesta horselnedsétt-

Forfattare

CLAESMOLLER
professor, Gverlakare, horselvards-
avdelningen, Sahlgrenska Universi-
tetssukhuset, Géteborg

KRISTINA BERG )

ST-l8kare, kirurgkliniken, Oster-

sunds L asarett

LISA SWARTLING
ST-l&kare, kvinnokliniken, Sahl-
grenska Universitetssjukhuset/Ost-
ra, Goteborg

LISBETH NOAKSSON
vestibularisassistent,  dron-nésa-
halskliniken, Universitetssukhuset
i Link&ping.

LAKARTIDNINGEN * VOLYM 94 « NR 48 + 1997

ningar som diagnos har »okand etiolo-
gi» a sdedes arftlighetsgang, relativt
smafamiljer ochibland &ven okunskap.

Né&r horselnedséttning/dévhet upp-
técks hos ett litet barn innebér det ett
stort trauma och krisi familjen. Barnet
talar g, nya kommunikationsmetoder
som teckensprék skall introduceras.
Oftaresulterar dettai en forsenad sprak-
start och forsenad utveckling.

Vanlig uppfattning

att dova ar klumpiga

Det & ocksd en vanlig uppfattning
att dova dr klumpiga, vilket oftauppfat-
tas bero pa motorisk forsening orsakad
av horselskadan i sig. Ibland utférs sto-
ra neurofysiologiska utredningar pa
grund av misstanke om CNS-patologi.
Manga av oss glommer det faktum att
innerorat bestér av tva delar, namligen
hérselorganet (koklean) och balansor-
ganet (labyrinten). Balans uppratthalls
vasentligen av tre system: somatosen-
soriska systemet, visuella systemet,
vestibuléra systemet.

Afferentasignaler fran allatre syste-
men sammanstrélar i hjarnstam-cere-
bellum dér de jamfoérs varefter efferen-
tasignaer till muskler, 5gon med mera
ser till att balans erhdlls. Av dessa sy-

stem &r det somatosensoriska viktigast
datillracklig stabilitet kan erhallas utan
syn och vestibularisfunktion. Det visu-
ellasystemet & framforallt effektivt vid
l&hgsamma 6gonrorelser, medan det
vestibuléra systemet genom den vest-
ibulo-okul&ra reflexen koordinerar hu-
vud och 6gon vid snabbaroérel ser.

Salunda kan en person som saknar
vestibuléra signaler upprétthdlla god
balans sa | ange underlaget & jamnt och
god belysning finns.

Vid morker, ojamnt underlag samt
vid hastiga huvudrérelser kan déaremot
avsaknad av vestibul&r funktion ge sto-
rabekymmer (oscillopsi, Dandys feno-
men).

Fabalansstudier vid grav horselned-
séttning/dovhet har tidigare genom-
forts. Det har dock varit ként sedan
lange att en viss frekvens av gravt hor-
selskadade aven har nedsatt vestibula-
risfunktion. Shambaugh [1] rapportera-
dei en studie omfattande 5 000 dova att
ca 30 procent hade nedsatt balansfor-
méga. Dessa undersokningar var dock
troligen endast baserade pa andra
handsuppgifter.

Sandberg [2] visade 1965 korrela-
tion mellan grad av hérselnedséttning
och kalorisk reaktion och fann att 80
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Hoégfrekvent rotationsprov. | munnen
har patienten en vinkelhastighetsmétare.
Huvudets rorelse jamférs med dgonens
rorelse och ett forhallande beraknas.

procent av déva hade nedsatt vestibul &r
funktion. |1 en studie av Ushers syn-
drom, som karakteriseras av dévblind-
het (horsel nedséttning/dévhet och reti-
nitis pigmentosa) fann vi att alla med
typ 1 av Ushers syndrom (de som &
dova) saknade vestibulér funktion [3,
4].

| denna studie har vi frégat patienter
och anhdriga om motorisk utveckling
och balans samt korrelerat dettatill ba-
lansundersokningar.

Frageformular

och halanstest

Med hjdlp av dévtolkcentraleni Lin-
koping sandes frageformul&r avseende
horsel och balansut till gravt horsel ska-
dade och déva. Enbart déva som anvan-
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de teckensprak kontaktades. Frégefor-
muléren omfattade ett antal enkla fr&
gor som till exempel géllde egen upp-
fattning om orsak till horselnedsétt-
ningen, tidpunkt for upptackt, krypal-
der, gdngdder, cykeldder, problem
med gymnastik i skolan, problem att ga
i morker och &ksjuka.

Formuldren kompletterades med
forfragan om att delta i balanstest och
till&telse att efterforska gamla journal-
anteckningar.

Den kliniskaundersokningen omfat-
tade: ONH-understkning, tonaudiome-
tri, skérpt Rombergs prov med slutna
ogon, elektronystagmografi med regi-
strering av spontan blick- och léges-
nystagmus. Vidare gjordes kaloriskt

Sa har sag det ut nar man gjorde ett
kaloriskt prov p& 1920- eller 30-talet.

prov (250 milliliter, 30 och 44 grader
Celsius) i morkt rum med 6ppna 6gon.
Isvattenprov (50 milliliter, 8 grader
Celsius) utfordes nér vanligt kaloriskt
prov € utldste nystagmus. Dessutom
utfordes rotationstest med hogfrekvent
rotationsstol (0,5-4,5 Hz) och dyna-
misk posturografi (Equitest). Det sena-
re &r ett balanstest med en rorlig platt-
form och omgivning som via olika ma-
nipulationer kan kvantifiera svaj- och
skjuvkraft och dérmed visa pa ostadig-
het och vestibul&r dysfunktion.

Femtiotre personer

svarade pa enkaten

Frégeformul&r utsandestill 74 gravt
horsel skadade och déva. Av dessa sva-
rade 53 (72 procent). Medelddern var
56 &r (7-80 ar). | balanstest deltog dar-
efter 32 patienter (62 procent). Nagraav
resultaten redovisasi Tabell I.

Tva grupper utkristalliserades, en
dov grupp (21 personer) och en med
grav horselskada (11 personer). Alla
hade symmetriska bil aterala hdrsel ned-
sdttningar. Sjuttio procent hade konge-
nital nedséttning. | resterande 30 pro-
cent av fallen var orsaken meningit eller
ocksa saknades uppgift om tidpunkt for
upptackt. Mycket f& horsel nedsattning-
ar befanns vara orsakade av rubella (10
procent).

Diagnos var satt vid ca 12 manader
i den dova och vid ca 24 manader i den
gravt horselskadade gruppen. Av ala
74 patienterna hade 50 procent kraftig
forsening av gangstart (de var 6ver 18
manader nér delérdesig gd). Sammain-
divider hade stora svérigheter att som
barn lara sig cykla samt svérigheter att
gai morker och pa ojamnt underlag.

Manga (70 procent) rapporterade
svarigheter vid gymnastik i skolan och
av dessa rapporterade alla att de altid
ansetts for klumpiga och »gj tyckt om»
gymnastik och idrott.
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De som var déva pagrund av menin-
git uppvisade bilateralt vestibul &t bort-
fall i néstan 80 procent av fallen.

Deolikavestibulératestenkorrelera-
de va med varandra och med anam-
nestiska uppgifter. De som uppvisade
kalorisk areflexi vid isvattenspolning
hade ocksa kraftig patologi vid rota-
tionstest och foll vid test med dynamisk
posturografi.

Frégeformularet sandes ut till ala
dova som hade haft kontakt med dov-
tolkcentralen i Linkdping. En svarsfre-
kvens pa 72 procent far inom denna
grupp anses varamycket hog. Vi kunde
g finna ndgon avgorande skillnad mel-
lan de 53 som svarade och den grupp pa
32 som senare deltog i balanstest.

Ofta okand orsak

till horselskadan

Etiologin till horselskadan var i
manga fall ¢ klarlagd. Detta beror
bland annat pa uppenbara svérigheter
att diagnostisera men ocksa tyvarr i
mangafall paett uppenbart tidigare oin-
tresse.

Detta &r alvarligt av flera skél. Nér
ett traumadrabbar en individ och en fa-
milj s & det uppenbart att en del av
krisbearbetningen ar att fastruktur i till-
varon samt att faen mojlig orsak till det
som har hant. Detta kan ibland hjélpa
fordldrar att bearbeta felaktiga skuld-
kanslor samt undvika missuppfattning-
ar. Vi har ocksa funnit att en tidig och
korrekt diagnos hjélper i habiliterings-
arbetet. | framtiden kommer strévan ef-
ter korrekt diagnos att bli mycket viktig
da nya majligheter till behandling av
horsel skador kan kommaviagentekno-
logi.

Viktigt &r att pdpeka att rubellaidag
ar extremt ovanlig som orsak till horsel-
skada och tidigare ocksa sannolikt var
mer ovanlig an vad som angettsi jour-
naler.

Att viafrageformul & forsokautrona
motoriska svarigheter i spadbarnsalder
har sinaproblem. Dock &r gangalder en
saker parameter danastan alaforaldrar
minns sina barns forsta steg och dar de
som var extremt sena ofta har fatt
»hora» detta under uppvaxt. Dennastu-
die och tidigare visar att ingen som har
bilateralt vestibulart bortfall kan gafore
18 manadersal der, och omvént garante-
rar en normal gangalder kring 12 mana-
der att vegtibulara signaler finns (&t-
minstone fran ett balansorgan).

Alla barn som gar

sent hor undersokas

Séledes &r det var bestamda uppfatt-
ning att ala barn med sen géngalder
skall undersokas avseende vestibularis-
organens funktion. Ett sddant test kan
utforas via ett rotationsprov dar spad-
barnet sitter i en forélders knd och rote-
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rasi morker med registrering av nystag-
mus antingen via el ektronystagmografi
dler infrarod TV-kamera (video-Fren-
zdl).

Detta relativt enklatest &r billigt, €
skrammande och kan utforas fran tva
veckorsader. Med tanke paallade neu-
rofysiologiska, neurologiska och neu-
ropsykologiska test som utférs pa barn
med sen grovmotorisk utveckling &r det
for oss ofattbart att g dysfunktion av
horsel och balansfunktion i innerorat
utesluts pa ett tidigt stadium.

Devestibul&ratest som utférdeskor-
relerade till néstan 100 procent med
varandra. Det mest fysiologiska och
bast kvantifierbara vestibul&ra testet &
rotationsprovet som &ven kan visa pa
hypofunktion, vilket det mer ofysiolo-
giska och grova kaoriska provet har
svart att géra. Dynamisk posturografi
kan verifiera bilateralt vestibul&rt bort-
fall, men kan ocksaliksom skarpt Rom-
bergs prov vara patologisk vid andra
centralnervosa etiologier.

Dennastudie visar att mer &n 40 pro-
cent av gravt horselskadade och dova
hade bilateralt vestibulart bortfall. D&
ingen av dessa var diagnostiserad tidi-
gareinnebar det att manga har vaxt upp
utan att forsté orsak till klumpighet och
balansproblem i mérker med mera.

Balanstraning med stimulering av
synoch proprioception & oerhort viktig
redan frandeallraforstadren. Dettakan
uppnés genom lek med bollar, att vara
ute i skog och mark, entusiasmera bar-
net att deltai idrottsaktiviteter saatt mo-
tioni vuxen alder blir en naturlig del av
livet. Detta kommer att minska risken
for fall och frakturer pa ddre dagar, da
aven andrasystem (syn och propriocep-
tion) kommer att fungera sémre.

Vestibul&ratest & ocksa ur diagnos-
tisk synvinkel viktiga, ddde kan forfina
diagnostiken och sérskilja olika gene-
tiska horsel nedséttningar som kan vara
kopplade eller inte kopplade till ndgot
syndrom.

Redan idag anvander vi vestibuléra
test till diagnostik vid Ushers syndrom
d& normal vestibular funktion hos ett
dovt barn utesluter att detta barn har
Ushers syndrom typ 1.

Det & hog tid att borja understka
andra halvan av organet.
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