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Sammanfattning

Det finns olika prevalenssiffror gillande Downs syndrom och horselnedsittning som enligt tidigare studier
varierar mellan 2 % och 81 %. Olika teorier finns om orsaken till horselnedséttningen i samband med Downs
syndrom, som till exempel mellandrepatologi och alder.

Syftet med studien var att undersoka olika aspekter av horselnedséttning i samband med Downs syndrom i en
svensk population.

Materialet som analyserades bestod av 83 kvinnor och 119 min med konfirmerat Downs syndrom och i ett
aldersspann mellan 8 till 67 ar. Olika variabler med fokus pa prevalens, typ, grad av horselnedséttning och
skillnad beroende pa alder och kon bland deltagarna studerades.

I studien fanns horselnedséttning i 64,6 % av 6ronen, diar majoriteten hade en latt horselnedséttning. Vidare hade
57,5 % av personerna horselnedséttning binauralt. Om resultaten tyder pa en tidig utveckling av aldersrelaterad
horselnedsattning kan inte avgoras da underlag nog for att analysera typen av horselnedséttning saknas. Dock
kan ségas att tecken finns pa att personer med Downs syndrom far en simre diskanthorsel vid en tidig élder.
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Abstract

There is a wide range of prevalence figures when it comes to Down syndrome and hearing loss, varying between
2 % and 81 % in earlier studies. There are different theories as to the cause of hearing loss, such as middle ear
pathology and age.

The aim of this study was to investigate different aspects of hearing loss in association with Down syndrome in
the Swedish population.

The data analysed consisted of 83 females and 119 males with confirmed Down syndrome between the ages of 8
to 67 years. Different aspects with focus on the prevalence, type, degree of hearing loss and difference based on
age and gender amongst the participants were studied.

Our results show that hearing loss was present in 64,6 % of the ears, whereby the majority had a mild hearing
loss. Binaural hearing loss was observed in 57,5 % of the participants. Whether the results are an indication of
early age-related hearing loss cannot be confirmed because there was not enough information to analyze the type
of hearing loss. However, it was observed that persons with Down syndrome exhibit high frequency hearing loss
from an early age.
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1. BAKGRUND

1.1 Downs Syndrom

1.1.1 Historia & genetik

Ar 2005 foddes i Sverige 129 barn med Downs syndrom (DS), vilket ér 12.7 barn per
10000 fodda. Mellan 1973-2003 har frekvensen fodda barn med DS uppgatt till mellan
11.4-15.6 per 10000 fodda (1).

DS fick sitt namn efter ldkaren John Langdon Down som 1865 beskrev de karakteristiska
dragen hos personer med DS. Han anség att de hade utseendemaéssiga likheter med
mongoler, vilket ledde till den dldre bendmningen mongolism. 1959 upptickte forskarna
Lejeune et al. sambandet mellan kromosom 21 och DS. Majoriteten av personerna med DS
(95 %) har trisomi 21 som pa grund av feldelning innebér en hel extra kromosom 21 och
leder till en uppsittning av totalt 47 kromosomer istéllet for 46 1 samtliga celler. Orsaken ar
oklar och manga miljofaktorer har utretts. Det tydligaste sambandet finns med moderns
alder, da risken for denna typ av kromosomavvikelse dkar vid stigande &lder hos modern. I
3-4 % av fallen uppkommer translokationstrisomi 21 dé en extra kromosom 21 sitter fast
pa en annan kromosom. Trisomi 21 mosaik, som innebér att det finns bade celler med
normal uppséttning kromosomer samt celler med en extra kromosom 21, representerar
cirka 1-2 % (2). Hos mindre dn 1 %o av personerna med DS finns ett extra segment av

kromosom 21 oftast pa en annan kromosom och det kallas partiell trisomi 21(3).

1.1.2 Utvecklingsstorning

DS ir den vanligaste autosomala kromosomrubbningen som orsakar psykisk
utvecklingsstorning (2). Psykisk utvecklingsstorning generellt karaktériseras av
nedsittning 1 intellektuella funktioner och adaptiva fardigheter, begreppsmaéssigt, socialt
och praktiskt. Nedséttningen ska ha uppkommit fore 18 ars dlder (4). Graden av
utvecklingsstorning berdknas ungeférligt utifran standardiserade intelligenstest som kan
kompletteras med skalor som miter social anpassning. Berdknat utifrén intelligenskvot
(IQ) sa gar gransen for utvecklingsstorning vid 1Q 70 och ju ldgre 1Q desto hogre grad av
utvecklingsstorning. Den intellektuella formagan och sociala anpassningen kan dock

forandras med stimulans och erfarenhet (5).



Tabell 1: Grad, 1Q och ungefirlig mental alder enligt WHO

Grad IQ | Mental alder
Latt | 50-69 9-12
Mattlig | 35-49 6-9
Svar | 20-34 3-6
Grav <20 <3

1.1.3 Halls kriterier och halsa

DS karaktdriseras, utdver psykisk utvecklingsstorning, av ett antal fysiska avvikelser som

uppstér hos 50- 80 % av alla med DS (6). Halls kriterier, som sammanstélldes av

barnldkaren Bertil Hall pa 1960-talet, anvands 1 Skandinavien vid misstanke om DS hos ett

nyfott barn. Den bestér av de 20 vanligaste kinnetecknen for DS och anvénds i

kombination med kromosomundersékning for att sikerstilla diagnos och typ av

kromosomavvikelse (7).
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For tidigt f6dd och/eller underviktig

Muskelslapphet (hypotonus)

Daligt utvecklad s.k. Mororeflex hos det nyfédda barnet
Overrérliga leder

Platt ansikte

Platt bakhuvud

Rikligt med nackskinn

Epikantusveck, dvs. ett veck 1 inre 6gonvran

Snedstéllda 6gonspringor

. Brushfields prickar, dvs. smi vita prickar pa regnbagshinnan

. Lagt sittande ytterdron, som har fa veck

. Tungan hélls utanfér munnen

. Hogt gomtak

. Sndrvlande andning

. Korta, breda hinder som ar mjuka och med korta fingrar som ar dverrorliga

. Fyrfingerfara, dvs. en fara i handflatan som stracker sig 6ver hela handflatan



17. Kort lillfinger som &r krokt inat och diar mellanfalangen ar underutvecklad, s.k.
klinodaktyli

18. Stort avstand mellan stortdn och andra tan, s.k. sandalgap

19. Avvikande form pa hoftleden, vilket bara kan ses pa rontgen

20. Tandavvikelser (ses ej vid fodelsen)

Olika hélsorelaterade problem &r vanliga hos personer med DS och de vanligaste dr
medfodda hjirtproblem och missbildningar i mag- och tarmkanalen. Aven 6kad
infektionskanslighet, som tros bero pa avvikelser i immunsystemet, dr vanligt
forekommande (2,6) och i kombination med strukturella avvikelser i 6ron- nédsa-,
halsregionen leder detta till 6kad incidens av infektioner i dvre luftvdgarna (8). Man har
aven funnit en hogre prevalens av 6gonproblem hos personer med DS dér bland annat gra
starr, tring tarkanal samt glaukom forekommer oftare &n hos befolkningen 1 6vrigt (2). Gra
starr kan dven vara ett tecken pd det tidiga dldrandet som personer med DS drabbas av
(9,10). Evenhuis et al. fann i en studie att 74 % av personerna under 50 &r och 78 % av de
personerna over 50 &r med grav psykisk utvecklingsstdrning orsakad av DS, hade en
synnedséttning. Av det totala antalet personer med DS 1 studien hade 16,5 % en

kombinerad syn- och horselnedséttning (10).

1.2 DS och horsel

1.2.1 Horselorganet hos personer med DS

Aven om missbildningar forekommer i olika delar av horselorganet hos personer med DS
ar en stor del av horselnedsdttningarna i samband med DS orsakade av sekretorisk media
otit. Barn med DS har en hdgre risk for kronisk sekretorisk media otit pa grund av den
okade infektionskénsligheten samt att drontrumpeten hos personer med DS oftare har en
avvikande form vilket gor att den faller samman léttare och ventilationen 1 mellanorat
forsdmras (8). Vidare uppméarksammades i en studie av Shott et al. att 40 % av barnen med
DS hade tranga horselgéngar, vilket ger en 6kad risk for vaxpropp. Tranga horselgangar
kan dven leda till svérigheter att inspektera trumhinnan vilket kan innebéra missade

diagnoser av media otit (11).

1.2.2 Horselnedsattning pa grund av mellanéreproblematik
I en femarig longitudinell studie i USA av Shott et al. (11) undersoktes 6ron-, nisa-,

halsproblem hos 48 barn i aldrarna 2 ar och yngre med DS. Avsikten var att se effekten pa



barnens horsel vid behandling av kronisk media otit. Behandlingen bestod av rorinsittning
eller antibiotika, beroende pa behov. Shott et al. menade att 6ron-, ndsa-, halsproblem hos
barn med DS ofta ignoreras som del i syndromet. Deras antagande var att
horselnedsittning hos barn med DS beror pa dalig medicinsk kontroll och underlatenhet att

behandla kronisk media otit.

Hjarnstamsaudiometri (BRA) genomfordes pé alla barn innan studien borjade. Varje barn
foljdes sedan upp var sjatte manad med 6ron-, nésa-, halsundersokning samt horseltest.
Testmetoderna for tonaudiometri varierade beroende pa respektive barns
utvecklingsstadium. Om observationsaudiometri, som utférdes pa dem som var 6 manader
eller dldre, efter upprepade forsok inte gick att genomfora gjordes istillet BRA pa nytt.
Bland de barn som behandlades for kronisk media otit, hade 81 % horselnedséttning av
olika grad innan behandlingen medan endast 2,3 % hade horselnedsattning efter
behandling. Inrdknat de barn som redan hade normal horsel visade resultatet att endast 2 %
av barnen i studien hade en bestdende horselnedséttning efter behandling av kronisk media

otit.

1.2.3 Aldersrelaterad horselnedsattning - Buchanan

Ett annat antagande &r att det hos personer med DS finns ett tydligare samband mellan
alder och horselnedséttning dn hos de med icke-syndromala orsaker till utvecklingsstorning
samt hos befolkningen generellt. Buchanans studie (9) syftade till att undersdka horseln i
relation till aldern hos personer med DS, déir horselnedséttning enligt forfattaren skulle
vara ett tecken pa tidigt dldrande. Personer med konduktiv horselnedsittning eller
kombinerad horselnedséttning samt de som inte kunde medverka vid tonaudiometri
uteslots ur studien. Studien kom dé att omfatta 152 personer med DS i dldrarna 5.4 ar till
59.1 é&r och som hade sensorineural horselnedsittning pa minst ett 6ra. Kontrollgruppen

bestod av 53 personer, med icke-syndromal utvecklingsstdrning, mellan 13.3 ar till 60.4 ar.

Initialt genomfordes otoskopiundersékning for att utesluta vaxproppar och
horselgangspatologi. Dérefter genomfordes vanlig tonaudiometri med luftledning samt
benledning, déir svarsséttet var handuppréackning. I de fall det inte gick genomfordes istillet
lekaudiometri. Hortroskeln pé det béttre drat anvdndes i analysen. Resultatet for
personerna i studien med DS visade pé vad man tolkade som presbyacusis, med fallande

hortroskel 6ver 1-2 kHz samt med stigande alder en forsdmring 6ver hela frekvensomradet.



Vid 20 éars éalder sags hortrosklar samre dn 15 dB HL vid frekvenserna 6 och 8 kHz.
Signifikanta skillnader mellan konen 1 gruppen med DS kunde ses vid 6 kHz 1
aldersgruppen 11-20 samt vid 3 kHz for &ldersgruppen 41-50, ddr ménnen i genomsnitt
hade sdmre hortroskel. Enligt studien ses tecken pé prebyacusis 20-30 ar tidigare dn hos
andra med utvecklingsstorning, samt 30-40 ar tidigare dn den 6vriga befolkningen. Detta

ar, enligt Buchanan, ett tecken pa tidigt aldrande hos personer med DS.

1.2.4 Aldersrelaterad horselnedsattning - Hassmann et al.

Hassmann et al. (12) testade 47 barn och 14 vuxna med DS, i &ldrarna mellan 5 ménader
och 37 ér, for att utreda deras horselstatus och jamfora med resultat frén en kontrollgrupp.
Vid otoskopi observerades normal trumhinnestatus hos atta av 46 barn efter
vaxborttagning. Bland barnen hade 38 en fortjockad och indragen trumhinna och man fann
typ B och C tympanogram i 56 % av oronen. Bland de vuxna hade tolv av fjorton smala
horselgangar och nio av dem hade vaxpropp. Hos atta personer var trumhinnan fortjockad
och indragen. Majoriteten av de vuxnas tympanogram visade typ A kurvor. Skillnaden i

tympanogram mellan vuxna och barn i studien, tros enligt forfattarna vara av tillféllig art.

Tonaudiometri med luft- och benledning genomfordes bland barnen med lekaudiometri
och bland de vuxna med vanlig tonaudiometri. Medelvirdet rdknades pa 0,5; 1; 2 samt 3
kHz och definitionen pd horselnedséttning var tonmedelvérde sdmre dn 15 dB HL. 37 barn
kunde inte genomfora lekaudiometri pa grund av samarbetssvarigheter. Hos de tio barn
som kunde testas fann man konduktiv horselnedséttning. Medelvédrdet, rdknat pa de fyra
ovanstaende frekvenserna, 1ag hos de testade barnen pa 27,4 dB HL. Ett medelvérde bittre
dn 15 dB HL kunde bara ses hos tvd av 6ronen. Bland de vuxna utférdes vanlig
tonaudiometri pd 13 personer och av dessa hade tva personer normal horsel. Medelvérdet
lag hos de vuxna pa 32,3 dB HL. BRA utfordes, pa grund av att narkos krdvdes, enbart pa
de personer dir man misstinkte en horselnedséttning men dér den inte kunde bekriftas
genom tonaudiometri. BRA genomf6rdes pé sju barn, varav tre behovde sovas. Ett av
barnen kunde genom BRA i kombination med tympanometri diagnostiseras med

sensorineural horselnedséttning.

Registrering av otoakustiska emissioner med distortionsprodukter (DPOAE) utfordes pa 44
barn samt pa 14 vuxna. Vid 1.5, 2, 3, samt 6 kHz fanns en signifikant skillnad bland barnen

med DS i jamforelse med kontrollgruppen, da de férstnimnda hade lagre amplituder.



Bland de vuxna fann man ldgre amplituder for DPOAE é&n hos kontrollgruppen, for
samtliga frekvenser utom 500 och 8000 Hz. Amplituderna var dven signifikant lagre hos
vuxengruppen med DS &n hos gruppen barn med DS. DPOAE resultaten for de med DS,
som inte hade konduktiv horselnedséttning, ansags indikera en tidig aldersrelaterad

horselnedsittning (12).

1.2.5 DS och alder- riskfaktorer gallande horselnedsattning

Meuwese-Jongejeugd et al. (13) genomforde en tvirsnittsstudie med fokus pé prevalens av
horselnedsittning hos 1598 vuxna med intellektuella funktionshinder, varav 420 personer
med DS. Vanlig tonaudiometri genomférdes om mojligt, annars anvédndes lekaudiometri.
Man mitte hortrosklar for luftledning vid 0,5; 1; 2 samt 4 kHz och benledning vid samma
frekvenser om maskering kunde genomforas. Medelvérdet riknades 6ver frekvenserna 1, 2
samt 4 kHz och horselnedséttning definierades som ett medelviarde sdmre dn 25 dB HL pa
det béttre 6rat. BRA genomfordes pa de personer som inte kunde samarbeta vid vanlig

tonaudiometri, om nédvéndigt anvindes sedering.

Resultatet visade pé att bland de under 50 ar med DS hade 52,5 % en horselnedsittning
varav 37,5 % hade simre 4n 40 dB HL. Bland dem som var 50 ar eller dldre med DS var
motsvarande siffra 77 % respektive 62,1 %. Prevalensen av horselnedsittning i gruppen
med DS var hogre én i resten av studiens population i badda aldersgrupperna. Forfattarna
menade att DS och dlder ska anses som riskfaktorer da det géller horselnedséttning.
Aldersrelaterad horselnedsittningen hos personer med DS tycks, enligt studien, uppkomma
1 snitt tvd artionde tidigare dn hos personer med utvecklingsstérning som inte ar orsakad av
DS samt tre drtionden tidigare &n hos den normala populationen. Evenhuis et al. (14)
pekade i en tidigare studie pé vikten av att uppméarksamma horselnedsittning som en

bidragande orsak till mental och social tillbakagang hos medelélders personer med DS.

1.2.6 Vardprogram for personer med DS

1994 samlades experter fran hela vérlden for att enas om ett medicinskt vardprogram for
personer med DS som skulle gilla internationellt och syfta till att upptécka och behandla
medicinska avvikelser. Programmet innehéller rekommendationer for i vilken alder olika
undersokningar och bedomningar bor goras och kan se olika ut beroende pa plats. Géllande
oron och horsel forordas regelbundna undersdkningar pé grund av den 6kade risken for

infektioner 1 mellandrat, vaxproppar och horselnedséttning. Da horselnedsittning kan



paverka bade psykologisk utveckling och sprakutveckling bor undersékningarna goras fran
tidig barndom. I vuxen alder rekommenderas undersokningar och beddmningar géllande

oron och horsel minst vart annat ar (15,16).



2. SYFTE

Vart syfte dr att undersoka olika aspekter av horselnedsittning hos personer med DS.

3. SPECIFIKA FRAGESTALLNINGAR

Vad dr prevalensen av horselnedséttning hos personer med DS?

Vilken grad av horselnedséttning ér vanligast forekommande bland personer med DS?
Vilken typ av horselnedsittning dr vanligast forekommande bland personer med DS?
Finns négon skillnad i prevalens av horselnedséttning beroende pé alder hos personer med
DS?

Finns nagon skillnad i prevalens av horselnedséttning mellan konen hos personer med DS?



4. METOD OCH MATERIAL

4.1 Metod

Studien &r en populationsstudie dar materialet, bestdende av journalanteckningar, var
registrerat i Filemaker. Databasen exporterades till Sylk och vidare till MS-Excel, for att
gora materialet kompatibelt med SPSS15.0 som anvéndes for analys. I analysen fanns frén
bdrjan 59 variabler, som med tilldggsvariabler blev 91. Genom mjukvaran NOAH

utformades audiogram for att f4 en grafisk overblick.

Vid berdknandet av grad av horselnedséttning har TMV4 anvénts med
medelvirdesberdkning av frekvenserna 0,5; 1; 2 och 4 kHz. Gradering &dr sedan gjord enligt
tabell 2, i enlighet med European Working Group on Genetics of Hearing Impairment
(EWG) (17). For att i analysen kunna jaimfora &ldersgrupper har samma berékning anvénts
for bade vuxna och barn. Vidare har dven diskanttonmedelvardet (DTMV) anvénts,

berdknat pa frekvenserna 3, 4 och 6 kHz.

Tabell 2: Grad av horselnedsattning relaterat till TMV4 enligt EWG

TMV4 Grad

21-39 Latt

40-69 Mattlig

70-94 Svar

95- Mycket svar/grav

4.1.1 Etiskt stallningstagande

Etikprovning finns for forskningen rérande totalpopulationen samt for delprojekt.

4.2 Material

4.2.1 Deltagare i horselscreening

Analyserade data ér en del av en storre databas omfattande cirka 1500 personer med
utvecklingsstorning som genomgétt horselscreening och horselutredning i ett svenskt lén.
Den del av databasen som dr representerad i denna studie bestar av 202 personer i aldrarna
8-67 ar med konfirmerad DS. Allt material var avidentifierat och kodat. Tabell 3, 4 och 5

visar screeningsdeltagarnas dldersgrupper i relation till kon, boendeform och verksambhet.



Tabell 3: Screeningdeltagarna, aldersgrupper och kon

Koén

Aldersgrupper man kvinna Totalt
<10 10 1 11
11-20 20 9 29
21-30 25 26 51
31-40 23 19 42
41-50 25 17 42
51-60 15 8 23
61-70 1 3 4

Totalt 119 83 202

Medelalder 32.6 35.7 33.87

Tabell 4: Screeningsdeltagarna, aldersgrupper och boendeform

Boendeform
Aldersgrupper Eget Anhérig Grupp Annat Totalt
<10 0 11 0 11
11-20 0 22 3 29
21-30 1 13 34 3 51
31-40 2 15 25 0 42
41-50 0 7 35 0 42
51-60 1 1 21 0 23
61-70 0 0 4 0 4
Totalt 4 69 123 6 202
Tabell 5: Screeningdeltagarna, dldersgrupper och verksamhet
Verksamhet
Oppna
Aldersgrupp Skola Dagcenter | marknaden | Samhall Inget Totalt
<10 11 0 0 0 0 11
11-20 25 4 0 0 0 29
21-30 0 50 1 0 0 51
31-40 0 38 3 1 0 42
41-50 0 40 0 1 1 42
51-60 0 21 1 0 1 23
61-70 0 4 0 0 0 4
Totalt 36 157 5 2 2 202




4.2.2 Bortfallsanalys

Av de 202 personer som genomgick hdrselscreening, gick 115 personer vidare till

horselutredning. Figur 1 visar hur det gick till. Ej noterat bestéar av fyra personer med

horapparat sedan tidigare.

Screening — 202

Ej noterat — 4

Kvinnor — 83
Man - 119

Remitterade?

Nej — 75

Nej, avstar — 7

Stopp - 87

Ja, avvaktar — 1

Ja—-115

Komej-9

A 4

Utredning — 115

Kvinnor — 45
Man - 70

A 4

Utreddes — 106

Figur 1: Bortfall och deltagande efter horselscreening
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4.2.3 Deltagare i utredning

Kons- och aldersindelning pa personerna som gick vidare till utredning visas i tabell 6.

Tabell 6: Utredningsdeltagarna, dldersgrupper och kén

Koén
Aldersgrupper Man Kvinna Totalt
<10 2 0
11-20 7 1
21-30 10 13 23
31-40 13 10 23
41-50 20 12 32
51-60 11 3 14
61-70 1 3 4
Totalt 64 42 106
Medelalder 37.67 38.76 38.10




5. RESULTAT

5.1 Horselscreening

Screeningen genomfordes pa 202 personer med DS i aldrarna 8-67 ar. Testerna, bestdende
av screeningsaudiometri med screeningsniva pa 20 dB HL, tympanometri samt
stapediusreflexmétning, utférdes av en audionom. Samtliga barn testades i skolan och
majoriteten av de vuxna testades pa dagcenter eller Samhall. De som inte hade daglig
verksamhet eller som arbetade i 6ppen verksamhet testades kvéllstid pa ndrmaste
dagcenter. Ovriga testades i hemmiljo. Kriteriet for remittering till utredning var en
screeningniva samre dn 25 dB HL pa minst tva frekvenser eller -150 daPa pa
tympanometrin. Av databasen framgar dock inte vilka som remitterades pa de olika

grunderna.

Av totalt 202 personer, utfordes tympanometri pd 182 hoger 6ron (90,1 %) respektive 177
vénster 6ron (87,6 %). Ett undertryck utanfor det normala vérdet, rdknat pa -100 daPa,
fanns i 34 respektive 25 6ron. Antal 6ron med ett undertryck storre dn remitteringskriteriet
pa -150 daPa var 16 hoger respektive 14 pa vénster 6ron. Ett overtryck utanfor det normala
vardet fanns 1 tva fall pa hoger respektive vénster 6ra. Sex 6ron hade ordrlig trumhinna och
63 personer rakt tympanogram pa hoger 6ra. Pa vinster var motsvarande siffra 13
respektive 60. Vid tympanometri pd hoger ora var det 12 personer som inte ville medverka

och pa vinster 6ra 16 personer.

Tabell 7 visar de olika testmetoderna som anvéndes vid screeningen samt antal som
testades med respektive testmetod. Vid screeningen kunde 169 personer (83,7 %) testas
med binaurala hortelefoner och for 16 personer (7,9 %) anviandes hogtalare. Vid vanlig
tonaudiometri bestod svarssittet 1 att trycka pa knapp (43,5 %), séga “ja” eller "nu” (44,6
%), rdcka upp handen (6,5 %) eller pa annat sitt signalera d& han/hon hérde presenterad
ton. Vid observationsaudiometri var de vanligaste reaktionerna att personen som testades
stillnade, tystnade, hoppade Over andetag eller tittade pa hogtalaren. I sju fall star det att

virdena vid screeningen dr osdkra.
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Tabell 7: Testmetoder vid screeningen

Testmetod Antal %
Vanlig tonaudiometri 92 455
Lekaudiometri 74 36,6
Observationsaudiometri 29 14,4
Ej noterat 5 2,5
Medverkade inte 2 1,0
Totalt 202 100,0

5.2 Utredning

5.2.1 Otologutredning

Da personerna remitterats till utredning gjordes forst en beddmning av en otolog da
oronstatus faststidlldes och eventuellt vax togs bort. Vidare utférdes tonaudiometri med
luftledning och i vissa fall med benledning, stapediusreflexmitning samt tympanometri av
audionom. Av de totalt 106 personer som kom pa utredning, 64 mén och 42 kvinnor i
aldersspannet 8-67 ar, fick 85 personer (80,2 %) diagnosen horselnedsittning enligt
journalanteckning. Tretton personer (12,3 %) hade normal hérsel och hos 6 personer (5,7
%) kunde horselstatus ej faststéllas. I journalanteckningarna kan man ldsa att 34 personer
hade en sensorineural horselnedsittning, en hade konduktiv och fyra hade kombinerad

horselnedséttning.

Av de totalt 106 personerna som deltog i utredningen gick en person pa regelbundna
kontroller pd 6ron-, ndsa-, halsmottagning. Nio personer skulle, efter utredningen, kallas
for ny kontroll. Vidare finns dokumenterat att 21 personer (19,8 %) tidigare hade utretts,

varav 17 vid den hér utredningen hade en horselnedséttning.

Vid ldkarbesok i samband med utredningen fann man vax i 75,9 % av 6ronen och hos 70,8
% av personerna fanns vax bilateralt. Under otologkommentarer i journalutdragen star att
36 personer hade rikligt med vax binauralt och 20 personer hade rikligt med vax
monauralt. Nio personer hade vid utredningen, efter vaxborttagning, enligt journalen

normal horsel.
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Vidare kan man under otologkommentaren ldsa att av de 106 personerna som deltog i
utredningen hade fem personer (4,7 %) trdnga horselgdngar, fyra personer (3,8 %) kronisk
otit, fem personer (4,7 %) otosalpingit samt tva personer (1,9 %) missbildade horselgingar.
Vidare finns tolv journalanteckningar (11,3 %) dér ldkaren anmaérkt pa trumhinnestatus.
Anteckningar finns da i journalerna om att trumhinnorna har varit indragna, fortjockade

eller perforerade.

5.2.2 Tympanometri och stapediusreflexmétning

Tympanometri utfordes pa 120 (56,6 %) av de totalt 212 6ronen. Ett undertryck utanfor det
normala virdet, -100 daPa, fanns 1 11 respektive 13 6ron. Ett dvertryck utanfér det normala
vérdet, +50 daPa, fanns i tva 6ron. Sju 6ron hade ordrlig trumhinna, tvd dron nedsatt
rorlighet samt tvd hoger 6ron var ej ua”. Sex oron hade ororlig trumhinna, ett 6ra nedsatt
rorlighet samt tva vinster 6ron var “’ej ua”. I ett fall ville personen inte medverka vid
tympanometri pa vinster 6ra. Pa 92 6ron finns kommentaren ej registrerat” alternativt

2. 2

ua .

Registrerade och dokumenterade trosklar for stapediusreflexmétning &r ofullsténdiga och

kunde ej analyseras.

5.2.3 Tonaudiometri

Olika testmetoder som anvéndes vid utredningen samt antal som testades med respektive
testmetod redovisas i tabell 8. Informella test har, enligt journaldokumentation, anvénts
vid test av tta personer (7,5 %). I atta fall (7,5 %) finns dokumenterat att frifdltsmétning
har anvénts. [ nio fall (8,5 %) har horseltest inte genomforts och i sju fall (6,6 %) stér att

vardena ar osékra.

Tabell 8 Testmetoder vid utredningen

Testmetod Antal %
Vanlig tonaudiometri 35 33,0
Lekaudiometri 25 23,6
Observationsaudiometri 8 75
Visual Reinforcement Audiometry (VRA) 4 3,8
Ej noterat 34 32,1
Totalt 106 100,0
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Benledning har métts pd 46 personer (43,4 %). Bilateralt har benledning matts pa 18
personer (17 %) samt unilateralt pa 28 personer (26,4 %). I utredningskommentarerna star
det i nio fall att benledningen dr omaskerad. I ett fall stdr att personen inte ville medverka

vid benledning.
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5.2.4 Horselnedséattning berdknat pa TMV4- hogerdron

Vid berdknandet av TMV4 pé samtliga hogerdron och gradering enligt EWG saknades
registrering av vissa frekvenser for 16 personer (15,1 %) och de blev dérfor inte graderade.
Totalt fanns en berdknad horselnedséttning pa 67 hoger 6ron (63,2 %). Medelvirdet for
mannen for TMV4 pa hoger var 30,8 dB HL och f6r kvinnorna 27,4 dB HL. Procentuellt
sett sd hade 71,9 % av minnen och 47,6 % av kvinnorna horselnedséttning pa hoger ora.
Figur 2 visar antalet personer med olika grad av horselnedséttning. For vidare indelning, i
aldersgrupper och kon se tabell 9. Hogst prevalens av horselnedséttning (71,4 %) kan ses i

aldergruppen 51-60 ér.
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Normal Latt Mattlig Svar

Grad av HNS ho

Figur 2: Grad av horselnedséittning berdknat pa TMV4 hoger
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Tabell 9: TMV4 hoger med avseende pa aldersgrupp, kon och grad av horselnedsattning

TMV4hoger
Saknar
Aldersgrupp Normal Latt Mattlig Svar data Totalt

<10 Kon Man 1 1 2
11-20 Koén Man 3 2 1 1 7

Kvinna 0 0 0
21-30 Kon Man 0 5 1 3 10
Kvinna 5 4 1 3 13
31-40 Koén Man 4 7 2 13
Kvinna 3 4 3 10
41-50 Kon Man 3 15 1 1 20
Kvinna 2 5 2 3 12
51-60 Koén Man 0 7 2 1 11
Kvinna 1 0 0 2 3
61-70 Koén Man 1 0 1
Kvinna 1 2 3
Totalt 23 52 13 16 106
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5.2.5 Horselnedséattning berdknat pa TMV4- vansteréron

Vid berdknandet av TMV4 pé samtliga vansteroron och gradering enligt EWG saknades
registrering av vissa frekvenser for 17 personer (16 %) och de blev darfor inte graderade.
Totalt fanns en horselnedsittning pa 70 vénster 6ron (66 %). Medelvirdet for ménnen for
TMV4 pé vinster var 31 dB HL och for kvinnorna 29,3 dB HL. Procentuellt sett sa hade
75 % av mannen och 52,4 % av kvinnorna horselnedsittning pa vénster 6ra. Figur 3 visar
antalet personer med olika grad av horselnedséttning. For vidare indelning, 1 &ldersgrupper
och kon se tabell 10. Hogst prevalens av horselnedséttning (78,3 %) kan ses 1 aldergruppen
31-40 ar.

60—

50—

N
i

—

(0)]

(e0]

I

[

N—r

T 30

c
<

N
T

10

2]

0 | | |
Normal Latt Mattlig Svar
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Figur 3: Grad av horselnedsittning berdknat pa TMV4 viénster
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Tabell 10: TMV4 vinster med avseende pa éldersgrupp, kon och grad av

horselnedsittning
TMV4vanster
Saknar

Aldersgrupp Normal Latt Mattlig Svar data Totalt
<10 Koén Man 1 1 2
11-20 Koén Man 3 2 1 1 7
Kvinna 0 1 0 0 1
21-30 Kon Man 0 7 0 2 10
Kvinna 3 5 1 4 13
31-40 Kon Man 2 11 0 13
Kvinna 3 5 2 10
41-50 Koén Man 3 13 2 2 20
Kvinna 3 5 1 2 12
51-60 Kon Man 0 4 5 2 11
Kvinna 1 0 0 2 3
61-70 Kon Man 0 0 1
Kvinna 1 0 2 3
Totalt 19 55 13 17 106
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5.2.6 Binaural och monaural hdrselnedséattning
Tabell 11 visar horselstatus pa de 87 personerna i studien, av de totalt 106, dir TMV4 tack
vare kompletta hortrosklar gick att berdkna. Data som saknas representerar fem personer

diar TMV4 saknas pa ett 6ra samt 14 personer dir TMV4 saknas pé bada 6ronen.

Tabell 11:Binaural och monaural hérselnedséttning

Horsel Antal %
Binaural horselnedsattning 61 57,5
Monaural horselnedsattning 10 9,4
Normal hérsel binauralt 16 15,1
Data saknas 19 18,0
Totalt 106 100,0
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5.2.7 Horselnedséattning beraknat pad DTMV

DTMYV gick att berdkna for 41 personer pa hoger respektive vénster ora, varav 26 mén
(63,4 %) och 15 kvinnor (36,6 %). Data som ingick i berdkningen av DTMV hade en
spridning mellan 11,7 - 75 dB HL f6r hoger samt mellan 13,3 - 105 dB HL for vénster. Det
fanns extrema data for vanster 6ronen dir tvd medelviarden hamnade pa 103,3 dB HL och
105 dB HL. Medelvirdet for DTMV hoger respektive vénster var for ménnen 38,8 dB HL
respektive 42,8 dB HL. For kvinnorna var motsvarande siffra 37 dB HL pd hoger samt
37,7 dB HL pa vénster. Se figur 4 och 5 for alders- och konsindelning samt antal pa hoger

respektive vénster.

dB
— Kén
DS |:| Man
50,00 = |:| Kvinna
n=6| "1
40,00 =
n=4 =

E n=9
= 30,00 =
)]
% n=4
g n=5

20,00 =

10,00 =

I I
11-20 21-30 31-40 41-50 51-60

Aldergrupp (&r)

Figur 4: Medelvirdet av DTMV (dB HL) hoger med avseende pa kon och aldersgrupp
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Figur 5: Medelvirdet av DTMV (dB HL) vénster med avseende pa kon och aldersgrupp
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5.2.8 Hortroskel vid 8 kHz- hégeréron

Vid nérmare analys av 8 kHz pd hogerdronen framkom att registrering saknades pa den
frekvensen for 42 personer (39,6 %). Av de 64 personer som hade testats, hade 8 personer
(7,5 % av de totalt 106 personerna) en hortroskel vid 8 kHz inom normalomradet och 15
personer (14,2 %) inom omradet for 14tt horselnedsdttning. Vidare hade 26 personer (24,5
%) mattlig horselnedséttning, 14 personer (13,2 %) svar horselnedsittning och en person
(0,9 %) mycket svar/grav horselnedséttning. Figur 6 visar medelvérdet pa 8 kHz for
respektive aldersgrupp indelat i kon. Av ménnen hade 51,6 % och av kvinnorna 54,8 % en

horselnedsittning pa 8 kHz pa hoger ora.
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Figur 6: Medelvardet (dB HL) for 8 kHz pa hoger for respektive aldergrupp
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5.2.9 Hortroskel vid 8 kHz- vansterdron

Vid ndrmare analys av 8 kHz pd vinsterdronen framkom att registrering saknades pa den
frekvensen for 44 personer (41,5 %). Av de 62 personer som hade testats, hade 11 personer
(10,4 % av de totalt 106 personerna) en hortroskel vid 8 kHz inom normalomradet och 9
personer (8,5 %) inom omradet for latt horselnedséttning. Vidare hade 27 personer (25,5
%) mattlig horselnedséttning, 14 personer (13,2 %) svar horselnedsittning och en person
(0,9 %) mycket svar/grav horselnedséttning. Figur 7 visar medelvérdet pa 8 kHz for
respektive aldersgrupp indelat i kon. Av ménnen hade 48,4 % och av kvinnorna 47,6 % en

horselnedsittning pa 8 kHz pa vénster ora.
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Figur 7: Medelvardet (dB HL) for 8 kHz pa vanster for respektive aldergrupp
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5.3 Erbjuden rehabilitering

Av de 85 personer (80,2 %) som enligt journalen fick diagnosen hdrselnedséttning fick sex
personer erbjudandet om tekniska horhjalpmedel. En person hade sedan tidigare
"akustiskt" hjdlpmedel hemma och tva personer fick tekniskt hjédlpmedel i form av
samtalsforstirkare. Ingen annan notering fanns i journalerna gillande 6vriga

rehabiliteringsdtgarder.

26



6. DISKUSSION

6.1 Metoddiskussion

Fran borjan var vi instillda pa att enbart undersoka pa prevalensen av horselnedséttning
och olika aspekter pa det. Under arbetets gang har dock ménga andra variabler 1 vart
material kommit att bli intressanta och vi har i var studie fétt svar pé fler frigor dn vi fran
borjan stillde oss. Den stora méngd data som fanns tillgdnglig och mojligheten att
analysera den via SPSS innebar dock att mycket avgransningar fick goras pa grund av
tidsbrist. De audiogram som gjordes i NOAH skulle senare visa sig vara svartolkade, da for
mycket information saknades for att kunna dra nagra storre slutsatser av det vi fick fram

dar.

Genom att l4sa och analysera journalanteckningar, som forts in i databasen, fick vi en
inblick i hur de hér personerna med DS var testade och vanliga problem som audionomer
stotte pa i testsituationen. Tolkning av andras journalanteckningar var i vissa fall
problematiskt, d&@ ménga kan anvinda sig av olika uttryck for att beskriva samma sak. Vi
har dven 1 ménga fall reagerat pa de sparsamma journalanteckningarna som finns, som 1
vart fall forsvarat arbetet med att analysera data. Vi kan dock inte utesluta att viss

information gatt forlorad i Overforingen fran journaler till databas.

6.2 Resultatdiskussion

6.2.1 Vax & lakarkontroll

Vikten av regelbunden lékarkontroll och horselutredning dr ndgot som vi anser skulle vara
aktuellt for personer med DS eftersom tranga horselgangar, vaxproppar, otiter och andra
oronproblem visats i flertalet tidigare studier med personer med DS (11, 12). Detta &r ndgot
som framgick med stor tydlighet i var studie, ddr vax och andra mellanéreproblem var

vanligt férkommande enligt journalanteckningarna.

Det rekommenderade medicinska vardprogrammet (15, 16) for personer med DS anvinds i
olika utstrackning beroende pé landsting. Personerna i den hér studien utgdér som vi ser det
bevis for att det medicinska vardprogrammet inte anvénds effektiv dverallt. Endast en
person hade regelbunden kontakt med en 6ron-, ndsa-, halsmottagning och ett fital var

tidigare utredda for horselnedsattning.
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6.2.2 Prevalens

Mer 4n hélften av personerna i var studie hade binaural horselnedséttning. Studien visar att
64,6 % av 0ronen hade en horselnedséttning, déir 78,1 % av horselnedsittningarna var av
latt grad. Dock kan inga slutsatser dras i var studie gillande om horselnedséttningarna var
bestdende. Prevalensen stimmer med tidigare gjorda undersdkningar géllande DS och

horselnedsittning (11, 13).

Enligt Horselskadades Riksforbund var andelen horselskadade 2005 1 dldersgruppen 16-84
ar 14,3 % (18). I jamforelse med befolkningen generellt sd visar véra resultat att personer
med DS har en 6kad risk for horselnedsittning. Pa grund av behandling av vanligt
forekommande infektioner hos personer med DS ér var fundering om ototoxiska ldkemedel

kan vara en bidragande orsak till den hdga prevalensen av horselnedséttning.

Att prevalensen for horselnedsittning hos personer med DS skiljer sig mellan olika studier
kan vara pdverkat av &ldern pd den population studierna omfattar, tester man valt att
anvinda samt definition av horselnedséttning. Nedanstdende tabell visar hur antalet
personer med olika grad av horselnedséttning pa vinster 6ra kan variera i var

populationsstudie beroende pé berdkningsmetod.

Tabell 12: Grad av horselnedséttning pa vénster 6ra beroende pa berdkningsmetod

Ton medelvirde | Normal | Latt | Méttlig | Svér Mycket Saknar | Totalt
svar/Grav

WHO bésta orat | 47 35 6 0 0 18 106

EWG TMV4 19 55 13 2 0 17 106

Evenhuis 35 36 14 2 2 17 106

Prevalensen av horselnedséttning skulle enligt WHO:s berdkning och gradering bli 38,7 %
(19). Samma data skulle visa pé en prevalens pa 50,9 % vid berdkning och gradering i

enlighet med den som Meuwese-Jongejeugd et al. anvéinde sig av i sin studie (13).
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6.2.3 Typ av horselnedséttning

Som tidigare ndmnts &r det olika audionomer och ldkare som utrett personerna i vér studie
sa journalanteckningarna skiljer sig &t géllande hur man uttryckt sig samt hur mycket som
skrivits. I manga fall har det, vid horselundersokning, saknats uppgifter som for oss hade
varit anvdandbara. Under sdvil tympanometri som stapediusreflexmétning star ofta bara "ej
registrerat”, "ej ua" eller s& saknas kommentar helt. Vid stapediusreflexmétning saknas
dven uppgifter gillande om mitningen skett ipsi- eller kontralateralt. Som visas i resultatet
har man endast métt benledning pa 64 av totalt 212 éron, men anteckning om varfor det

inte genomforts pa dvriga saknas pé alla utom en person, som inte ville delta.

Da vi plottade audiogrammen via NOAH fann vi hortrosklar som uppvisade tecken pa
mojliga typer av horselnedséttningar och som kan stimma 6verens med det som star i
otologkommentar om typ. D4 det inte funnits underlag nog som vi ser det for att dra den

slutsatsen sa avstar vi fran det i1 var studie.

6.2.4 Horsel i diskantomradet

Resultat som vi sammanstéllde fran hortrosklarna vid 8 kHz samt vid berdknande av
DTMYV, visade pé en forsdmring i hogfrekvensomradet med stigande alder och det &r
samma fenomen som observerades av Buchanan (9). Majoriteten av de dver 20 érs alder
som gick vidare till utredning i var studie hade en horselnedsittning. Buchanans studie
visade pa att det redan vid 20 ars alder kan ses tecken pa tidig presbyacusis hos personerna
med DS. Om vara resultat tyder pa en tidig utveckling av aldersrelaterad horselnedséittning
kan vi inte sdga da vi inte har underlag nog att bestimma typen av hdrselnedséttning. Dock
kan sdgas att personerna i vér studie i snitt visade pa en horselnedsittning i diskanten vid

en tidig alder.

6.2.5 Kbn

Skillnad mellan kdnen kan ses vid analys av TMV4 da ménnen bilateralt hade samre
medelvérde dn kvinnorna. Procentuellt sett hade d@ven en storre del av ménnen en
horselnedsittning dn kvinnorna. I aldersgruppen 21-30 ar ses en skillnad mellan kénen
bade vid DTMV och 8 kHz, dir ménnen har en sdmre diskanthorsel. Vad det beror pa kan

vi genom véra data inte dra négra slutsatser om.
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6.2.6 Testmetoder

I jimforelse mellan screeningen och utredningen kan man se att en storre procent av
personerna i screeningen gick att testa med lekaudiometri och vanlig tonaudiometri (82,1
%) an 1 utredningen (56,6 %). I screeningen var det tva personer av totalt 202 personer som
inte ville medverka och under utredningen nio personer av totalt 106 personer.
Anledningarna till detta, antar vi kan vara flera, till exempel personkemi mellan patient och
audionom, alternativt patientens oro for utrustningen eller hortelefoner. I det hér fallet kan
dven miljon 1 vilken personerna var testade spela in, d& screeningen skedde i en bekant

miljo.

Tyvérr saknas dock anteckningar 1 utredningen i1 32,1 % géllande vilken testmetod man
anviént sig av. Vi har under vér studie reagerat pd de sparsamma journalanteckningarna
som finns. I de fall dir métningar inte gatt att genomfora sa finns ingen forklaring till
varfor. Var overtygelse &r att en anteckning i journalen om varfor skulle kunna underlitta

vid nésta besdk hos audionomen.

Enligt SAME metodbok kan lekaudiometri anvdndas da personerna uppnétt en
psykomotorisk utvecklingsnivé pa 3.5-4 ar och vanlig tonaudiometri fran 6-7ars alder (20).
Personer som har en utvecklingsstérning berdknas, baserat pa intelligenskvot, ha en mental
alder under 12 ar. Vi har ingen uppgift pd mental &lder for personerna i vér studie och kan
inte séga att ndgon testmetod skulle vara att foredra framfor ndgon annan. Vi tror dock att
manga sa kallade svartestade personer gar att testa om vi audionomer anvander oss av olika
mitmetoder och anpassar oss efter individen. Var overtygelse ar att formaga att ge den

man testar tid och utrymme ménga ganger kan vara avgorande.

I vissa studier har man anvént sig av BRA som komplement eller alternativ testmetod vid
horselutredning av personer med DS. BRA ér en objektiv metod och kraver inte
medverkan men forutsdtter att personen som testas dr lugn och avslappnad, vilket i vissa
fall betyder att narkos eller sedering méste anvindas. Till viss del kan vi halla med om att
detta kan vara enda alternativet om det inte gér att testa personen pa annat sitt. Dock vill vi
peka pa de risker som foreligger vid sévning av vissa personer med DS. Den 6kade

prevalensen av hjért- och luftrorproblem (6,8) gor att nedsovning helst bor undvikas.
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6.2.7 Rehabilitering

Det var intressant att notera att utav de initialt 202 personerna som screenades, sa hade
bara fyra personer horapparater sedan tidigare. Vid utredningen erbjdds sex personer
tekniska horhjalpmedel och tvé personer fick samtalsforstarkare. Var fundering &r om man
har generaliserat och antagit att det handlar om en grupp personer som inte klarar av att
hantera eller inte skulle ha nytta av en horapparat? Man kan argumentera att de hér sa
kallade svartestade personerna dr svarrehabiliterade men & andra sidan innebér
rehabilitering mer én tekniska hjdlpmedel. Det kan vara att ge personerna en mdjlighet till
kommunikationssétt som kan anvéndas i deras dagliga livssituationer. Dock finns i
journalanteckningarna inte nagra anteckningar om att ovriga rehabiliteringsatgirder
erbjudits. Evenhuis et al. (14) pekade pa vikten av att uppméirksamma horselnedséttning
som en bidragande orsak till mental och social tillbakagédng hos medelélders personer med
DS. Vi tror att tidig upptéckt av horselnedséttning foljd av rehabilitering ar viktigt for

personer med DS for utvecklingen av den sociala och kommunikativa formégan.

6.3 Framtida forskning

Mycket forskning dr gjord med avseende pé att utreda medicinska avvikelser hos personer
med DS och vi vill peka pé vikten av detta. Dock har vi hittat sparsamt med forskning
kring audionomens roll och perspektiv gillande rehabilitering av personer med DS. Vid
analys av vart material har det framkommit att fa personer i var undersokningsgrupp har
erbjudits rehabilitering. Vi anser att en vidare forskning kring orsaken till utebliven

rehabilitering vore av intresse.

7. KONKLUSION

Sammanfattningsvis kan vi siga att det finns ett starkt samband mellan DS och
horselnedsittning. Studien visar att 64,6 % av 6ronen hade en horselnedséttning, bland
vilka 78,1 % hade en létt horselnedsittning. I hogfrekvensomrddet kan ses en skillnad
mellan konen, diar médnnen i snitt har en simre horsel dn kvinnorna. Personerna 1 var studie
visade pa en horselnedséttning i diskanten vid en tidig dlder, men om vara resultat tyder pa
en tidig utveckling av éldersrelaterad horselnedséttning kan vi inte sdga da vi inte har
underlag nog for att bestimma typen av horselnedsdttning. Var rekommendation &r att
personer med DS regelbundet bor undersokas i riktlinje med det medicinska

vardprogrammet som finns tillgéngligt.
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