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Sammanfattning

Syftet med denna studie var att sammanstélla det i dag aktuella laget avseende cochleaimplantat hos personer
med flerfunktionsnedséttning.

En litteraturstudie genomfordes med artiklar fran vetenskapliga tidskrifter inom omradet audiologi som
behandlade cochleaimplantat och flerfunktionsnedsattning. Denna litteraturstudie fokuserar pa 6 artiklar som
beskriver nyttan av cochleaimplantat hos personer med CHARGE syndrom, Ushers syndrom, autism och
flerfunktionsnedsattningar. Eftersom dessa &r de vanligast férekommande syndromen och
flerfunktionsnedsattningarna som beskrivs i litteraturen.

Sex till 60 patienter hade deltagit i de olika studierna och de hade varierande flerfunktionsnedsattning. Flera
olika utvarderingsmetoder anvandes och resultaten for patienterna efter implantationen varierade. Det verkar
som om personer med flerfunktionsnedséttning och cochleaimplantat har nytta av sitt implantat &ven om
“nyttan” inte alltid resulterar i ett forvarvat talsprak. Nyttan kan till exempel vara storre narvaro i omgivningen.

Patienter med flerfunktionsnedsattning bor erbjudas cochleaimplantation men féraldrar/anhdriga ska tydligt
informeras om att resultatet inte alltid blir optimalt det vill sdga att patienten Iar sig ett talsprak. Denna
information bor ges till alla foraldrar/anhoriga dven da en flerfunktionsnedsattning inte &r kand. Pa grund av den
laga alder som manga patienter har da de genomgar en cochleaimplantation finns en risk for oupptéckta
flerfunktionsnedséttningar.

Nyckelord: Cochleaimplantat, flerfunktionsnedsattning, utvarderingsmetoder.
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Abstract
The aim of this study was a review focussing on cochlear implant and additional disabilities.

A literature study based on articles from scientific journals in the field of audiology that focus on cochlear
implant and additional disabilities. The literature study focus on 6 articles that describes the benefit of cochlear
implant for persons with CHARGE syndrome, Ushers syndrome, autism and additional disabilities. As they are
the ones most described in the literature.

Six -60 patients had taken part in the studies and they had different additional disabilities. Several evaluation
methods had been used and the result of the implantation did vary between patients. It seams that patients with
additional disabilities benefit from cochlear implantation but they may not receive a spoken language as a result.
The benefit could for example be a better presence in the daily environment.

Patients with additional disabilities should be given the opportunity to receive cochlear implant. However all
relatives to the patient should be informed that the result from the implantation may not result in a spoken
language. That information should be given to all relatives to implant candidates as some additional disabilities
may not be known until after the implantation due to the patient’s often low age at implantation.

Keywords: Cochlear implants, additional disability, evaluation methods.
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FORKORTNINGAR

dB = Decibel

BRA = Hjarnstams Audiometri

CI = Cochleaimplantat

CT = Dator Tomografi (Computed Tomography)

MRI = Magnetresonanstomografi (Magnetic Resonance Imaging)
MAIS = The Meaningful Auditory Integration Scale

IT-MAIS = Infant Toddler The Meaningful Auditory Integration Scale
GASP = Glendonald Auditory Screening Procedure

GASP-W = Glendonald Auditory Screening Procedure for Words
GASP-S = Glendonald Auditory Screening Procedure for Sentences
SPL = Sound Pressure Level

PPTV-I11 = The Peabody Picture Vocabulary Test version 3

HL = Hearing Level

NChIP = Nottingham Children’s Implant Profile

EARS = Evaluation of auditory responses to speech

GAEL = Grammatical Analysis of Elicited Language

EVT = Expressiv Vocabulary test
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Bakgrund

Utvecklingen av cochleaimplantat gar fort och i takt med att implantaten utvecklas andras
kriterierna for vem som anses vara en lamplig kandidat. Det blir darmed allt vanligare att
patienter med flerfunktionsnedsattning far cochleaimplantat. Det &r darfor av intresse att ta
reda pa vilka resultat som kan forvantas av denna patientgrupp efter en

cochleaimplantation.

Cochleaimplantat

Cochleaimplantat (Cl) ar ett hjalpmedel som skapar eller aterskapar anvandbar horsel hos
personer med en grav horselnedséttning. FOr att ett Cl ska fungera och ge patienten
ljudupplevelser maste horselskadan sitta i innerdrat och bero pa att innerorat inte utvecklats

normalt eller att inner6rat har skadats av sjukdom, trauma eller mediciner (1).

Cochleaimplantatets uppgift ar att "ta 6ver” de inre harcellernas funktion och dérmed
direkt stimulera horselnerven med elektriska impulser som sénds vidare upp till
hdérselcentrum i hjarnan. Det &r dar som de elektriska impulserna tolkas som ljud (1, 2).
Ett Cl bestar av 3 delar: implantatet, talprocessor och spole. Vid operationen &r det
implantatet, som bestar av mottagare, jordelektrod och stimuleringselektroder som
opereras in under huden i skallbenet. Under operationen, som tar ca 3 timmar, skapas en
6ppning in mot mellandrat och cochleans nedre vindling dér de aktiva elektroderna matas
in. En referenselektrod placeras i vdvnaden bakom Orat och mottagaren laggs in i en liten
urgropning i skallbenet, bakom Orat strax under huden. Innan operationen slutfors testas
implantatet sa att det fungerar pa plats (2).

Att vi idag kan skapa alternativt aterskapa horseln pa detta sétt beror bland annat pa
forskning som startade vid University of Sydney 1967 och fortsatte vid University of
Mellbourn 1970. Det var vid dessa universitet som man forst utvecklade idén om att
anvanda flera elektroder i Cl och som resulterade i det forsta industriellt framtagna

flerkanaliga implantatet 1982 (1). De tidigare anvanda implantaten hade endast en elektrod

3).

Kriterier for ClI
Kriterierna for CI har andrats genom aren i takt med den tekniska utvecklingen och

patienter som tidigare inte var aktuella for ClI kan numera vara lampliga kandidater. Detta



galler bade alder och grad av horselnedsattning. Kraven har andrats sa att nu implanteras
aven barn, vilket inte ansags vara méjligt under 1980-talet da endast vuxna opererades.
Aldersgransen som anses vara lamplig sanks i takt med att barn med hérselnedséttning
upptécks allt tidigare (4, 5). Den yngsta patienten som opererats vid Karolinska Sjukhuset i
Stockholm var 7 manader. Daremot &r det tveksamt att operera barn éver 4 ar som varit
dova sedan fodseln. Numera opereras patienter som har hortrosklar i ljudfalt samre &n 50-
60 dB HL vid frekvenserna 2 och 4 kHz (6). Tidigare opererades endast vuxna personer
som hade grava nedsattningar och som kommit efter att de forvarvat ett talsprak (5). Da
barnen som opereras blir allt yngre 6kar riskerna for oupptéckta flerfunktionshinder som
inte diagnostiserats innan operationen. Detta galler framfor allt barn som opererats fore 12

manaders alder (4, 6).

Da en Cl-utredning startas har patienten haft eller forvantas fa liten eller ingen hjélp av en
eller tva horapparater. Orsaken till detta &r att flera delar eller hela cochlean har sa kallade

doda regioner dar inga harceller finns och darfor kan ingen stimulation av horselnerven ske

).

Nottingham Children’s Implant Profile (NChIP)

Det finns idag ett flertal kriterier som man anvénder nar en utredning om
cochleaimplantation startar. NChIP ar en mall for vad som ér viktigt att bedéma och
speciellt ndr man utreder barn. Efter att samtliga faktorer utvarderas ges en samlad
bedémning om patientens lamplighet samt vad som kan forvantas av en

cochleaimplantation (7).

NChIP delar upp utredningsprocessen i 12 faktorer som delas in i 4 nivaer: fakta,

utredning, omgivning och inre (7):

Faktanivan
Faktor 1: Barnets kronologiska alder.
Faktor 2: Tiden som barnet varit dovt. Idag ar det tveksamt att operera barn som fotts déva

och ar 6ver 4 ar. Detta eftersom den forvantade nyttan av Cl blir lagre.



Utredningsnivan

Faktor 3: En radiologisk utredning sker genom bland annat MR for att kunna se hur
cochlean ser ut och den medicinska utvarderingen innefattar bland annat att férsoka utreda
orsaken till dovheten.

Faktor 4: En audiologisk utvérdering dar de audiologiska tester som utforts efter barnets
formaga ses 6ver och bedoms efter hur pélitliga de ar. De testsvar som framkommit ska
bedomas efter den aktuella klinikens gransvarden for implantation. Barnet ska dven ha haft
tillrackligt med tid med vél anpassade horapparater for att sakerstalla att dessa inte ger
tillracklig forstarkning.

Faktor 5: Barnets sprakliga formaga utvarderas. Om barnet anvander teckensprak
utvarderas barnets teckensprakliga niva. | de fall barnet har nagon form av talsprak
utvérderas nivan i forhallande till barnets kronologiska alder.

Faktor 6: Eventuella flerfunktionsnedsattningar som finns diagnostiserade eller om det
finns misstanke om flerfunktionsnedsattning som kan paverka resultatet av

cochleaimplantationen.

Omgivningsnivan

Faktor 7: Familjens sammanséattning och hur stodet fran familjen och den narmaste slakten
ser ut utvarderas.

Faktor 8: Barnets dagliga miljo i form av skola eller daghem utvérderas. Ar miljon optimal
for barnets fortsatta larande samt finns det stod som behdvs?

Faktor 9: Mojligheterna till professionellt stdd ses 6ver. Finns det audionomer, logopeder
och pedagoger néra barnet som kan hjélpa till i den kommande re/habiliteringen?

Faktor 10: Barnets och familjens forvéntningar pa cochleaimplantatet. Ar de rimliga?

Den inre nivan
Faktor 11: Barnets kognitiva formaga
Faktor 12: Barnets sétt att lara.

Prevalens av horselnedsattning
Horselnedséttning &r idag den vanligaste medfodda sensoriska nedsattningen hos barn. Av
de ca 100 000 barn som fods i Sverige under ett ar beréknas ca 1-2 per 1000 ha en

bestaende barndomshorselskada som kraver nadgon form av rehabilitering. Trettio till



femtio procent av barnen beréknas ha en genetisk orsak till sin nedséttning. Varav hos ca
1/3 horselskadan ar en del i ett syndrom. Det finns idag ca 400 syndrom och 170
kromosomavvikelser som kan ge upphov till bl.a. horselnedsattning. Néar ett barn far en
syndromdiagnos, oavsett vilken, ar det viktigt att tidigt utreda om det finns en
horselnedséttning narvarande (8, 9). De vanligast forkommande syndromen och
flerfunktionsnedsattningarna som beskrivs litteraturen i kombination med

horselnedséttning och doévhet &r Ushers syndrom, CHARGE syndrom och autism (9-11).

Gener och nedarvning.

Méanniskan har normalt 46 stycken kromosompar och av dessa ar 22 stycken autosomer
som sitter parvis med ett bidrag fran vardera foraldern. Vi har ett kromosompar som inte &r
parvis lika och det ar var kénskromosom som avgor om vi blir kvinnor, XX, eller méan,
XY. En X-kromosom é&rvs alltid frdn modern och konet pa barnet bestams via genen fran
fadern som antingen ar en X-kromosom eller en Y-kromosom beroende pa barnets kon
(12).

Dé genmutationer uppstar i en konskromosom ger det upphov till en monogen sjukdom
som kommer att aterfinnas i alla kroppens celler. Da genforandringen uppstar i nagot av de
genpar, dar lika bidrag ges fran bada foraldrarna ger det upphov till en annan typ av
individpaverkan. Den typen av nedarvning &r den vanligaste da det galler syndrom.
Genforandringar ser olika ut och beroende pa typen av forandring paverkas individen i
olika utstrackning. Idag berédknar man att det finns totalt 30 000 - 50 000 gener men hur
manga genetiska sjukdomar som finns ar omajligt att rakna ut. Sjukdomar som &r identiskt
lika kan uppsta i olika gener samtidigt som férandringar i samma gen kan ge upphov till
totalt olika sjukdomar (12, 13). Genforandringens utseende paverkar aven hur sjukdomen
arvs mellan generationer. Nedarvningen delas upp i autosomalt recessiva, autosomalt

dominanta, X-bundet recessiva, X-bundet dominanta och Y-bundna (12).

Autosomalt recessiv nedarvning

For att en sjukdom som &r autosomalt recessiv ska bryta ut hos en individ behdvs det
genbidrag fran bada foraldrarna. Ingen av foraldrarna behdver uppvisa symtom varvid
foraldrarna sa kallade friska genbéarare. Barnet l6per 25 % risk att utveckla sjukdomen om
genbidraget arvs fran bada foraldrarna. Det finns 50 % chans att barnet blir en frisk

anlagsbarare, namligen om det arver den muterade genen fran endast en foréalder. Det finns



aven 25 % chans att genen inte nedarvs dverhuvudtaget. Att det varierar sa beror pa att vi

arver en del av varje genpar fran vardera foraldern (12).

Autosomalt dominant nedarvning

Da en sjukdom &rvs genom autosomalt dominant nedarvning behdvs det bara en muterad
gen och en normal gen for att sjukdomen ska bryta ut. Bara en av foréldrarna behdver ha
sjukdomen narvarande for att den ska foras vidare till ndsta generation och risken for att
genen Overfors till nasta generation ar 50 %. Det finns ett antal horselnedséttningar som
arvs pa detta satt (12, 13).

Kénsbunden nedarvning

Det finns 3 varianter av konsbunden nedérvning som &r kanda idag: X-bundet recessiv
nedérvning, X-bundet dominant nedérvning, Y-bunden nedérvning. Ned&arvningsmonstret
ser olika ut for de olika varianterna men X- bunden nedarvning kan ges vidare till bada
kdnen men framfor allt fér mamman genen vidare till nasta generation. Har fadern en
muterad X-gen fors den vidare endast till hans dottrar, eftersom soner &rver sin enda X-gen
fran modern. Y- bunden nedarvning ar mycket sallsynt och 6verfors endast fran far till son
(12).

Flerfunktionsnedsattning/flerfunktionshandikapp

Benamningen flerfunktionsnedséattning/ flerfunktionshandikapp anvénds da en person har
mer &n en nedséttning till exempel autism och horselnedsattning. Ordet handikapp ar
beroende av situationen som personen befinner sig i, det kan alltsa vara sa att en person
som ar handikappad i en situation inte dr det i en annan. Né&r ordet handikapp anvénds har
individen problem att klara av den aktuella situationen pa grund av den yttre
miljon/situationen och inte bara pa grund av sjélva skadan (14). Nedsattning betyder att
individen har ndgon form av skada som kan vara bade psykisk och fysisk och som

paverkar hur individen fungerar mentalt eller fysiskt (15).

Av de barn som idag gar i den sa kallade traningsskolan beréknas 84 % ha en
flerfunktionsnedséattning dar en horselnedsattning ar narvarande vilket ytterligare forsvarar
inlarning (16). Traningsskolan &r en del av sdrskolan som &r en grundskola for barn med

sarskilda behov. Traningsskolan undervisar eleverna i fem storre &mnesomraden vilka &r



estetisk verksamhet, kommunikation, motorik, vardagsaktiviteter och
verklighetsuppfattning (17).

Horselnedséttning berdknas vara en del av flerfunktionsnedsattningen enligt foljande (16):
2 % horselnedséttning och rérelsehinder

4 % horselnedsattning och synnedséttning

1 % hdorselnedséttning och autism

9 % synnedsattning, horselnedséttning och rérelsehinder

3 % synnedséttning, horselnedséttning och autism.

3 % har endast horselnedsattning.

Ushers Syndrom

Ushers syndrom ar en genetisk autosomalt recessivt nedarvd sjukdom som finns i tre
varianter Usher I, Usher Il och Usher I11. | Sverige fods ungeféar 10 barn per ar med Ushers
syndrom. Det &r flera olika gener som orsakar de tre olika typerna av Ushers syndrom.
Samtidigt som det finns flera olika gener som ger upphov till en och samma typ av Ushers

syndrom (18).

De personer som har Usher | har svar horselnedséttning eller dévhet, ingen vestibular
funktion och de drabbas av retinitis pigmentosa. Retinitis pigmentosa ar en égonsjukdom
som innebar langsam nedbrytning av 6gats tappar och stavar vilket leder till forsamrad
mojlighet att omvandla ljussignaler till nervimpulser. Denna 6gonsjukdom upptacks i tidig
skolalder oftast da barnet ar mellan 10-14 ar. Typ | ar den enda formen av Ushers syndrom
som ger upphov till bade dovhet och blindhet (18).

Usher typ 11 ger oftast upphov till en mindre allvarlig horselnedséttning och de har en
normalt fungerande vestibular funktion. Aven de drabbas av retinitis pigmentosa men den
upptacks oftast under tonaren (18).

Usher typ 111 & den enda varianten av Ushers syndrom som har en sjukdomsbild som
férdndras med tiden. Vid Usher 111 har man en progredierande hdrselnedséttning och
balanssystemet kan fungera normalt eller vara hyperaktivt (18).

Det som ar gemensamt for de tre varianterna av Ushers syndrom ar att hdrselnedséttningen

ar bilateral samt liksidig (10).

Da misstanke om Ushers syndrom finns &r det viktigt att utreda barnets balansfunktion

med hjalp av videonystagmus. Andra mer traditionella balansutredningar som



elektronystagmografi, kalorisk spolning eller staplatteprov kan vara svara att utfora pa
barn. Vid videonystagmus kan barnen sitta i knaet pa foraldern och metoden fungerar
darfor aven pa mycket sma barn. Om reflexen uteblir kan barnet med stor sdkerhet antas ha
Ushers syndrom. Elektroretinografi, som &r det enda testet som kan sékerstalla diagnosen
retinitis pigmentosa, kréver oftast att barnen ar nedsévda for att testet ska kunna
genomforas pa ett adekvat satt. Det ar darfor inte mojligt att utfora elektroretinografi pa
samtliga barn med en hdrselnedsattning. Darfor ar det viktigt att tidigt utreda balans
funktionen hos barn med horselnedséttning. Detta for att kunna starta en sa optimal
habiliteringsplan som majligt, med tanke pa risken for senare synskada eller blindhet. CI ar
ett bra alternativ da av risken for grav synskada eller blindhet senare i livet &r stor och

teckensprak darfor inte ar det optimala kommunikationssattet (18, 19).

CHARGE syndrom

CHARGE syndrom uppkommer sporadiskt och flera gener tros vara inblandade. Det finns
inga exakta prevalenssiffror for CHARGE syndrom och da framst pa grund av att det ar
svart att stalla diagnosen. Internationella berakningar uppskattar att ett barn per 5 000 —

12 000 foda har syndromet. Det skulle innebara att det i Sverige fods ca 10 barn per ar med
CHARGE syndrom. Syndromet har fatt sitt namn efter den forsta bokstaven i det engelska
ordet for de organ som oftast ar paverkade (20).

C kommer fran ordet Colomboma som ar en defekt slutning av 6gats hinnor, kolombom.
H, Heart defect och &r ett medfott hjartfel.

A, atresia choanae vilket &r ett hinder i bakre ndséppningen mot svalget, koanalatresi.

R, retardation of growth and/or development innebar tillvaxthd&mning och/eller
utvecklingsstorning.

G, genital anomalies vilket &r en missbildning av kdnsorganen.

E, ear anomalies vilket &r en 6ronmissbildning med eller utan horselnedséttning.
CHARGE syndroms tre viktigaste kriterier &r defekt slutning av 6gats hinnor, hinder i

bakre nasoppningen och underutveckling av baggangarna i balansorganet (20).

En stor andel av dem som har CHARGE syndrom har missbildningar i ytter-, mellan-, eller
innerdrat. Eventuell horselnedsattning kan vara kombinerad, sensorisk eller konduktiv. Det
forekommer daven att personer med CHARGE syndrom ar helt déva och ibland ar orsaken
till dovhet en avsaknad av eller underutvecklad horselnerv. Personer med CHARGE kan

aven ha paverkad vestibular funktion (20).



Autismliknade tillstand

Autismliknande tillstand ar en neuropsykiatrisk storning som det finns flera orsaker till.
Bland annat kromosomskador, virusinfektioner under graviditeten,
amnesomsattningssjukdomar och arftliga sjukdomar. Det finns prevalenssiffror som tyder
pa att 1 av 1000 fodda har autism. Diagnosen &r fyra ganger vanligare bland pojkar an
bland flickor och delas in i lindrig autistisk storning aven kallat "hégfungerande autism”
till svar autism. Autism diagnostiseras oftast i tidig barndom och méanga av de barn som
identifieras fore 3 ars alder har sa kallat autistiskt syndrom det vill sdga autism och en
utvecklingsstorning (21). For att diagnosen autism ska kunna stéllas kravs det att barnet
“uppvisar storning i utvecklingen av 6msesidig social interaktion i férening med nedsatt
formaga till verbal och icke-verbal kommunikation eller stereotypa beteenden, intressen
och aktiviteter” (22).

Autism ger ofta upphov till allvarliga psykiska stérningar som paverkar individen genom
hela livet, det ar valdigt séallsynt att autismen forsvinner i vuxen alder. Manga personer,
bade vuxna och barn, med autism utvecklar tvangsmassiga beteenden som till exempel att
alla dorrar masta vara stangda. Personer med autism har svart for socialt samspel och de
tycks inte uppfatta omvarlden pa samma satt som andra. De é&r ofta franvarande och lever i
sin egen vérld. De kan uppvisa mycket litet eller inget intresse for omvérlden och undviker
ofta 6gonkontakt och tycker inte om kroppskontakt. Personer med autism har ofta svart att
kommunicera med andra och manga utvecklar aldrig nagot talsprak. Manga upprepar ord
som de hor och kan satta samman ord pa obegripliga satt. Det ar aven vanligt att personer

med autism inte reagerar da man ropar deras namn eller pratar med dem (21).

SYFTE
Syftet med denna uppsats ar att gora en litteraturstudie for att sammanstélla det i dag

aktuella laget avseende cochleaimplantation hos personer med flerfunktionsnedséattning.

SPECIFIKA FRAGESTALLNINGAR
Hur manga patienter har deltagit i studierna?
Vad &r prevalensen av flerfunktionsnedsattning i kombination med horselnedséttning?

Vilka funktionsnedséttningar utdver horselnedsattning har deltagarna?



Hur har funktionsnedsattningen utdver horselnedsattningen diagnostiserats?

Vilken eller vilka utvarderingsmetoder anvéndes och vad visade dessa?

METOD

Detta ar en litteraturstudie och materialet har sokts fram genom databasen PubMed samt i
biblioteksdatabaser. S6korden som anvants i PubMed har varit féljande.

Cochlear Implant and CHARGE syndrome, 10 tréffar den 23-01-2008.

Cochlear Implants and Usher Syndrome, 14 traffar den 23-01-2008.

Cochlear Implant and disabilities, 41 traffar den 22-12-2007.

Cochlear Implants and multiple disabilities, 8 traffar den 22-12-2007.

Cochlear Implants and multiple disorders, 9 traffar den 22-12-2007.

Cochlear Implants and multiple handicaps, 5 traffar den 20-12-2007.

Cochlear implants and autism, 8 traffar den 22-12-2007.

| bibliotekens egna databaser har sékorden varit féljande:
Handikapp

Funktionshinder

Genetik

Cochleaimplantat

Litteratursékningen har utforts via PubMeds sokfunktion och sedan har, da det varit
mojligt, sammanfattningarna lasts. Detta tillvdgagangssatt anvandes for att se om artiklarna
var relevanta for uppsatsen och for att begransa artikelurvalet. Bocker har sokts via Gunda
(Goteborgs Universitets Bibliotek) samt Lerums biblioteks databas OPAC 5.0 darefter har
biblioteken besokts for att se om litteraturen varit relevant, bockerna har endast anvants till

bakgrundsmaterial.

Det slutliga urvalet av litteratur gjordes efter det att artiklar och bocker lasts igenom for att
se om det kunnat anvandas till bakgrundsmaterial eller till litteraturstudien. Artiklarna
granskades efter innehall samt efter hur studierna genomforts. Det som har haft storst
betydelse for det slutgiltiga urvalet av litteratur ar vilken patientgrupp som varit med i
studien. De flerfunktionsnedsattningar samt syndrom som varit de vanligast forekommande
i olika studier har valts ut. Till viss del har dven antalet deltagare i studien varit avgorande.

Har darfor valt att inte anvanda studier som endast beskriver resultatet av



undersokningarna av en patient, eftersom resultatet fran endast en patient kan vara osékert

och svart att 6verfora pa andra patienter.

MATERIAL

Bauer, PW. Wippold Il ,FJ. Goldin ,J. Lusk, RP. Cochlear Implantation in Children
With CHARGE Association. Arch Otolaryngol Head and Neck Surg. 2002(128): p
1013-17 (23).

Syfte: Att understka de missbildningar av temporalbenet som hittats vid
réntgenundersokningar och tekniska svarigheter i samband med implantationen samt den
audiologiska nyttan av implantatet hos barn med CHARGE syndrom.

Metod: Sex patienter med sensorineural horselnedsattning och CHARGE syndrom som
alla utvéarderades och foljdes upp av cochleaimplantatteamet.

Resultat: Fem av barnen med CHARGE syndrom erhéll implantat. Ett sjatte barn fick det
inte pa grund av avvikande placering av ansiktsnerven. De barnen som erholl
cochleaimplantat uppnadde varierande nytta av sina cochleaimplantat. Samtliga sex barn
som deltog i studien hade misshildade temporalben vilket var synligt pa deras CT vilket
bekréftades under operationen.

Slutsats: Variationer i anatomin av temporalbenet hos patienter med CHARGE syndrom
kan leda till 6kade tekniska svarigheter och en 6kad risk for ansiktsnerven under
cochleaimplantationen. Individuella resultat efter implantationen varierar. Men patienter
som erholl cochleaimplantat fick nytta av dem. Foraldrarna borde fa ordentlig radgivning
och ha realistiska forvantningar pa cochleaimplantatet innan de fortséatter med en

implantation.

Lanson, BG. Green, JE. Roland Jr, T. Lalwani, AK. Waltzman, SB. Cochlear
Implantation in Children With CHARGE Syndrome: Therapeutic Decisions and
Outcomes. Laryngoscope 2007(117)p: 1260-66 (24).

Syfte: Att understka nyttan av cochleaimplantat hos barn med CHARGE syndrom och
darefter utvardera resultatet av implantationen.

Metod: En Retrospektiv studie dar 11 barn med svar till grav sensorisk hérselnedsattning
associerad med CHARGE syndrom deltog. Rutinmassiga audiologiska tester och The

Infant Toddler Meaningful Auditory Integration Scale (IT-MAIS) genomfordes innan och
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efter operationen. Graden av patienternas cochledra missbildningar méttes och jamférdes
med resultatet av implantationen.

Resultat: Alla patienter hade varierande grad av missbildningar av 0rat, sju hade
Colomboma, fem hade atresia choanae, elva hade en tillvaxthdmning och/eller
utvecklingsstorning och sex hade en missbildning av konsorganen. Tio av barnen
genomgick implantation med komplett insattning av elektroderna och féljdes sedan upp
under en period fran 3 manader upp till 7 ar. Det elfte barnet implanterades aldrig pa grund
av en grav utvecklingsstorning. Alla barn som implanterades uppvisade en varierande och
en begransad audiologisk nytta av implantatet da de testades med audiometri samt IT-
MAIS.

Slutsats: Barn med CHARGE syndrom far en varierande grad av nytta av sitt
cochleaimplantat. Darfor ar det viktigt att foraldrarna har rimliga forvantningar pa

implantatet.

Donaldson, Al. Heavner, KS. Zwolan, TA. Messuring Progress in Children With
Autism Spectrum Disorder Who Have Cochlear Implants. Arch Otolaryngol Head
and Neck Surg. 2004(130): p 666-71 (25).

Syfte: Att undersoka sprakutvecklingen efter cochleaimplantation hos barn med
autismliknade tillstand.

Metod: Sju barn i aldrarna 3- 16 ar som genomgatt cochleaimplantation och som alla hade
diagnostiserats med autismliknande tillstand av neuropsykolog antingen innan eller efter
operationen. Samtliga barn genomgick audiologiska tester fore och efter
cochleaimplantationen.

Resultat: Forbattrade resultat pa standardiserade taltester uppvisades hos de barn som
kunde delta i dessa tester. De barn som inte kunde delta i standardiserade tester, uppvisade
forbattrade resultat da radata analyserades. Forbéttringar i The Meaningful Auditory
Integration Scale noterades for fyra av sju barn som genomfdrde testet innan och efter
cochleaimplantationen. Undersoknings resultaten tyder pa att rektionerna pa ljud, intresse
for musik, vokalisation och dgonkontakt kommer som ett resultat efter
cochleaimplantationen. Fem av sex familjer indikerade att de skulle rekommendera
cochleaimplantat till en annan familj i en liknande situation.

Slutsats: Framsteg som gors av barn i studien var sma jamfort med den generella

cochleaimplanterade populationen men da de jamfors med sig sjalva fore operationen gor
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de framsteg efter cochleaimplantationen. Forbattringar i beteende och interaktion pekar pa

forbattrad livskvalitet efter cochleaimplantationen.

Hamzavi, J. Baumgaretner, W.D. Egelierler, B. Franz, P. Schenk, B. Gstoettner, W.
Follow up of cochlear implanted handicapped children. International Journal of
Pediatric Oto Rhino Laryngology: 2000(56):p 169-174 (26).

Syfte: Att dokumentera den sprakliga utvecklingen samt nyttan av cochleaimplantat hos
barn med flerfunktionsnedsattning.

Metod: Utvarderingar genomfordes med “Evaluation of Auditory Responses to Speech”
(EARS) med regelbundna intervall efter cochleaimplantationen. Samtliga deltagande barn i
studien genomgick, efter cochleaimplantationen, en individuellt utformad intensiv
audiologisk rehabilitering.

Resultat: Individuella resultat fran 10 barn med flerfunktionsnedsattning som erhalligt
cochleaimplantat presenteras i artikeln. Majoriteten av barnen i studien ar ”lyckade”
cochleaimplantatanvéndare.

Slutsats: Barn med flerfunktionshinder som far cochleaimplantat kan uppna en nytta som
galler for bade barnet och foraldrar. Flerfunktionsnedsattning hos en CI kandidat utgor
ingen kontraindikation for sjalva implantationen dven om de inte anses vara optimalt

lampade.

Daneshi A, Hassanzadeh S. Cochlear implantation in prelingually deaf persons with
additional disability. The Journal of Laryngology & Otology: 2007 (121) p: 635-8
(27).

Syfte: Att identifiera forekomsten av flerfunktionsnedséattning hos cochleaimplanterade
dovfodda personer. De flerfunktionsnedséttningarna som forekom var mild
utvecklingsstorning, inlarningssvarigheter, hyperaktivitet/ koncentrationssvarigheter,
cerebral pares, medfédd blindhet och autism. Att dokumentera utvecklingen av
perceptionen hos patienter med nagot av dessa tillstand utdver
horselnedséttningen/dévheten.

Metod: Genomgang av journalerna hos 398 cochleaimplanterade, dovfodda patienter som
fatt ett cochleaimplantat minst ett ar tidigare. De patienter som valdes ut uppvisade en
forsening i sin motoriska, kognitiva eller mentala utveckling. De patienter som valdes ut

remitterades vidare for psykologisk utvardering, for att kunna identifiera de patienter som
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hade ytterligare funktionsnedsattning. Efter detta jamfordes patienternas auditiva
perception fore samt ett ar efter implantationen.

Resultat: Totalt 60 (15 %) cochleaimplantat patienter diagnostiserades med ytterligare
funktionsnedséattning. Atta patienter (13,33 %) av dessa hade latt utvecklingsstorning, mild
utvecklingsstorning konstaterades hos fem patienter (8,33 %) hyperaktivitet/koncentrations
svarigheter identifierades hos femton patienter (25 %), inlarningssvarigheter tjugo patienter
(33,33 %), cerebral pares fem patienter (8,33 %), medfddd blindhet tre patienter (5 %)
samt autism fyra patienter (6,66 %). Alla patienter uppvisade en signifikant utveckling av
talproduktion efter cochleaimplantationen bortsett fran autistiska och dévblinda patienter.
Slutsats: Flerfunktionsnedséattning &r inte en kontraindikation for cochleaimplantat men
personer med medfédd dévhet och ytterligare funktionsnedsattning uppvisar en svagare

utveckling av den auditiva perceptionen efter cochleaimplantationen.

Loundon N, Marlin S, Busquet D, Denoyelle F, Roger G, Renaud F, Garabedian N.E.
Usher Syndrome and Cochlear Implantation. Otology & Neurotology 2003 (24) p:
216-21 (28).

Syfte: Att utvdrdera de symptom som leder till diagnos samt kvalitén av rehabiliteringen
efter cochleaimplantation hos personer med Usher syndrom.

Metod: En retrospektiv studie som tittade pa 210 patienter som genomgatt cochlea
implantation pa 6ron, nasa och halskliniken pa Armand Trousseau Childrens Hospital. 85
patienter av dessa var fodda dova och av dem hade 13 stycken (7,0 %) Usher syndrom.
Fem av 13 hade en nedérvd form av Usher och atta var slumpmaéssigt uppkomna fall. 11
stycken patienter hade Usher typ 1, en patient hade Usher typ 2 och en hade Usher typ 3.
En patient hade en Usher typ som inte kunde klassificeras. Aldern vid
cochleaimplantationen varierade fran 18 manader till 44 ar med en medelalder av 6 ar och
1 manad. Tiden for uppfoljning varierade fran 9 manader upp till 9 ar med ett medelvarde
pa 52 manader.

Resultat: Det forsta och vanligaste symptomet hos patienter med Ushers syndrom var att
de larde sig att ga senare med en medelalder pa 20 manader. Detta ska jamforas med de
172 6vriga cochleaimplantat patienterna som inte hade nagon neurologisk sjukdom de
larde sig att ga vid en medelalder av 14 manader. Elektroretinografin var alltid avvikande
vid 5 ars alder och avvikande hos samtliga patienter med Ushers syndrom. Den vestibulara
funktionen var avvikande hos alla patienter utom en. Denna patient hade dock en icke
identifierad Usher typ. CT och MRI var normalt hos samtliga patienter. De logopediska
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utvarderingarna, efter implantationen, visade att samtliga utom en patient hade bra
perceptionsformaga. Bast perceptionsformaga uppvisade de barn som implanterades innan
9 ars alder. Nio av 13 patienter hade uppnatt en signifikant forbattring av sin orala formaga
vid uppfoljningen.

Slutsats: Nar svar/ grav horselskada forkommer samtidigt som forsenad inlarning av gang
bor elektroretinografi utforas. De logopediska resultaten har ett samband med tidpunkten
for implantationen och en tidig diagnos av Usher leder till att rehabiliteringen kan anpassas

och darmed bli sa bra som mojligt.

RESULTAT

Hur manga patienter har deltagit i studierna?
Antalet patienter varierade i studierna fran sex patienter (23, 25), 10 patienter (26), 11
patienter (24), 13 patienter (28) upp till 60 patienter (27).

Vad ar prevalensen av flerfunktionsnedsattning i kombination med
horselnedsattning?

Det fanns ett begrénsat antal barn med Cochlea implantat och ytterligare funktionshinder,
prevalensen varierade fran 1,7 % (25), 7.0 % (28) upp till 15 % (27) beroende pa hur
klassificeringen och indelningen av gruppen skett. Donaldson et al. (25) med 1,7 % som
prevalens hade endast tittat pa autismliknade tillstand. Loundon et al. (28) som endast hade
tittat pa barn med Ushers syndrom uppgav en prevalens pa 7,0 % och Daneshi et al. (27)
som hade tittat pa en grupp med varierande flerfunktionsnedsattning angav 15 % som

prevalens for flerfunktionsnedséttning dar horselnedséttning ar en del.

Vilka funktionshinder utéver horselnedsattningen finns?

Autism (25), CHARGE syndrom (23, 24), Usher syndrom (28) samt
flerfunktionsnedséttning (26, 27). De funktionsnedsattningarna som Daneshi et al. och
Hamzavi et al. (27) (26) undersokte i respektive studie ar utvecklingsstérning, inlarnings
svarigheter, koncentrationssvarigheter, hyperaktivitet, Cerebral Pares (CP), medfodd
blindhet och autism(26, 27).
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Hur har funktionsnedsattning utéver horselnedsattningen diagnostiserats?

Hur flerfunktionsnedséttningen utéver horselnedsattning/dévhet diagnostiserats varierade i
studierna. Hos Daneshi et al.(27) som undersdkte en patientgrupp med varierande
flerfunktionsnedsattning stalldes diagnosen, utéver horselnedsattning, genom en
psykologisk utvérdering. | Donaldsons et al. (25)studie gavs diagnosen autism av en
neuropsykolog. Hos ett antal barn hade funktionsnedséattningen utéver horselnedsattningen
diagnostiserats forst efter implantationen. Anledningen var att patienten uppvisade
forsenad eller ingen utveckling av talsprak bade produktion och/eller uppfattning (25, 27).
De artiklar som beror CHARGE syndrom uppger inte hur diagnostiseringen skett (23, 24).
Usher syndrom kan vara svart att diagnostisera tidigt i livet framst pa grund av att
blindheten eller problemen med synen bérjar forst senare i livet. Dessutom ar retinitis
pigmentosa ar inte specifikt for Usher syndrom (28). Hamzavi et al. (26) anger inte hur

diagnosen av flerfunktionsnedsattningen skett.

Vilken eller vilka utvarderingsmetoder anvandes och vad visade dessa?
Forklaringar till testerna finns i appendix se sida 24-26.

Det varierade mellan studierna men de som anvéandes var foljande.

Grammatical Analysis of Elicited Language (GAEL), Hearing Children eller Utvardering
av barnets sprakliga niva.

Dessa tre tester anvandes av Loundon et al. vilken av utvarderingsmetoderna som
anvandes berodde pa patientens alder. Samtliga patienter uppvisade efter
cochleaimplantationen nagon form av forbattring i sin formaga att bilda meningar. Flertalet
av patienterna tio stycken, vilka var mellan 19 manader upp till 9 ar vid tiden for
implantationen, kunde innan cochleaimplantationen inte bilda meningar. Av dem hade tre
lart sig att bilda komplexa meningar samtidigt som tva lart sig att bilda lattare meningar.
Fyra hade endast lart sig att anvanda enstaka ord och endast en patient hade inte utvecklat
sin formaga att producera tal jamfort med innan implantationen. Tre av patienterna som
deltog i studien var vid tiden for implantationen mellan 20-44 ar och de hade redan innan
implantationen formagan att bilda komplexa meningar vilket inte hade forandrats vid

uppféljningen (28).
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Glendonald Auditory Screening Procedure( GASP)

GASP ar upp delat i tva delar Glendonald Auditory Screening Procedure for Words
(GASP-W) och Glendonald Auditory Screening Procedure for Sentences (GASP-S).
Donaldson et al. genomférde GASP-W och GASP-S pa tva av sju patienter. Ett av barnen
med autismliknande tillstand hade tva ar efter operationen 100 % ratt pa bada testerna att
jamféra med 0 % innan operationen. Det andra barnet som kunde genomféra testet hade
efter 6 manader med implantatet 42 % ratta svar pa GASP-W samt 0 % pa GASP-S. Innan
operationen hade samma barn 17 % ratta svar pa GASP-W och 0 % pa GASP-S, detta barn
hade ett milt autismliknande tillstand (25). Bauer et al. genomférde GASP-W och GASP-S
med ett barn och innan cochleaimplantationen uppnaddes 0 % pa bada testerna. Efter 4 ar
med implantatet uppnaddes 50 % pa bade GASP-W samt GASP-S (23).

Early Speech Perception

Bauer et al. genomforde testet med samtliga fem barn men endast fyra genomférde testerna
fullt ut. Samtliga resultat som redovisades var fran det senaste utvarderingstillfallet och
darfor varierade tidpunkten fran 6 manader upp till 4 ar. Resultaten visade tydligt att barnet
med den langsta Cl tiden uppnadde det bésta resultatet 4 av 4 mojliga. Barnet med den nast
langsta tiden, 1,5 ar, uppnadde 2 av 4. Tva av barnen hade endast 6 manaders erfarenhet av
implantatet vid tidpunkten for den redovisade utvéarderingen och uppnadde da 1, vilket
samtliga 5 barn uppnadde redan innan operationen. Att uppfoljningsresultatet saknades for
ett av barnen berodde pa att han/hon inte hade samarbetat vid det senaste testtillfallet (23).

Evaluation of auditory responses to speech (EARS) (26)
Hamzavi et al. (26) redovisade varierande resultat, tre av 10 barn hade genomfort testet och
de uppvisade med tiden forbattrade resultat. Testet visade tydligt att resultatet forbattrades

med tiden.

Expressiv Vocabulary test (EVT)

Donaldson et al. (25) genomforde testet med tre barn men endast ett hade genomgatt testet
bade innan och efter operationen. Har hade en forbattring skett med 12 fran 20 till 32 efter
ett ars anvandning av implantatet. Resultatet redovisades dock i tva olika former innan
operationen redovisades det i form av standardpoéng och efter operationen skede
redovisningen i radata. Tva barn hade endast resultat redovisade efter operationen. Ett av

barnen hade 24 manader efter implantationen uppnatt 54 vilket sedan forbattrats ytterligare
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och efter 60 manader med implantatet var resultatet 81. For det tredje barnet redovisades

endast resultatet fran 6 manader.

Fournier eller Lafon

Patienterna studien av Loundon et al. (28) uppvisade forbattringar for taluppfattning i
closed-set mellan 50-100%. Endast en patient uppvisade inte nagon forbattring i resultatet
for closed-set ord. For open-set ord forbattrades resultaten mellan 25-90 %. Resultaten pa
open-set var oférandrade for fyra patienter. Det fanns igen pataglig skillnad mellan de tre
aldersindelade grupperna. Lyckade och mindre lyckade patienter fanns i alla grupper.
Patienterna hade inte haft mojligheten att lasa pa lapparna vid nagot av de genomforda

testtillfallena.

The Meaningful Auditory Integration Scale (MAIS) och/eller The Infant-Toddler
Meaningful Auditory Integration Scale (IT-MAIS)

MALIS och/eller IT MAIS hade anvénts i tre studier (23-25) samtliga patienter uppvisade
forbattrade resultat efter implantationen jamfort med innan. Forbéattringarna hade skett i
olika grad. Bauer et al. (23) redovisade forbattrade svar for tva barn resultatet uppgick till
28 respektive 3. Det ska jamforas med Lanson et al. (24) dar forbattringarna varierade
mellan 3-33 och det fanns redovisade svar for nio barn. Aven Donaldson et al. (25)

redovisade forbattringar for samtliga barn dar IT-MAIS/ MAIS hade anvénts.

MacArthur Communicative Development Inventory

MacArthur Communicative Development Inventory anvéndes endast av Donaldson et al.
(25). De hade testat fem barn och uppféljningstiden varierade fran 6 upp till 24 manader.
Samtliga fem barn genomforde testet innan implantationen och hade vid de redovisade
uppféljningstillfallena forbattrat resultaten med upp till 130 "poéng”. Endast ett av barnen

hade ett ar efter implantationen inte uppnatt nagon forbattring och var kvar pa 0.

Peabody Picture Vocabulary Test version 3 (PPTV-III)

PPTV-111 anvandes endast av Donaldson et al. (25) och genomférdes pa 2 patienter. Ett av
barnen uppvisade ingen forbattring av resultatet efter 6 manader samtidigt som det andra
barnet forbattrade sitt resultat fran <40 fore operationen till 72 efter 60 manaders
erfarenhet av implantatet.
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Persian auditory perception test for hearing impairedHamzavi et al. (27) redovisade
resultaten efter flerfunktionsnedsattning. Gruppvarden for innan och efter
cochleaimplantationen finns. Samtliga grupper uppvisade klara forbéattringar ett ar efter
operationen, skillnaderna i hur stora forbattringarna ar verkade bero pa vilken typ av

flerfunktionsnedsattning patienterna hade.

DISKUSSION

Resultatdiskussion

Att antalet deltagare och prevalensen varierar mellan studierna och beror pa vilken
klassificering av flerfunktionsnedséttningen som har anvants. Den totala uppskattade
prevalensen for horselnedsattning/dévhet i kombination med ytterligare
funktionsnedséttning ar 30-40 % (11). Det &r betydligt hogre &n vad som framkommit i
denna litteraturstudie. Ska liknande prevalenssiffror hittas maste troligen en betydligt

storre grupp av patienter med en storre variation av flerfunktionsnedsattningar undersokas.

Det varierar &ven hur diagnostiseringen av flerfunktionsnedséttningen skett och det verkar
vara beroende av typ av nedséttning eller syndrom. Detta eftersom studierna har anvént
olika satt for att konstatera att en flerfunktionsnedsattning ar narvarande (25, 27). Det ar
anmarkningsvart att alla studier inte uppger hur flerfunktionsnedséttningen diagnostiserats
(23, 24).

Att jamfora resultaten och darmed utvecklingen av den sprakliga formagan hos patienter
med flerfunktionsnedséttning ar svart. Skélet till detta ar att det inte alltid tydligt framgar
vilken grad av nedsattning som finns utover horselnedsattningen. Det varierar &ven i
studierna vilken grad av flerfunktionsnedséttning deltagarna har (23-28). Det verkar vara
sa att de patienter som lart sig att kommunicera med tal har en mycket lattare
flerfunktionsnedséattning jamfort med dem som inte lyckas lika bra (25). Det som
ytterligare forsvarar en jamforelse av resultatet ar att flera olika utvéarderingsmetoder har
anvants vilket medfor att en jamforelse mellan studierna blir svar. Det som samtliga studier
verkar ha framkommit till ar att patienterna har nagon form av nytta av implantatet dven
om den begransas till omgivningsnarvaro och inte gar att bevisa med utvarderingsmetoder

(23-28). Manga av patienterna med flerfunktionsnedsattning som inte utvecklar ett talsprak
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har efter operationen blivit mer 6ppna och har fatt nya intressen sa som till exempel musik
(23, 24).

Ordet nytta anvands i flertalet studier och olika forfattare kan tolka ordet pa olika sétt.
Endast Bauer et al. tar upp problemet med att anvanda ordet nytta och de anvénder ordet
for att forklara att cochleaimplantatet bidrar till 6kat valmaende for patienten (23). Darfor
ar det viktigt att nyttan av implantatet bedoms individuellt fran patient till patient. Jag kan
tanka mig att manga anser att ett cochleaimplantat gor nytta endast da en patient lar sig att
kommunicera med ett talsprak. Jag tycker daremot att varje litet framsteg som en patient

gor leder till nytta av implantatet.

Det som jag anser verkar ha framkommit i denna studie &r att gruppen med
flerfunktionshindrande bor ges mojlighet till implantation samtidigt som det ar viktigt att
informera féraldrar/anhdériga om att resultatet inte alltid blir optimalt (24). Denna
information bor dven ges till samtliga foraldrar/anhoriga till barn med dévhet eller grav
horselnedsattning dar cochleaimplantation &r aktuell. Detta pa grund av att icke
identifierade flerfunktionsnedsattningar som till exempel inlarningssvarigheter kan ge ett
samre resultat an det forvantade (25). Rehabiliteringen/habiliteringen maste anpassas efter
varje individ och i synnerhet da det finns andra funktionsnedsattningar narvarnade (25, 27,
28). Samtliga personer som arbetar med cochleaimplantationer pa sma barn maste vara
medvetna om riskerna med oupptéckta flerfunktionsnedsattningar som kan férsamra
resultatet och darmed kunna ta hand om barnet och foraldrarna/anhoriga da resultaten

uteblir eller ar forsenade.

Framtida forskning inom omradet cochleaimplantat hos personer med
flerfunktionsnedséattning kan kanske fokusera pa att utveckla anpassade
utvarderingsmetoder for att lattare kunna avgdra "nyttan” av implantatet. | dag ar det
manga olika metoder som finns tillgangliga men ingen som ar speciellt anpassad for denna
grupp av patienter. Manga ganger klarar patienterna inte av att delta i utvarderingen. Det
skulle &ven vara Onskvart att liknande metoder anvéndes 6ver hela varlden. Nu anvénder
manga egna metoder till exempel Persian auditory perception test for hearing impaired som

blir svar att jamfora med andra metoder till exempel GASP.
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Metoddiskussion

Att gora en litteraturstudie har varit mycket givande och gett mycket. Framst pa grund av
att amnet ar mer aktuellt idag pa grund av den sjunkande implantataldern men dven pa
grund av att det blir allt vanligare att patienter med flerfunktionsnedsattning far
cochleaimplantat. Det var svart att fa fram studier som anvant samma utvarderingsmetoder
och darfor ar det ett stort antal utvarderingsmetoder som finns med. Att manga olika
utvarderingsmetoder anvants forsvarar en jamforelse mellan studierna som trots det verkar
studierna ha kommit fram till liknade resultat. En litteraturstudie mojliggor en
sammanstéllning av resultat av forhallandevis manga patienter. Den medfor emellertid
ocksa begransningar da man blir hanvisad till det material som finns publicerat och inte har
mojlighet att stéilla foljdfragor samt traffa patienterna och bilda sig en uppfattning om

graden av funktionsnedsattning.

SAMMANFATTNING OCH KONKLUSION

Antalet deltagare i studierna varierar mellan 6-11 patienter. De flerfunktionsnedsattningar
som funnits narvarande varierar mellan studierna. De flerfunktionsnedsattningar som varit
narvarande i de studier som anvéants i denna litteraturstudie var autism, CHARGE
syndrom, Ushers syndrom samt tva grupper med varierande funktionsnedsattning.
Diagnosen flerfunktionsnedséattning hade stallts efter psykologiska utvarderingar eller vid
utvardering utford av en neuropsykolog. De patienter som hade diagnostiserats med Ushers
syndrom hade genomgatt balanstester for att diagnosen skulle kunna stéllas. Flertalet
utvarderingsmetoder hade anvants och det varierade mellan studierna vilken eller vilka
metoder som hade anvénts. Eftersom manga olika utvarderingsmetoder hade anvénts var
det svart att jamfora resultaten mellan studierna. Det som dock verkade vara gemensamt
for samtliga studier ar att en viss nytta av implantatet uppnaddes dven om den ibland
begrénsades till omgivningsnarvaro eller gladje éver musik. Det fanns dven patienter som

hade utvecklat eller vidare utvecklat sitt kommunikationssétt efter implantationen.
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APPENDIX

Forklaringar av utvarderingsmetoder

Fournier och Lafon
Anviands for att testa svara flerstaviga ord i "open-set” och antalet ratta svar presenteras i

procent. Lapplasning fick inte anvéndas under testet (28).

Hearing Children
Anvands for barn mellan 5 och 8 ar och utvérderar deras sprakliga formaga bade hur de
forstar ord och hur de uttrycker sig (28).

GAEL
Anvands for barn mellan 3 och 6 ar och utvérderar deras sprakliga formaga, bade hur de
uttrycker sig samt hur de forstar sprak (28).

GASP

GASP testet bestar av tva delar GASP-W och GASP-S testar barnets formaga att forsta och
kanna igen vardagliga ord och meningar testerna genomfors i “open-set” det vill sdga
barnet ges inga svarsalternativ. Antalet ratta svar anges i procent 0-100 % (25). Testet
bestar av 12 ord i GASP-W och 10 fragor i GASP-S. Barnet ska upprepa orden och
meningarna som presenteras. Mojligheten att ange ratt svar genom att gissa orden och
meningarna ar 0 %. Testet genomfors utan visuell hjélp (23).

Early Speech Perception

Anviands for att utvardera barnets formaga att kanna igen ord i "closed-set”. Utefter barnets
formaga att kanna igen orden delas de in i (1) ingen igenkénning av ord, (2)
monsterigenkanning, (3) viss igenkénning av ord och (4) God igenkanning av ord.

Mojligheten att uppna en niva genom att gissa orden ar 25 % (23).

EARS
EARS ér ett batteri av tester som utvecklats for att testa barn med cochleaimplantat. Testet
finns idag tillgangligt pa 13 olika sprak. Det bestar av flera olika delar med varierande

svarighetsgrad och testar flera delar av barnets sprakliga formaga. Ord och meningar i bade
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closed-set och open-set anvénds. Closed-set testas med hjélp av bilder. Alla ord och

meningar presenteras i direkt for barnet (26).

EVT

Testet kan anvandas for barn och vuxna mellan 2,5 och 90 ar och tar ca 15 minuter att
genomfora. Det anvands for att testa uttrycks formagan och formagan att fylla i ord som
utelamnats eller saknas. Resultatet ges i alderbaserade standard podng. Kan anvandas i
kombination med PPTV-III (29).

The Meaningful Auditory Integration Scale (MAIS)

The Meaningful Auditory Integration Scale (MAIS) &r en intervjubaserad
utvarderingsmetod som bestar av 10 fragor. Fragorna berdr barnets anvandande av
implantatet och hur barnet reagerar da han/hon hor ljud i sin dagliga milj6. Innan intervjun
borjar blir foréldrarna informerade om att barnet inte forvéntas uppvisa samtliga beteenden
som berdrs och att de ska vara sa arliga som mojligt i sitt svar. Efter foraldrarnas svar pa
fragan forsoker man om mojligt dela in svaret i procent efter hur ofta barnet uppvisar
beteendet. Dar efter ges poang enligt O=aldrig; 1= séllan; 2= ibland; 3= ofta och 4= alltid.
En fraga beror barnets formaga att reagera spontant pa sitt namn och om barnet alltid
reagerar forsta gdngen namnet ségs ges barnet 4 ”poang” pa fragan. Reagerar han/hon
aldrig som annan stimulering inte finns far barnet 0 "poang”. Detta utfors pa samtliga 10
fragor och “poéangskalan” ar darmed 0-40. Dar noll betyder att barnet aldrig uppvisar nagot

av de berdrda beteendena och 40 att han/hon alltid uppvisar samtliga beteenden (30).

MacArthur Communicative Development Inventory
MacArthur Communicative Development Inventory ar ett frageformular som besvaras av
foraldrarna och det utvarderar barnets tidiga sprakforstaelse samt formagan att leka.

Foraldrarna svarar pa fragorna utefter hur barnen &r i hemmiljon (25).

Persian auditory perception test for hearing impaired.

Testet skapades for att kunna utvardera cochleaimplanterade patienter med
flerfunktionsnedséttning och deras auditiva perceptions formaga. Testet bestar av 50
stycken delar som delats in i tre svarighetsnivaer. Den forsta och lattaste nivan bestar av 16
delar som testar hur medveten patienten ar for ljud i omgivningen. Detta testas genom att

anvanda olika langd, intensitet, och identifiering av ord och meningar genom
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suprasegmentell information. Den andra niva som bestar av 22 delar testar forstaelsen av
vokaler och konsonanter genom att anvanda delad information denna niva testar dven
formagan att identifiera fonem, ord och fraser genom delad information i "closed-set”. Den
tredje och svaraste nivan bestar av 12 delar som utvarderar forstaelsen i bade "open-set”

och “closed-set”. Den totalt hdgsta poangen som kan uppnas ar 100 (27).

Peabody Picture Vocabulary Test version 3

Ar ett test som anvands for att undersoka barnets formaga att forsta engelska ord (25).
Testet kan anvandas for personer fran 2 ar upp till 90 ar och det tar mellan 10 till 15
minuter att genomfora. Svartvita bilder anvands for att illustrera orden som efterfragas
(31).

Utvardering av barnets sprakliga niva.

Anvinds for att utvardera den sprakliga nivan hos barn 6ver 9 ar. En utvardering gjordes
av barnets skolmiljo och vilken niva som undervisningen bedrevs pa. Darefter anpassades
testet efter barnet. Utvarderingen genomfordes antingen med hjélp av spel, beskrivning av

bilder eller under samtal (28).
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