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Sammanfattning:

Auditiv Neuropati Spektrumstérning (ANSD) &r ett samlingsbegrepp for en speciell form
av horselnedsattning inom en heterogen patientgrupp med gemensam audiologisk testprofil.
Cochleaimplantation hos barn med ANSD har visat sig resultera i bra behandlingsresultat.
Tidigare studier har dock uppmarksammat férekomsten av en subgrupp av barn med ANSD
som ej gynnas av cochleaimplantation utan istéllet &r i behov av alternativa
kommunikationsmetoder. Syftet med denna beskrivande litteraturstudie var att undersoka
mojligheterna att forutsdaga utfall av cochleaimplantation hos barn med ANSD utifran pre-,
per- eller postoperativa undersokningar/métningar och darigenom utvardera i vilka fall CI-
operation ar l&mpligt som intervention inom denna patientgrupp. Materialet bestod av 10
vetenskapliga artiklar publicerade mellan 2007-2014. Resultatet indikerade mojligheter att
kunna forutséga resultat av cochleaimplantation hos barn med ANSD, dock forekommer
stora individuella variationer. Mer forskning behdvs for att utreda i vilken grad olika
undersdkningar/matningar ar lampliga att anvandas i prediktivt syfte.
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Abstract:

Auditory Neuropathy Spectrum Disorder (ANSD) is a collective term for a specific form of
hearing loss within a heterogeneous population of patients with mutual audiological test-
profile. Cochlear implantation in children with ANSD has been found to result in good
outcomes. Previous research, however, has shown the existence of a subgroup of children
with ANSD who do not benefit from cochlear implantation but instead are in need of
alternative methods of communication. The aim of this literature review was to examine the
possibilities to predict outcomes of cochlear implantation in children with ANSD by pre-,
intra- or postoperative examinations/measurements and thereby evaluate in which cases
cochlear implantation is an appropriate intervention within this group of patients. The
material consisted of 10 scientific papers published between 2007-2014. The findings
indicated that there is a possibility to predict outcomes of cochlear implantation in children
with ANSD, however, there are large individual variations. More research is needed to
investigate the degree to which various examinations/measurements are suitable to be used
for predictive purpose.
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Bakgrund

Auditiv Neuropati Spektrumstérning

Auditiv Neuropati Spektrumstoérning (Auditory Neuropathy Spectrum Disorder, ANSD) ar en
speciell form av horselnedséttning som kannetecknas av stor diskrepans mellan formagan att
detektera ljud och taluppfattningsformaga. Skadan antas vara lokaliserad till de inre harcellerna i
cochlean, synapserna mellan de inre harcellerna och horselnerven, i sjalva fibrerna som
horselnerven utgors av, eller en kombination av skador i flera av dessa strukturer. Gemensamt for
denna patientgrupp ar den audiologiska testprofilen som kannetecknas av normalt resultat vid
maétning av otoakustiska emissioner (OAE) och/eller cochledrmikrofoni (CM) samt uteblivet eller
patologiskt resultat vid hjarnstamsaudiometri (Auditory Brainstem Response, ABR) (Rance,
2005).

Historik

Begreppet ”Auditiv Neuropati” introducerades 1996 av Starr med kollegor som beskrev 10
patienter med horselnedsattning som kunde kopplas till den VIlI:e kranialnerven (Starr, Picton,
Sininger, Hood, & Berlin, 1996). Termen ”Auditiv Neuropati” har varit problematisk eftersom
den karakteristiska audiologiska testprofilen kan ha manga varierande orsaker som i vissa fall inte
har ndgot med neuropati att gora, t.ex. vid selektiv forlust av inre harceller (Rance, 2005). Istallet
rekommenderas termen ANSD sedan 2008 efter riktlinjer fran Newborn Hearing Systems
International Conference. Att termen ANSD valdes berodde pé att bendmningen ”Auditiv
Neuropati” redan hade fétt en utbredd anvindning, ”Spectrum Disorder” lades darmed till {or att
tydliggora de stora individuella variationer som férekommer inom denna patientgrupp nér det
kommer till bakomliggande orsaker, skadans ursprung och horselnedséttningens omfattning
(Northern J. editor, 2008).

Etiologi

ANSD kan vara medfodd eller forvarvad. Nyfodda barn som behéver neonatal intensivvard 16per
storre risk att drabbas. Prematuritet, syrebrist och hyperbilirubinemi (gulsot) &r de vanligaste
riskfaktorerna for ANSD. Andra orsaker kan vara infektioner som passjuka eller meningit
(hjarnhinneinflammation), andra inflammatoriska tillstand, autoimmuna sjukdomar samt
genmutationer (Lindsey, 2014). Den vanligaste genetiska orsaken kopplad till ANSD &r mutation

av OTOF-genen som kodar for proteinet otoferlin. Otoferlin &r avgdrande for 6verforingen av



information fran de inre harcellerna till hérselnerven. Mutation i denna gen &r orsaken till icke-
syndromal medfddd horselnedsattning som nedarvs autosomalt recessivt (DFNB9) (Varga,
Kelley, Keats, Starr, Leal, Cohn & Kimberling, 2003). Det finns dven olika genetiska
neurodegenerativa sjukdomar dar ANSD ar en del av en generell neural nedsattning, t.ex.
Charcot-Marie-Tooth disease, Friedreich ataxi och Leber’s hereditary optic neuropathy (Lindsey,
2014). Det ar aven vanligt att barn med ANSD har ytterligare medicinska akommor och/eller
kognitiva funktionsnedsattningar (Uus, Young, & Day, 2012).

Prevalens

Prevalensen fér ANSD hos barn i riskgruppen for horselnedsattning uppskattas ligga mellan 0,23-
2 %. ANSD uppskattas ligga bakom ca 8 % av fallen vid diagnosticerad hdrselnedsattning hos
barn varje ar och prevalensen hos barn med bestaende hérselnedséttning estimeras till 10 %
(Nikolopoulos, 2014). Den populationsbaserade prevalensen for ANSD hos barn som inte tillhor
nagon riskgrupp for horselnedsattning uppskattas ligga mellan 0,006 % och 0,03 % (Korver, van

Zanten, Meuwese-Jongejeugd, van Straaten, & Oudesluys-Murphy, 2012).

Patofysiologi vid ANSD
Inre- & yttre harceller

Den manskliga cochlean innehaller ungefar 3000 inre harceller respektive 12000 yttre harceller.
Spirala ganglion &r de nervceller vars dendriter star i forbindelse med harcellerna och vars axon
bildar horselnerven. Ungefar 90 % av alla spirala ganglion neuron star i synaptisk kontakt med
inre harceller och dvriga 10 % star i kontakt med yttre harceller. Detta medfor att
aktionspotentialen i horselnerven (Compund Action Potential, CAP?) paverkas nastan uteslutande
av den neurala aktiviteten som utgar fran de inre harcellerna och dess formaga att skicka stora
mangder information (Roeser, Valente, & Hosford-Dunn, 2007). Skadan vid ANSD antas bland
annat kunna ha sitt ursprung vid de inre harcellerna da selektiv forlust av inre harceller medfor
patologiskt- eller uteblivet svar vid ABR med samtidig férekomst av OAE eftersom de yttre
hércellerna fortfarande &r intakta. An sé lange finns det inga metoder for att underséka de inre

harcellernas funktion hos levande individer (Rance, 2005).

Neuropati & synapser
Det finns tva olika typer av neuropati. Demyeliniserande neuropati paverkar axonens

ledningsférmaga och gor att signalen ena stunden kommer ledas langsamt genom



demyeliniserade axon och andra stunden ledas med normal hastighet genom opaverkade axon,
den neurala impulsen blir darmed osynkroniserad och langsam. Axonal neuropati innebar att
axonen utsatts for degenerering, ledningsformagan paverkas dock inte forran axonet blivit sa pass
degenererat att det dor. Axonal neuropati innebér darmed inte att nervimpulsen blir
osynkroniserad pa samma satt som vid demyeliniserande neuropati. Hos individer med ANSD
dar skadan har sitt ursprung i horselnerven antas orsaken kunna vara antingen demyeliniserande-
eller axonal neuropati, alternativt en kombination av de bada (Rapin & Gravel, 2006). Skadan vid
ANSD antas dven kunna ha sitt ursprung vid synapserna mellan de inre harcellerna och
horselnerven dar transmittorsubstanser har som funktion att leda nervimpulsen vidare fran en
nervcell till en annan. Denna skada skulle antingen kunna paverka utséndringen av
transmittorsubstans i synapsen (presynaptisk) eller paverka effekten av transmittorsubstans i den
mottagande nervcellens dendriter (postsynaptisk) (Starr, Sininger, & Pratt, 2000).

Audiologisk testprofil vid ANSD

Patienter med ANSD kan ha allt fran normala hértrosklar till svar/grav horselnedséttning eller
dévhet baserat pa tonaudiometri. Audiogramkonfigurationen utgors i ca 1/3 av fallen av en
basnedséattning. Diskantnedsattningar som &r vanligt forekommande vid sensorineural
horselnedsattning (SNHL) verkar vara mindre vanligt och férekommer hos ca 1/10. Registrering
av OAE visar normalt resultat medan matning av ABR ger uteblivet- eller patologiskt svar.
Stapediusreflexmatning visar uteblivna svar bade kontra- och ipsilateralt, alternativt svar vid
forhojd troskelniva. Taluppfattningen hos patienter med ANSD é&r samre an forvantat, framfor allt
vid uppfattning av tal i bakgrundsbrus (Rance, 2005). Nedan foljer en sammanfattande tabell av
den audiologiska testprofilen hos individer med ANSD i jamforelse med individer med SNHL
(tabell 1).

Tabell 1: Audiologisk testprofil vid ANSD jamfort med individer med SNHL

ANSD SNHL
Tonaudiometri Varierar mellan allt fran normala | TMV >20 dB HL
hortrosklar (TMV <20 dB HL)
till mycket svar HNS/d6vhet
(TMV >90 dB HL)

Talaudiometri Samre an forvantat utifran Overensstammer med tonaudiogram
tonaudiogram
OAE Oftast registrerbara Uteblivna vid HNS >35 dB HL
(TEOAE)




ABR Patologiskt/uteblivet svar vid Trosklar for ABR Overensstammer
maximal niva for stimuli oavsett | med tonaudiogram.
trosklar for tonaudiogram.
Stapediusreflexer | Uteblivna, alternativt forhéjda Ofta uppmatbara, inom normalomradet
(>90 dB HL). (70-90 dB HL) eller forhojda (>90 dB
HL). Uteblivna reflextrosklar vid HNS
>ca 50 dB HL.
CM Uppmatbara trots Uteblir om svar for ABR vid maximal
patologiskt/uteblivet svar vid stimuleringsniva uteblir eller ar
ABR. patologiskt.
CAEP Ofta uppmatbara med Ofta uppmatbara med forhallandevis
forhallandevis normal morfologi | normal morfologi och latens.
och latens.

(Rance, 2005; Arlinger, 2007; Rance, Cone-Wesson, Wunderlich, & Dowell, 2002)

Neonatal horselscreening

Neonatal horselscreening ar ett verktyg som gor det mojligt att upptédcka om nyfédda barn har
medfddd horselnedsattning. Detta sker genom registrering av OAE och/eller ABR (Arlinger,
2007). Om identifiering och intervention sker inom 6 manaders alder har barn med medfédd
hdrselnedséttning forutsattningar att utveckla likvardig talutveckling som normalhdrande barn vid
3 ars alder. Barn med medfodd horselnedséttning som identifieras senare har dock samre

forutsattningar till likvardig talutveckling (Yoshinaga-ltano, Sedey, Coulter, & Mehl, 1998).

Otoakustiska emissioner & Stapediusreflexen

Otoakustiska emissioner (OAE) ar den energi som uppstar genom de yttre harcellernas aktivitet
vid akustisk stimulering och som hos vissa personer dven kan finnas spontant. Energin som
uppstar i cochlean vid akustisk stimulering transporteras vidare till horselgangen dar den kan
registreras via en matsond (Arlinger, 2007). Barn med ANSD kan fa normalt resultat vid neonatal
horselscreening med OAE pa grund av att skadan inte ar lokaliserad i de yttre harcellerna (Roeser
etal., 2007).

Stapediusmuskeln sitter i mellandrat och stramar at horselbenskedjan vid starka ljud genom
stapediusreflexen. Stapediusreflexen utloses i normalt tillstand vid 70-90 dB HL. Stimulering av
ett 6ra med tillrackligt stark ljudniva leder i normala fall till kontraktion i bada 6ronen (Arlinger,
2007). Vid ANSD uteblir stapediusreflexen vid stimulering med stark ljudniva, alternativt utloses

vid forhojd stimuli niva, aven for de individer som har relativt normala tontrosklar. Troligen



beror detta pa horselnervens oférmaga att formedla den starka ljudnivan for inkommande stimuli
vilket leder till att den efferenta signalen for kontraktion av stapediusmuskeln uteblir (Sininger,
Winter, Derebery, Oba, Michalewski & Starr, 1998).

Magnetic Resonance Imaging & Computed Tomography

Magnetic Resonance Imaging (MRI) ar en metod for bildatergivning av kroppen och &r
anvéandbar vid undersékning av mjukvavnad, t.ex. vid misstanke om tumdorer som
akustikusneurinom. Computed Tomography (CT) &r en typ av rontgenmetod som bland annat ar
anvandbar vid undersokning av benvavnad, t.ex. for att undersoka den inre horselgangens storlek
samt cochleans beniga struktur. Vid Cl-utredningar anvands ofta bade MRI och CT eftersom CT
bidrar med information angaende eventuella misshildningar- eller ossifikation av cochleans
beniga struktur medan MRI bidrar med kompletterande information om férekomst av vétska i

cochlean samt utseende av horselnerven (Roeser et al., 2007).

Auditory Evoked Potentials

Den elektriska aktiviteten i centrala nervsystemet som framkallas genom ljudexponering kallas
for Auditory Evoked Potentials (AEP) eller Auditory Event-Related Potentials (ERP) och brukar
delas in efter latensen for uppkomst. Elektrocochleografi (ECochG) &r den tidigaste potentialen
och framkallas inom 5 ms efter ljudexponering. Vagformen vid ECochG bestar av ett antal
negativa toppar dar den forsta benamns som N1 vilket motsvarar vag | for ABR (Roeser et al.,
2007). Se bilaga 2.

Hjarnstamssvar (ABR) syftar till den elektriska potential som utléses inom 10 ms efter
ljudexponering. Denna potential bestar av sju vagor som framkallas av hérselnerven samt évriga
strukturer i de centrala horselbanorna. Svaret paverkas inte av somn eller grad av uppmarksamhet
(Roeser et al., 2007). Nar urladdningen fran horselnerven och hjarnstammen inte ar synkroniserad
med den akustiska signalen blir den omojlig att sarskilja fran bakgrundsstérningarna (EEG-
aktiviteten) (Starr et al., 1996).

Long-Latency Auditory Evoked Potentials (LLAEP) framkallas ca 50-250 ms efter
ljudexponering hos vuxna och bestar av fyra olika komponenter: P1 (som ibland raknas till
middle-latency response - MLR), N1, P2 och N2. Dessa komponenter antas harstamma fran olika

delar av auditiva cortex och kallas aven for Cortical Auditory Event-related Potentials (CAEP)



(Roeser et al., 2007). Anledningen till att det & mdojligt att registrera CAEP hos individer med
ANSD trots uteblivet eller patologiskt svar vid ABR beror pa att registrering av CAEP ar mindre
kansligt for osynkroniserade nervimpulser till skillnad fran ABR vars registrering ar kanslig aven

for sma tidsvariationer (Rance, 2005).

Electrically Evoked Auditory Brainstem Response, Electrically Evoked Compound Action
Potentials & Electrical Stapedial Reflex

Electrically Evoked Auditory Brainstem Response (EABR) kan uppmatas antingen peroperativt
eller postoperativt med elektrisk stimulering genom patientens Cl och registreras med
ytelektroder placerade pa huvudet. Vagformen for EABR liknar den for ABR som framkallas
med auditivt stimuli och motsvarar den neurala responsen for elektrisk stimulering. Férekomst av

EABR ger en anvisning om implantatets- samt horselnervens funktion.

Electrically Evoked Compound Action Potentials (ECAP) ar en métning av horselnervens
sammanlagda potential framkallad genom elektrisk stimulering. Till skillnad frdn EABR som
registreras med ytelektroder sa registreras ECAP vanligtvis genom en av de implanterade

elektroderna i cochlean.

Electrical Stapedial Reflex (ESR) eller Electrically Evoked Acoustic Reflex Threshold (EART)
innebar registrering av stapediusreflexen till foljd av elektrisk stimulering. Denna métning kan
anvandas for att begransa implantatets 6vre stimuleringsniva samt for att fa en anvisning om
implantatets- och horselnervens funktion (American Speech-Language-Hearing Association,
2004). For mer information angaende metod vid registrering av EABR, ECAP samt ESR, se
bilaga 2.

P1-N1-P2 komplexet & Auditory Change Complex

P1-N1-P2 komplexet &r en typ av auditiv Event Related Potential (ERP) som dven ingar i
LLAEP/CAEP och utgdrs av en serie vagor som borjar med en positiv peak (P1) som foljs av en
negativ peak (N1) och avslutas med ytterligare en positiv peak (P2). P1-N1-P2 komplexet
framkallas vanligtvis genom stimuli med klickar, toner eller kortare talljud men kan &ven
framkallas genom férandringar av ett konstant ljud med langre duration, t.ex. genom modulation
av intensitet eller frekvens. Nar P1-N1-P2 komplexet framkallas genom akustiska férandringar av

stimuli uppstar ett flertal P1-N1-P2 vagformer till foljd av stimuleringens start-, slut- samt



forandring. Den resulterande vagformen kallas for Auditory Change Complex (ACC) och ger en
anvisning om hjarnans férmaga att diskriminera mellan olika komponenter i ett ljud som t.ex.
intensitet eller frekvens (Martin, Tremblay, & Korczak, 2008). For mer information angaende

latensen for P1, se bilaga 2.

Cochleaimplantat

Ett cochleaimplantat (Cl) &r ett horhjalpmedel dar elektroder opereras in i cochlean. Elektroderna
stimulerar hérselnervens spiralganglie direkt och kan pa sa vis ersétta de skadade harcellernas
funktion. De yttre komponenterna av ett Cl bestar bland annat av en mikrofon som plockar upp
ljud och en talprocessor som bearbetar ljud, dessa komponenter sitter bakom 6rat. Elektrodraden i
ett cochleaimplantat ar tillverkad for att samverka med harcellernas tonotopiska organisation
utmed basilarmembranet, dar elektroder i basen av cochlean stimulerar horselnerven vid auditiv
input innehallande hoga frekvenser medan elektroder langre upp mot apex stimulerar vid laga
frekvenser (Tye-Murray, 2009). Vid programmering av ett Cl faststalls dynamikomradet for
implantatets elektriska stimulering genom att identifiera hortroskelniva (threshold; T-level),
lagomniva (comfortable; C-level) eller “most comfortable level”, M-level for samtliga
implanterade elektroder, denna procedur kallas for mapping (Zwolan, 2008). Att det ar mojligt att
en Cl-operation vid ANSD kan fa ett bra utfall, skulle kunna forklaras av att skadan kan vara
lokaliserad till de inre harcellerna eller synapserna mellan de inre harcellerna och horselnerven.
Dessa delar av horselbanorna gas forbi av cochleaimplantatets elektriska stimulering och

paverkar darfor inte formedlingen av den neurala impulsen genom hérselnerven (Rance, 2005).

Konventionella hérapparater eller CI for barn med ANSD?

Det rader delade meningar om vilken intervention som har béast utfall for barn med ANSD. En
studie av 260 barn med ANSD varav 49 Cl-anvandare och 85 hdrapparatsanvéndare visade att
majoriteten av barnen som anvande horapparater ej uppnatt taluppfattningsformaga motsvarande
dess biologiska alder. Av de barn som anvant horapparater hade 15 % nytta av horapparaterna for
tal- och sprakutvecklingen jamfort med 85 % av de barn som var Cl-anvandare (Berlin et al.,
2010). Andra studier har emellertid rapporterat att intervention med horapparater jamfért med ClI
hos barn med ANSD visat likvardiga utfall och att Cl-operation darfor inte alltid bor ses som den
enda majliga atgarden (Rance & Barker, 2009; Pelosi et al., 2013; Zeng & Liu, 2006). Enligt en

rapport fran Newborn Hearing Screening Programme - Clinical Group i England bor akustisk



stimulering med konventionella hérapparater inledningsvis séttas in hos de barn med ANSD vars
hortrosklar faststallts som forhdjda. Cl-operation bor enligt forfattarna betdnkas i de fall dar
barnet inte drar nytta av akustisk stimulering och utvecklar en begransad tal- och sprakutveckling
(Feirn, Sutton, Parker, Sirimanna, Lightfoot & Wood, 2013).

Alder vid cochleaimplantation hos barn med ANSD?

Ju yngre ett barn &r vid cochleaimplantation desto battre ar utfallet vid 3 ars alder (Ching et al.,
2013b). En studie gjord pa barn med ANSD visar att cochleaimplantation innan 2 ars alder
medfor battre resultat vid matning av utfall jamfort med barn implanterade efter 2 ars alder (Liu,
Dong, Li, Xu, Li, Chen & Gong, 2014). Samtidigt ar det svart att utvardera nyttan av akustisk

stimulering med horapparater gallande barnets talutveckling innan 2-3 ars alder (Rance, 2005).

Det forekommer att barn med ANSD visar normalt svar vid uppféljande matning av ABR vid ett
senare tillfalle. En studie rapporterar forekomsten av normalt svar vid uppféljande méatning av
ABR hos barn med ANSD, framfor allt hos prematurer med lag fodelsevikt (Psarommatis, Riga,
Douros, Koltsidopoulos, Douniadakis, Kapetanakis & Apostolopoulos, 2006). Forfattarna menar
darfor att cochleaimplantation hos barn med ANSD bor utforas vél efter 6 manaders alder pa
grund av den pagdende mognadsprocessen som i vissa fall kan leda till spontan aterhamtning. En
annan studie rapporterar dven om spontan forbéattring av hortrosklar hos 9 av 18 barn med ANSD
1-15 manader efter diagnosticering (Madden, Rutter, Hilbert, Greinwald, & Choo, 2002). Denna
forbattring over tid ledde till att 4 av barnen inte langre hade behov av akustisk forstarkning

Att mata utfall av cochleaimplantation hos barn

Vid matning av tal- och sprakutveckling hos barn bor testets svarighetsgrad anpassas till barnets
kognitiva formaga. Orden som ingar i testet bor vara familjara for barnet for att undvika ett svagt
resultat till foljd av vokabuldra- eller grammatiska svarigheter istéllet for begransad horsel. Andra
faktorer som kan paverka resultatet ar barnets grad av uppmarksamhet samt vilja till att medverka
vilket kan medfora att resultatet varierar fran den ena testsessionen till den andra. Test som utgors
av hela meningar eller fraser har hogst validitet da de battre aterspeglar barnets
taluppfattningsférmaga i vardaglig kommunikation jamfort med test som enbart innehaller
separata ord. Nackdelen med test utgorande av hela meningar eller fraser ar dock att resultatet ar

mer bendget att influeras av ordens- eller samtalsamnets familjaritet, barnets grammatiska



formaga samt grad av minnesbelastning vilket gor denna testmetod olamplig for yngre barn (Tye-
Murray, 2009).

Vid presentation av stimuli foredrar de flesta barn att talmaterialet presenteras genom att
undersokaren talar direkt i en mikrofon jamfért med férinspelat material. Denna metod medfor
dock nackdelen att talmaterialet kan variera mellan olika testsessioner. For yngre barn som inte
kan genomfora ett taluppfattningstest med ord finns frageformular dar foraldrar och audionom
subjektivt far bedoma barnets auditiva formaga (Tye-Murray, 2009). IT-MAIS &r ett exempel pa
ett frageformular som har visat sig korrelera med barns jollrande vilket ger en anvisning om i
vilken grad barnet drar nytta av akustisk- eller elektrisk stimulering via sitt hdrhjalpmedel
(Kishon-Rabin, Taitelbaum-Swead, Ezrati-Vinacour, & Hildesheimer, 2005). For beskrivning av
olika typer av utfallsmatt hos barn med hérselnedsattning, se bilaga 1.

Problembeskrivning

Cochleaimplantation hos barn med ANSD é&r gynnsamt i de flesta fall (Breneman, Gifford, &
Dejong, 2012; Jeong, Kim, Kim, Bae, & Kim, 2007; Ching et al., 2013a) men det finns en
subgrupp av barn med ANSD vars taluppfattningsformaga ej gynnas av cochleaimplantation
(Neary & Lightfoot, 2012; Rance & Barker, 2009). Tidig diagnos och intervention &r viktigt for
barnets tal- och sprakutveckling (Lyness, Woll, Campbell, & Cardin, 2013) vilket gor det
onskvart att kunna forutsaga utfall av cochleaimplantation for att pa sa satt tidigt kunna bista med

alternativa kommunikationsmetoder i de fall d&r prognosen &r svag.

Syfte
Syftet med denna beskrivande litteraturstudie var att undersoka mdéjligheterna att forutsaga utfall
av cochleaimplantation hos barn med ANSD och i vilka fall Cl-operation isafall & lampligt som

intervention for dessa barn.

Specifik fragestallning
Vilka mojligheter finns att forutsaga utfall av cochleaimplantation hos barn med ANSD utifran

pre-, per- eller postoperativa undersékningar/matningar?



Metod

Arbetet utférdes som en beskrivande litteraturstudie. Datainsamlingen bestod av artiklar som
valts ut efter specifika inklusions- och exklusionskriterier. Databaser som anvandes vid

datainsamlingen var Pubmed och Scopus.

Inklusionskriterier

- Studier med deltagare som bestar av barn (under 18 ar) med ANSD som genomgatt
cochleaimplantation

- Artiklar som publicerats ar 2004-2014

- Studier dar det finns ett utfallsmatt som kopplats till nagon typ av pre-, per- eller postoperativ

undersdkning/maétning.

Exklusionskriterier
- Studier med deltagare som bestar av barn med ANSD som del i generell neurodegenerativ
sjukdom (t.ex. Charcot-Marie-Tooth eller Friedreich ataxi)

MeSH termer anvandes i mojligaste man for att ticka in samtliga relevanta studier vid sokningar i
databaserna. Eftersom det inte finns nagon MeSH-term for ANSD valdes istéllet sokordet
”Auditiv Neuropati” fOr att dven tdcka in de artiklar som publicerats innan termen ANSD togs 1
bruk. Artiklar som bedémdes som relevanta utifran titel valdes ut och sammanfattningarna av
dessa granskades. De artiklar som bedémdes som relevanta utifran sammanfattningen
genomgicks mer grundligt for att kontrollera inklusions- och exklusionskriterier. Artiklar som
efter denna kontroll beddmdes som relevanta blev dérefter utvalda att anvandas i denna
litteraturstudie. Utvalda artiklars respektive referenslistor granskades for att kontrollera
forekomst av ytterligare relevanta studier. De utvalda artiklarna genomgick separat granskning
dar informationen sammanstalldes i tvé olika tabeller (tabell 3 och 4). Nedan presenteras

sokvagen vid datainsamlingen (tabell 2).
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Tabell 2: sokvag

Antal traffar /
Databas Séktermer Begransningar (exklusive Valda artiklar
dubbletter)

auditory neuropathy” AND “cochlear

Scopus implants” AND “child” AND “speech Egg{gﬁr >2003 and 45 9
perception”
"auditory neuropathy” AND "cochlear

Scopus implants” AND "child" AND “treatment Egg)llgar >2003 and 25/(9) 1
outcome”
"auditory neuropathy” AND "cochlear

Scopus implants” AND "child" AND "evoked Eggﬁar >2003 and 371/(14) 0
potentials”
"auditory neuropathy” AND "cochlear

Scopus implants” AND "child" AND “action Egg{gﬁr >2008and | 45 ) 0
potentials”
” Auditory neuropathy” AND “cochlear Publication date from

Pubmed implants” AND “child” AND “speech 2004/01/01 to 29/(1) 0
perception” 2014/12/31
"auditory neuropathy” AND "cochlear Publication date from

Pubmed implants" AND "child" AND “treatment 2004/01/01 to 21/(1) 0
outcome” 2014/12/31
"auditory neuropathy” AND "cochlear Publication date from

Pubmed implants” AND "child" AND "action 2004/01/01 to 1/(0) 0
potentials" 2014/12/31
"auditory neuropathy” AND "cochlear Publication date from

Pubmed implants" AND "child" AND "evoked 2004/01/01 to 271(1) 0
potentials” 2014/12/31

Totalt 195/ (72) 10

Siffrorna inom parentes motsvarar antal nya artiklar vid den aktuella sokningen utover traffarna

fran féregaende sokningar. Totalt gav sokningarna 195 traffar som bestod av 72 individuella

artiklar.

Material

Nedan presenteras materialet som bestar av 10 utvalda artiklar ssmmanstallda i tva olika tabeller
(tabell 3 och 4).
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Tabell 3: sammanstallning av artiklar

Artikel Metod Syfte Antal dg Itagare . Alder V'.d Utférda méatningar/undersokningar
(kén) implantering
Kvantitativ | (1) Undersdka om P1 komponenten N=14 1,8-6,2 &r LLAEP registrerade med ytelektroder genom tva olika kanaler for att minimera
prospektiv for LLAEP korrelerar med (8 flickor, 6 pojkar) Median: 3,2 ar artefakter p.g.a. 6gonrorelser. Stimuli utgjordes av en syntetiserad stavelse /ba/
1. Alvarenga | tvérsnitts- taluppfattning hos barn med ANSD Medelvarde: med duration 180 ms presenterad med 526 ms interstimulus intervall, hastighet
etal., studie som anvénder Cl. (2) Understka om 3,4 ar 1,9 Hz, intensitet 70 dB HL. Stimuli presenterades i frifalt 90° azimut med 40
(2012) P1 komponenten for LLAEP:s cm avstand fran implanterade orat.
korrelerar med andra variabler
relaterat till anvéndning av ClI.
Kvantitativ | Understka om férmégan till temporal | ANSD grupp, n=6 (2 | ANSD grupp: 2-7 ar ECAP uppmatt postoperativt pé elektroderna 3, 5, 7, 10, 13, 15, 17 och 20
prospektiv bearbetning hos barn med ANSD kan | flickor, 4 pojkar) Median: 2,5 ar genom direkt stimulering med bifasiska pulser. Registrering genom
2. Kimetal., | tvarsnitts- aterstallas genom Cl-operation. Medelvarde: 3,3 ar programvara fran Cochlear® Corporation.
(2011) studie SNHL kontrollgrupp,
n=4 SNHL grupp:
(1 flicka, 3 pojkar) Medelvérde 3,5 &r
Kvantitativ, | Beskriva RWECochG och EABR hos | ANSD grupp, n =39 Framgar ej RWECochG preoperativt under narkos.
prospektiv barn med ANSD samt undersdéka om
kohort- dessa matningar kan anvéndas for att | Grupp med stora CM EABR uppmatt peroperativt pa samtliga 22 elektroder genom programvara fran
studie forutsdga utfall av operation med CI. + APP utan ANSD Cochlear® Corporation Australia.
3. Gibson & diagnos, n =21
Sanli, (2007)
SNHL kontrollgrupp,
n =46
(konsférdelning
framgar ej)
Kvantitativ | (1) Undersoka mdjligheterna att N =15 (6 flickor, 9 1,1-15,6 &r Electrically evoked auditory event-related potentials (eERP) inklusive P1-N1-
prospektiv registrera eERP inklusive pojkar) Median: 2,7 ar P2 komplexet samt electrically evoked auditory change complex (EACC)
tvarsnitts- uppkomsten av P1-N1-P2 komplexet Medelvérde: postoperativt.via direkt stimulering av elektrod nr 12, registrerade med
4H studie samt EACC genom temporal gaps hos 3,6 &r ytelektroder.
.Heetal.,,
(2013) barn med A_NSD. _ _ o _
(2) Understka samband mellan dessa Stimulus utgjordes av bifasiska pulser som varierades mellan att presenteras
matningar och taluppfattning hos antingen oavbrutet (800 ms) eller med temporal gaps (2x400 ms pulser
individerna i studien. separerade med 5-100 ms gaps). Justering av stimulus efter individuell MCL.
Interstimulus intervall 1200 ms, presentationshastighet 1000 Hz.
Kvantitativ, | Redogodra for preoperativ medicinsk N =52 1-17,8 &r ECAP peroperativt + postoperativt genom mjukvara frdn Cochlear Corporation
prospektiv och audiologisk status samt (19 flickor, 33 pojkar) | Median: 2,7 ar samt Advanced Bionics Corporation.
5. Teagle et o - P o 3
al., (2010) Iongltudl_- postoperativ taluppfattningsformaga Medelvaérde: 3,9 ar _
nell studie hos barn med ANSD som under MRI preoperativt.
studien blev opererade med CI.
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Tabell 3: fortsattning

Artikel Metod Syfte Antal(gg:]t)agare Alder vid implantering Utférda matningar/undersokningar
Kvantitativ Beddma om resultat fran N=15 1,1-10,4 ESR mitt peroperativt pa elektroderna 5, 12 och 20.
retrospektiv radiologiska undersékningar samt | (5 flickor, 10 Median: 2,4 ar
tvarsnitts- elektrofysiologiska méatningar kan | pojkar) Medelvérde 3,5 ar EABR mitt postoperativt pa 7 st elektroder.
6. Jeong & . x - o
Kim, (2013) studie anvéndas '[I.|| att__forlitsaga ) o )
taluppfattningsférmagan hos barn ECAP matt postoperativt pa samtliga 22 elektroder.
med ANSD som opererats med
Cl. CT + MRI
Kvantitativ, Undersoka utvecklingen av N=24 1,1-12,4 ar P1 CAEP med ytelektroder utfért 0-2,6 &r postoperativt for samtliga
retrospektiv auditiva cortex och (15 flickor, 9 Median: 1,9 individer samt preoperativt for 11 individer. Matning utford i frifalt 45°
7. Cardon & tvarsnitts- taluppfattningsforméagan hos barn | pojkar) Medelvarde: 3,1 ar azimut. Stimulus utgjordes av en syntetiserad stavelse /ba/ med duration 90
Sharma, studie samt med ANSD som opererats med ms samt ljudniva 75 dB SPL. 