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Sammanfattning

Populationen med Downs syndrom har forhojd risk att drabbas av bestdende horselnedséttning i
ligre aldrar som foljd av roninflammationer och i hdgre aldrar dldersnedséttning. Aven om
utvecklingsstorningen oftast dr mattlig och de flesta kan medverka vid horselutredning och
horselrehabilitering tycks det vara fa av dem med konstaterad horselnedséttning som anvander
horhjédlpmedel.

Syfte: Syftet med litteraturstudien var att kartldgga tidigare forskning om Downs syndrom vad
giller horsel, horseldiagnostisering och horselrehabilitering.

Metod: Litteraturstudie dér 12 vetenskapliga artiklar, funna via databaser och referenslistor,
ingick 1 materialet. Materialet har utdkats med en fallstudie som beskriver horseldiagnostisering
och horselrehabilitering for en person med Downs syndrom.

Resultat: Forskningen visar att horselnedsattning hos populationen med Downs syndrom &r
vanligt forekommande men att nddvéndiga insatser for diagnostisering och rehabilitering séllan
erbjuds. Kunskapen och medvetenheten pé olika nivaer i samhéllet tycks, trots valformulerade
policydokument, vara ringa t ex finns 1 Sverige ett nationellt vdrdprogram som sannolikt inte
foljs.

Konklusion: Med en tidig upptéickt av horselnedsattning hos personer med Downs syndrom
och med ldmpliga rehabiliteringsinsatser stimuleras kommunikationsférmaga och allmén

utveckling och chanserna maximeras till ett sa normalt liv som mojligt och till 6kad livskvalitet.

Sokord: Downs syndrom, horsel, hdrselnedsattning, horselrehabilitering, utvecklingsstorning.
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Abstract

People with Down Syndrome have an increased risk of acquiring permanent hearing loss as
a result of recurrent ear infections and early onset age-related hearing loss. Although the
intellectual disability usually is of moderate degree and most are able to participate in
hearing tests and hearing rehabilitation, few of those with a confirmed hearing loss use
hearing aids.

Objective: The purpose of this study was to review the literature on hearing function,
assessment and rehabilitation of people with Down syndrome.

Methods: A literature review was conducted of 12 relevant articles, identified through
searches in scientific databases and from reference lists. Additionally, a Case Study, which
describes the assessment and rehabilitation for a patient with Down Syndrome, was added to
the material.

Results: Research indicates that hearing loss is common in the Down Syndrome population,
but that necessary diagnostic and rehabilitative interventions are rarely offered. In spite of
well written policies, the knowledge and awareness shown at the different levels of society,
seem to be lacking. For instance, a national care programme does exist, but is likely not
being followed.

Conclusion: Early identification of hearing loss in people with Down Syndrome and
subsequent rehabilitation efforts stimulate general development and communicative abilities,
which maximises the chances of living normally with a high quality of life.

Keywords: Down syndrome, hearing, hearing loss, hearing rehabilitation, mental
retardation.
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BAKGRUND

Inledning

”Var resa skulle ga till Norge. Sa var det tankt.

Fran borjan var vi inte alls intresserade av att resa 6ver huvud taget. Men ménga vanner hade
varit 1 Norge och de rekommenderade det varmt.

Efter en tids funderande bestimde vi oss till slut. Norge fick det bli!”

“Direfter f6ljde manader av planering och forberedelser”.

”Forvéntan var stor nér det dntligen var dags att resa. Nio manaders langtan skulle dntligen
resultera i en timligen trygg och okomplicerad resa till Norge.

D6m om var forvaning nér dorrarna till flyget 6ppnades och det visade sig att vi hade landat 1
Mongoliet...”

Med denna metaforiska historia skildrar forfattarna Séren Olsson och Yvonne Brynggard-Olsson
1 boken Prins Annorlunda sina kénslor nér deras son Ludvig fods och det visar sig att han har

Downs Syndrom.

Downs syndrom

Anatomi och fysiologi

Downs syndrom é&r en av de allra vanligaste orsakerna till utvecklingsstdrning.

Man riknar med att det f6ds omkring 120 barn per ar i Sverige med Downs Syndrom, och det
motsvarar cirka ett barn per 800 fodslar. Downs syndrom &r en utvecklingsstorning som orsakas
av en kromosomavvikelse, ofta en extra 21-kromosom, s.k. Trisomi 21. Detta uppkommer genom
felaktig celldelning av mannens eller kvinnans konsceller eller efter befruktningen. Kromosom-
avvikelsen paverkar framst hjdrnans utveckling och formégan till abstrakt tinkande. Personen
behover langre tid pa sig att 1dra sig och forstd saker och att komma ihdg. De kognitiva
formégorna, dvs. hur hjirnan forstar, lagrar och anvénder information, bl.a. minne, inlérning,

sprak, problemlosning, uppmérksamhet och koncentration ér begriansade.

Den fysiska tillvaxten dr paverkad och personer med Downs syndrom har vissa yttre
kannetecken, t.ex. dr armar och ben ofta kortare 4n normalt och hdnderna ar korta och breda,
huvudet &dr avplanat i pannan och nacken, 6gonen ir lite sneda eftersom de yttre 6gonvinklarna ar
uppdragna — dédrav den tidigare anvdnda bendmningen “mongolism”, nésan &r liten, underkéken
ar underutvecklad med liten munhéla som f6ljd. Det ar ockséd mycket vanligt att de har inre
missbildningar, ofta olika typer av hjéirt- och kérlproblem och missbildningar i mag-tarmkanalen.
De kan ha missbildningar av mellandrat och 6rontrumpeten samt tranga horselgangar. Ytter-

oronen dr vanligen tunna och mindre 4n normalt.



Pa grund av ett omoget immunsystem ar de mer infektionskansliga och far darfor oftare dn andra

langdragna 6vre luftvéagsinfektioner och 6roninflammationer.

Personer med Downs syndrom aldras tidigare &n genomsnittet och det ar vanligt med nirsynthet
och gré starr. Det ar ocksa vanligt att de har forsenad tal- och sprakutveckling. Studier visar att
det hos barn med Downs syndrom finns ett samband mellan ldtt horselnedséttning och forsdmrad
kinslomissig utveckling, sprakutveckling och kunskapsinhiimtning. Aven en litt horsel-
nedsidttning kan paverka tal- och sprakproduktionen. Graden av utvecklingsstorning hos personer
med Downs syndrom &dr oftast mattlig men kan variera mellan latt till svéar (Albetsen Malt et al,
2013; Coppens-Hofman, Maassen, van Schrojenstein Lantman-de Valk & Snik, 2011; Miller &
Kiani, 2008; Shott, 2006; Zetterstrom, 1996).

Medellivsldngden for personer med Downs syndrom har de senaste dren 6kat. Sammantaget
stdller detta krav pa en 6kad medvetenhet hos hilso- och sjukvardspersonal och pé regelbundna

hilsokontroller, syn- och horseltester genom hela livet (Albetsen Malt et al., 2013).

Psykisk utvecklingsstorning

WHO delar in utvecklingsstorning i fyra grader; latt, méttlig, svar och djup och definierar
utvecklingsstorning med tre kriterier: IQ under 70, nedséttning av adaptiv formaga och att
orsakerna till intelligensnedsdttningen och nedséittningen av den adaptiva forméagan ska ha
intréffat fore 16 ars dlder (WHO, 2001). Intelligenskvot (IQ) &r ett matvirde som erhélls genom
tester 1 hur vi bl.a. resonerar, tinker och loser problem. IQ handlar om hur méanga uppgifter
personer l0ser i tester i forhdllande till andra i samma alder. Adaptiv formaga handlar om hur en
person anpassar sig till sin vardag och anpassar sin vardag till sig sjélv och sitt sétt att fungera

(Granlund och Géranson 2011).

Med latt utvecklingsstorning berdknas man ha en IQ pa 50-69, vilket motsvarar den funktionella
aldern 9-12 ar. Méttlig utvecklingsstérning innebér en IQ mellan 35-49 och en funktionell alder
pa 6-9 ar. Vid svar utvecklingsstorning ligger 1Q pa 20-34 och den funktionella aldern ar 3-6 4r.
Djup utvecklingsstorning innebér en IQ under 20 och den funktionella &ldern ar under 3 ar

(WHO, 2001).

American Association on Intellectual and Develomental Disorders (AAIDD) beskriver
utvecklingsstorning som en begriansning i den intellektuella formagan, den adaptiva formégan,

d.v.s. de sociala och praktiska kunskaper och formagor individen har 1 vardagen och att detta ska
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ha debuterat fore 18 ars alder (AAID 2010).

I Nya Omsorgsboken skriver Winlund (2011) att personer med utvecklingsstérning kan ha
svarigheter inom flera omraden, t.ex. kommunikationsformaga, syn-och horselformaga samt
rorelseformaga. Funktionshinder uppstar nar det ar svart att behandla eller kompensera
funktionsnedsattningarna och det blir bekymmer i vardagen. Trots svarigheterna ar det viktigt att
omgivningen ser mojligheterna hos varje individ och att de sjalva &r delaktiga och aktiva med
hjalp av de hjalpmedel och anpassningar som finns att tillgd. Hur varje individ hanterar och
kompenserar for sina svarigheter beror manga ganger pa den intellektuella formagan. Eftersom
personer med utvecklingsstérning ofta har svarare att kompensera for sina funktions-
nedsattningar maste omgivningen hjalpa till med detta pa basta méjliga satt. Omgivningen
behdver darfor vara lyhord och uppfatta forandringar av beteendet och ta reda pa vad det beror
pa. Omgivningen maste ocksa tanka pa att anpassa miljon pa ett bra satt eftersom utprovning av

tekniska hjalpmedel inte alltid hjélper fullt ut eller accepteras av individen (Winlund, 2011).

Svenska downforeningen skriver pé sin hemsida ocksa om vikten av att man tar vara pa de
fordelarna med ett gott visuellt arbetsminne och en mycket god icke-verbal kommunikations-

forméga som ménga personer med Downs syndrom har.

Lagar och rdttigheter

FN, Forenta nationerna, antog 1971 en resolution i sju punkter, Declaration on the rights of
mentally retarded persons resolution 2856, for att fraimja réttigheterna for personer med
utvecklingsstorning. Generalférsamlingen skriver 1 sin deklaration bl.a. att personer med psykisk
utvecklingsstorning har lika réttigheter som alla andra, att de ska ha lika rétt till sjukvérd och
utbildning, tréning och rehabilitering for att utveckla och mojliggéra sina formégor och
maximala potential. De ska ha ekonomisk sékerhet och skilig levnadsstandard och arbete eller
sysselséttning. De ska leva tillsammans med sin familj och delta i samhéllet. Familjen ska fa det

stod den behdver. Vid behov av sirskilt boende sé ska det vara sa “normalt” som mojligt (FN,

1971).

I den svenska hélso- och sjukvardslagen (HSL) stéar det i inledningen: med hélso- och sjukvard
avses 1 denna lag atgarder for att medicinskt forebygga, utreda och behandla sjukdomar och
skador”.

”Malet for hilso- och sjukvérden ér en god hilsa och en god vérd pa lika villkor for hela

befolkningen”(SFS 1982:763).



Lagen om stdd och service till vissa funktionshindrade, LSS-lagen, tradde i kraft 1994. Det &r en
rattighetslag som ska sékra att de med sarskilda behov far det stéd i det dagliga livet som kréavs,
for att kunna uppleva samma manniskovérde som andra, trots funktionsnedsattning (SFS
1993:387).

I Sverige finns sedan manga &r tillbaka ett nationellt vardprogram for personer i aldern 0-18 ar
med Downs syndrom. Programmet &r utarbetat av Svensk neuropsykiatrisk forening och
omarbetades senast 2012. Man har ocksé for avsikt att skapa ett vardprogram for vuxna.
Eftersom Downs syndrom innebér en dkad risk att drabbas av flera medicinska problem kom
vardprogrammet till for att man tidigt skulle upptiacka och behandla dessa, diribland problem
med 6ron och horsel. Expertgrupperna som har utarbetat programmet rekommenderar att varje
barn med Downs syndrom har en ansvarig lédkare och att regelbundna besok gors under hela
uppvéxten. Besoksintervallet i vArdprogrammet ska ses som ett minimum och varje barns och
familjs behov ska styra intervallet. Att det finns ett vardprogram &r dock ingen garanti for
automatiska kontroller, utan varje individ &r sjélv ansvarig for att hdlsokontrollerna genomfors

(www.svenskadownforeningen.se).

Downs syndrom - horselfunktion

Personer med Downs syndrom har, redan i tidig &lder, en forhdjd risk for horselnedsattning
orsakad av ledningshinder. Ledningshindret, konduktiv horselnedséttning, kan orsakas av tranga
horselgangar med risk for vaxansamling, missbildningar i mellanorat och 6kad infektions-
kinslighet med 6roninflammation som f6ljd. En vanlig komplikation vid upprepade 6ron-
inflammationer dr kvarstdende vétska 1 mellanorat. Detta kan numera undvikas genom tidig
behandling med ett ror som fésts genom trumhinnan och pa sa sitt luftar mellandrat. D4 flera
studier visar att personer med Downs syndrom ofta utvecklar en horselnedséttning med stigande
alder, blir en s.k. aldersrelaterad horselnedséttning, presbyakusis, som drabbar innerdrat mer

vanligt (Coppen-Hofman et al, 2011; Shott, 2006).

Aven en litt horselnedsittning kan i kombination med utvecklingsstdrning péverka sprak-
utveckling da en sdmre kognitiv forméga gor det svarare att kompensera for nedséttningen.
Forsamrad talsprdksutveckling kan paverka personens allménna utveckling da social gemenskap
och deltagande i samhallslivet i mingt och mycket bygger pa talat sprak (Coppen-Hofman et al,
2011; Ingberg, 1996; svensk neuropsykiatrisk forening, www.snpf.barnlakarforening.se).

Mangarig forskning visar emellertid att f& 1 populationen med utvecklingsstorning anvinder


http://www.svenskadownforeningen.se/
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horhjalpmedel (Evenhuis, 1996; Miller & Kiani, 2008; van Schojenstein Lantman-de Valk,
Haveman, Maaskant, Kessels, Urlings & Sturmans, 1994). Unders6kningar visar att
horapparaterna séllan blir till god hjélp (van Schrojenstein Lantman-de Valk et al. 1994).
Evenhuis (1996), Evenhuis, Mul, Lemaire & de Wijs (1997) och van Schrojenstein Lantman-de
Valk et al. (1994) rapporterar i sin forskning att personer med utvecklingsstérning sillan sjdlva

tar initiativ till horselundersdkning och horselrehabilitering.

Metoder for mdtning av horselfunktion

Psykoakustiska méatmetoder kallas ibland subjektiva da det innebdr att lyssnaren ska reagera pa
en ljudsignal. For detta krivs for det mesta en vilja och formaga att medverka fran testpersonen.
Det behover ocksa vara tyst i testrummet. Andra faktorer som kan péverka resultatet och som &r
viktiga att ta hidnsyn till 4r bl.a. testpersonens anamnes, 6ronstatus, instruktioner till personen,
hur hortelefoner/benledare placeras och hur lyssnarens svarsreaktioner tolkas av den som
genomfor métningen. Tonaudiometri dr den viktigaste mitningen i en horselutredning for att
bedoma horselns kinslighet. Vid tonaudiometri identifierar man den svagaste signalen som
personen kan uppfatta, hortroskeln. Hortrosklar inom normalomradet ligger 1 intervallet 0-20 dB
HL (decibel hearing level), vilket innebér att man har inga eller mycket smi svarigheter att

uppfatta normal konversation i tyst miljo.

Grad av horselnedsittning definieras av Roeser & Clark enligt foljande:
Latt horselnedsittning: 25-40 dB HL

Mattlig horselnedséttning: 40-55 dB HL

Mattlig-svér horselnedséttning: 55-70 dB HL

Svér horselnedsittning: 70-90 dB HL

Grav horselnedséttning: 90 dB HL och dérdver (Roeser & Clark, 2007).

Vid vanlig tonaudiometri bestams horselns kanslighet vid frekvensomradet for manskligt tal,
125-8000 Hz genom att lyssnaren fir hora toner via hortelefoner (horlurar) eller benledare.
Personen ska med en signalknapp, ord eller gest ange att en ton horts. Vid lekaudiometri lyssnar
testpersonen pa samma sétt som vid vanlig tonaudiometri men som svar kan testpersonen t.ex.
bygga med klossar (Roeser & Clark, 2007; Svenska audiologiska metodboksgruppen [SAME],
1990). Vid observationsaudiometri presenteras toner via hogtalare eller hortelefoner och
audionomen beddmer testpersonens reaktion, som t.ex. kan vara att personen héller andan eller
tittar upp. Om man anvénder hogtalare kan man inte faststilla hortroskeln for varje enskilt ora.

Tittladeaudiometri ar en form av observationsaudiometri. Testet innebér att man studerar



testpersonens reaktion pa toner som presenteras via hogtalare, hortelefoner eller benledare och

vid svarsreaktion ges en TV/dator-bild som beloning/visuell forstairkning (SAME, 1990).

Horselscreening med tonaudiometri innebér att man med hjélp av korta toner eller frekvens-
specifika ljud gor en snabb gallring i normalhdrande eller icke-normalhdrande. Valet av
screeningniva viljs efter syftet med testet och omsténdigheterna kring métplatsen. Har &r det
ocksa vanligt att man viljer att méta pa farre antal frekvenser, 500-4000 Hz, for att ticka in det

mest betydande omradet for tal och sprakutveckling (Roeser & Clark, 2007; SAME, 1990).

Fysiologiska mitmetoder (objektiva) innebdr att man registrerar orats svar med en prob placerad
i horselgangen eller med hjélp av elektroder som applicerats pa huvudet. Har behover test-
personen inte medverka pa annat sétt dn att vara stilla och tyst. Vid tympanometri undersoks
trumhinnans rorlighet och mellandrats funktion genom att man placerar en prob 1 horselgdngen
med en bartonfrekvens pa 226 Hz och tillsatter ett lufttryck. Pa detta sétt mits det motstand som
trumhinnan och horselbenen i mellandrat ger och da ges besked om hur mellandrat fungerar.

Vid stapediusreflexmdtning miter man hur stapediusmuskeln arbetar. Den &r fast i mellanorats
vigg och 1 stigbygelknoppen och kontraheras reflexméssigt nir det kommer starka ljud, 75-95
dB HL. Detta far till foljd att horselbenskedjan stramas upp och rorligheten i den minskas, vilket
leder till att ljudet som leds in i innerérat dimpas. Métningen genomfors pa sé sitt att en titande
prob/métsond placeras i horselgangen och stimulerar med starka signaler (SAME, 1990).
Otoakustiska emissioner (OAE) avges frén de yttre hircellerna 1 innerdrat som svar nér dessa
stimuleras. Det finns tva typer av registrering av emissionerna, transient evoked otoacoustic
emissions, TEOAE eller distortion product otoacoustic emissions, DPOAE. Neonatal screening
med TEOAE erbjuds alla nyfodda barn 1 Sverige sedan nigra ar tillbaka. Registreringen
genomfors med stimuli av klickljud som presenteras via en prob placerad sd att den tétar
horselgangen. En mikrofon i proben registerar de svaga svar som avges fran innerorat.
Forekomsten av emissioner ger en indikation av horseln framst i diskantomradet (vid 1000-4000
Hz) och avsaknad av OAE-svar indikerar en horselnedsdttning pa 30 dB eller dirover.
Undersokningen kréver att testpersonens horselgang inte dr vaxfylld och att mellandrat fungerar
normalt (Glattke & Robinette, 2007; Kemp, 2002). Med hjdrnstamsaudiometri (Auditory
brainsteam response, ABR) miter man horselnervens och horselbanornas funktion med hjélp av
klickljud presenterade via hortelefoner. Svaren registreras med hjilp av elektroder placerade pa
huvudet och visas som kurvor/végor pa en skdrm. Hér dr det viktigt att testpersonen dr stilla sd
att inte ndgon annan elektrisk aktivitet registreras. ABR visar hur horseln 1 diskantomradet

(1000-4000 Hz) fungerar. Det gir ocksa att gora en troskelbestimning genom att successivt



sdnka stimuleringsnivan tills dess att de karaktdristiska vdgorna inte lingre framtrader (Arnold

2007; SAME, 1990).

Horselrehabilitering

Utprovning av horapparater ar den vanligaste rehabiliteringsatgérden vid en bestdende
horselnedsittning. Utprovningen innebdr att den horselskadade personen tréffar en audionom
som efter ett kartliggande samtal i samrad med personen véljer ut vilken typ av hdrapparater
han/hon ska prova. Har ar det viktigt med noggrann information och att personen forbereds pa
bade de for-och nackdelar som det innebér att hora via horapparat. Via ett dataprogram stélls
horapparaterna in s att de passar till horselnedséttningen och finjusteras efter personens
onskemal. Personen far darefter lana med sig horapparaterna hem pa prov under en period for att
utvérdera dess nytta och ljudkvalitet. Hur lang tid det tar att vénja sig vid den nya ljudbilden och
hur ménga aterbesok med justeringar/korrigeringar som behdvs innan personen édr ndjd ar
individuellt. For att en horapparatutprovning ska lyckas krdvs motivation och regelbunden

anvandning, helst daglig.

For utvérdering av horapparatutprovningen finns olika metoder. Man kan mita
insdttningsforstiarkningen, taluppfattningen och den subjektiva horapparatnyttan.

Med insdttningsforstdrkning, IF, miter man horapparatens akustiska forstarkning pa personens
ora. Vid mitningen placeras en sondmikrofon i personens horselgang och métning utan och med
horapparaten gors. Taluppfattningsférmdgan mits ocksd med och utan horapparat for att jamfora
vilken nytta personen far av horapparaten vad giller att uppfatta tal. Subjektiv hérapparatnytta
utvirderas med standardiserade frageformuldr dar horapparatanviandaren far besvara ett antal
fragor och viardera horapparatens funktion i vardagsmiljoer och i relation till individuella behov

och prioriteringar.

Ett enklare hjdlpmedel som inte krdver lika mycket traning och tillvdnjning som en horapparat ar
samtalsforstirkaren. Det dr en kommunikationsforstirkare som man anvénder tillsammans med
ett par horlurar och kan placeras pa bordet eller 1 en brostficka (Dillon, 2001; Smeds & Leijon,
2000).

Da aktuell forskning visar att personer med Downs syndrom ldper en stor risk att drabbas av en
horselnedsittning dr det mycket viktigt med regelbundna horseltester och efterfoljande atgérder
eftersom de séllan sjilva kan uttrycka att de hor daligt eller ta initiativ till hjilp. Hér har ocksa

omgivningen ett stort ansvar att vara observanta pa hur personen hor (Evenhuis et al 1997).



I Nederldanderna har det sedan ldnge pdgatt forskning om personer med utvecklingsstorning,
deras horsel och omhéndertagandet i horselrehabiliteringen. Evenhuis et al. (1997) visar att det
fortfarande 4r ménga som trots detta inte erbjudits diagnostisering och horselrehabilitering.
Horselrehabilitering for personer med utvecklingsstorning kan stilla andra krav pa horselvarden
och den behandlande audionomen da personen kanske inte alltid kan medverka aktivt i
anpassningen och utvirderingen under horapparatutprovningen i samma utstrackning som ovriga
patienter/brukare. Ménga génger far anhoriga och personal fran boenden beskriva hur
anpassningen har fungerat och de far ocksa hjilpa till med hanteringen av horapparaterna. For att
underldtta dr det viktigt att personen &r vél forberedd och har stéd av omgivningen. For de med
mattlig till svar utvecklingsstorning behover ofta tranings- och tillvinjningsperioden paga under
flera manader (Evenhuis, 1996; Miller & Kiani, 2008). En litteraturgenomgéng gjord av
Coppens-Hofmans et al 2011 visar att det fortfarande rdder liten medvetenhet hos vardgivare om

horseln och dess betydelse for kommunikationen hos personer med Downs syndrom.

SYFTE
Syftet med litteraturstudien &r att kartlédgga tidigare forskning om Downs syndrom vad géller

horsel, horseldiagnostisering och audiologisk rehabilitering.

Specifika fragestillningar

Vilken péverkan har den avvikande anatomin och fysiologin pé horseln hos personer med Downs
syndrom?

Hur genomfors horselundersokningar for personer med Downs syndrom?

Hur hor personer med Downs syndrom och vilken dr problematiken vid horselnedséttning?

Hur genomfors horselrehabilitering for personer med Downs syndrom?

METOD

Inledningsvis soktes vetenskapliga artiklar for datainsamlingen via databaserna PubMed och
Scopus, samt via G6teborgs Universitets supersok.

Ett antal artiklar hittades och artiklarnas referenslistor har ocksa varit till hjélp. Artiklar skrivna
pa engelska fran 1990-talet och framat inkluderades. Artiklar som inte varit relevanta for syftet
samt inte besvarade de specifika fragestdllningarna exkluderades. Tabell 1 redovisar sokvégen.
Pa grund av den mycket begrinsade tillgdngen pa vetenskapliga artiklar om horapparat-
utprovning for personer med Downs syndrom kompletterades litteraturstudiens artiklar med en

fallstudie fran vilken journalanteckningar om hdrapparatutprovning f6r en person med Downs



syndrom sammanstélldes.

Eftersom personen inte sjdlv kunde besvara forfragan om deltagande inhdmtades efter samrad

skriftligt avtal med ndrmast anhorig.

Sokorden var: Down syndrome, intellectual disability, hearing, hearing loss, hearing

rehabilitation, hearing aids, mental disability, mental retardation.

Tabell 1 sokvig

Databas Soktermer Antal triffar | Valda kéllor
PubMed ”Down Syndrome” (Mesh-SH) AND “hearing loss” (Mesh-SH) | 150 5

PubMed ”Down Syndrome” (Mesh-SH) AND “hearing aids” (Mesh-SH) |19

PubMed “Intellectual disability ” OR ”Down Syndrome” (Mesh-SH) 64 1

AND ”hearing aids” (Mesh-SH)

Scopus ”Down Syndrome” (Mesh-SH) AND ’hearing” (Mesh-SH) 612 3
Scopus ”Down Syndrome” (Mesh-SH) AND “hearing loss” (Mesh-SH) | 231
Scopus ”Down Syndrome” (Mesh-SH) AND “hearing aids” (Mesh-SH) |40 1
Scopus “Intellectual disability” (Mesh-SH) AND "hearing aids” (Mesh- |18

SH)
Gbgs ub. “Intellectual disability” (Mesh-SH) OR ”Down Syndrome” 751 2

supersok (Mesh-SH) AND ”hearing aids” (Mesh-SH)

Totalt 12

MATERIAL

De 12 artiklar som ingér i studien &r publicerade mellan 1990 och 2013.

Tva artiklar beskriver de anatomiska avvikelser av 6ronen som kan finnas hos personer med
Downs syndrom. Sex artiklar beskriver horseldiagnostisering och férekomsten av
horselnedsittning hos populationen med Downs syndrom och fyra artiklar rapporterar om

audiologisk rehabilitering och utvardering av denna for personer med utvecklingsstorning.

Till litteraturgenomgéngen adderades, som ndmnts, en fallstudie dir en person med Down
syndrom har genomgétt horseldiagnostisering och horselrehabilitering med utprovning av
horapparater.

NN ér f6dd 1988 och har Downs syndrom, bor tillsammans med sin mamma och pappa och har




ett syskon. NN har mycket begrinsat talsprak och anvédnder tecken och bilder som stéd for
kommunikationen. NN har personlig assistent, arbetar pa dagcenter fem dagar i veckan och
vistas pa korttidsboende tva ganger i manaden. NN &r social och har flera fritidssysselsattningar

och manga intressen.

Tabell 2 redovisar sammanfattning av artiklarna. Artiklarna presenteras med forfattarnamnen i

bokstavsordning.

Bilaga 1, samradsblankett till fallstudien, ar placerad sist i uppsatsen.
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Tabell 2

Publikationsér Forfattare Titel Syfte Metod Resultat
Land Urval
1990 Buchanan Early onset of presbyacusis in Undersoka om det tidiga aldrandet | Retrospektiv kvantitativ studie. Ju dldre en person med Downs
USA Down Syndrome for personer med Downs Syndrom | 152 personer med Downs Syndrom | Syndrom blir desto sdmre blir
ocksa ger tidig presbyakusis. och sensorineural horseln. Horselnedséttningen vid 6-
horselnedsittning. 8kHz startar redan vid 10-20 ars
alder.
2013 Coppens-Hofman, Koch, Maassen | Evaluating the subjective benefit of | Att undersoka den subjektiva nyttan | Prospektiv kvalitativ studie. 88 % av individerna anvénde sina
Nederlanderna & Snik hearing rehabilitation in adults with | av horapparatanpassning pa vuxna |2 grupper med totalt 37 personer. horapparater minst 6 timmar/dag
intellectual disability personer med mattlig n=21 hade remitterats pga.misstikt |enligt frigeformulédret Glasgow
utvecklingsstorning och horselnedsittning. n=16 av de som | Benefit Inventory.
horselnedsittning. genomgick horseltest pé plats i
boendet och hade bilateral
horselnedsittning och genomgick
horapparatutprovning
2001 Evenhuis, Theunissen, Denkers, Prevalence of visual and hearing Att undersoka syn- och Retrospektiv kvantitativ studie. Nyupptéckt horselnedsittning hos
Nederlanderna Verschuure & Kemme impairment in a Dutch horselformagan for personer med | Alla de individer som bodde pa 128 personer.
institutionalized population with utvecklingsstorning pa det speciella | boendet 1997, n=672, 6-94 ar. Bilateral horselnedsittning hos
intellectual disability boendet, Hooge Burch. Horselscreening med OAE och 47 % av de boende. 64 % av yngre
ABR. personer med Downs Syndrom
hade horselnedséittning och 93 % av
de over 50 ar.
1993 Evenhuis, van Lier, Hakker & Effects of treatment of hearing loss | Att undersoka om behandling av Prospektiv kvantitativ studie. n=12, |2 av 12 personer accepterade inte
Nederlanderna Roerdinkholder in middle-aged persons with Down | horselnedsittning ger skillnad i den | 43-61 ar, medel 50,6 ar. Mattlig till | horapparat.
Syndrome: a pilot study dagliga kommunikationen och svar utvecklingsstorning. Bilateral | For de ovrig 10 gav
sociala engagemang. horselnedsittning mellan 35-90dB. | videogranskning inga signifikanta
Videoinspelning av intervjuer, forbattringar med horapparat.
gruppaktiviteter och frageformulér
1998 Hassman, Skotnicka, Midro & Distortion products otoacoustic Att utvdrdera nyttan av DPOAE i Prospektiv kvantitativ studie. n=47 | Lagre amplitud pA DPOAE-svaren
Polen Musiatowicz emissions in diagnosis of hearing kombination med tympanometri for | barn och 14 vuxna med Downs hos bade barn och vuxna med
loss in Down Syndrome audiologisk diagnostisering av syndrom. Downs syndrom jamfort med
personer med Downs syndrom. Medelalder 5,8 ar resp.25,3 ar. kontrollgrupperna trots A-
Kontrollgrupp med 20 friska 6ron i | tympanogram.
respektive grupp.
2012 Herer Intellectual disabilities and hearing | Att undersoka horselformagan hos | Retrospektiv kvantitativ studie. 1,4 ganger hogre risk med
USA loss personer med utvecklingsstorning | n=9961 deltagare i 7 Special horselnedsittning an hos

som deltar i det allmina samhaéllet.

Olympics. 18-55 ar

befolkningen i ovrigt.

10,9% hade konduktiva
nedsattningar som kraver medicinsk
beddmning.
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2012

Intrapiromkul, Aygun, Tunkel,

Inner ear anomalies seen on CT

Att utvirdera om forekomsten av

Retrospektiv kvantitativ studie.

74,5 % har nagon form av

USA Carone & Yousem images in people with Down inneréredeformationer som syns pa | n=51 Personer med Down Syndrom | inneréredeformation.
syndrome CT ocksa ar forbunden med dér kliniken hade CT-bilder i det Vanligast ar fordndringar i laterala
sensorineural horselnedsittning. digitala journalsystemet. baggéngen och trang
Medelalder 23,5 ar horselnervskanal.
5.37 génger sa stor risk att ha en
sensorineural horselnedsittning vid
trang horselnervskanal.
1992 Marcell & Cohen Hearing abilities of Down Att undersoka om samband mellan | Prospektiv kvantitativ studie. n=52 | Personer med Downs Syndrom har
USA Syndrome and other mentally horsel-sprak dr syndrom-specifikt |12 grupper med 2 samre hortrosklar vid 8kHz dn
handicapped adolescents eller om det finns hos andra med undergrupper(vita och svarta personer med utvecklingsstérning
utvecklingsstorning personer) i varje. Aldersmatchade. | av andra orsaker. De har ocksé
Medelalder 18 ar i bada grupperna | storre andel kombinerade och
3-arig longitudinell studie konduktiva horselnedséttningar.
Forstaeligt sprak och kunna
siffrorna 1-9.
1994 Mazzoni, Ackley & Nash Abnormal pinna type and hearing | Att underséka om de som har Prospektiv kvantitativ studie. Gruppen med Downs Syndrom
USA loss correlations in Downs ytteréremissbildningar ocksé har 3 grupper. n=23 med Downs uppvisar horselnedsittning av
syndrome konduktiva horselnedsattningar syndrom. n=15 med annan kombinerad/konduktiv art i stérre
pga. missbildningar i mellanorat. utvecklingsstorning. Kontrollgrupp | utstrackning &n de bada andra
n=20 grupperna i kombination med
ytteréredeformationer.
2005 Meuwese-Jongejeugd, Harteloh, Brief research report. Audiological | Att erbjuda utbildning i ett Prospektiv studie. Organisatoriska problem pa
Nederlanderna Verschuure, Nijs, Koot & Evenhuis | rehabilitation in adults with audiologiskt rehabiliteringsprogram | 5 boenden for personer med boendena.
intellectual disability: why does it | for personalen pa serviceboende for | utvecklingsstorning Kommunikationsproblem mellan
fail? personer med utvecklingsstérning boendet och audiologisk
klink.
2006 Meuwese-Jongejeugd m.fl. Prevalence of hearing loss in 1598 | Vilken ar forekomsten av Prospektiv kvantitativ studie. Horselnedséttning hittades hos
Nederlanderna adults with an intellectual hérselnedsittning hos vuxna med | n=2100 pa 14 boenden for 35,8% av individerna. Okénd hos
disability: cross-sectional utvecklingsstorning, vilken grad av | personer med utvecklingsstorning i | 202 av 424 personer.
population based study nedsittning. Hos hur ménga var Nederldnderna. Fordelades i 4 Forekomsten av horselnedséttning
horselnedséttningen okénd innan grupper, med och utan Downs dr hogre hos personer med Downs
studien. Syndrom, &ver och under 50 ar. Syndrom an for personer med
Vilket samband finns det mellan Tonaudiometri och ABR annan utvecklingsstorning, och
alder, Downs Syndrom och grad av svarighetsgraden o6kar med stigande
utvecklingsstorning alder
2007 Meuwese-Jongejeugd, Verschuure | Hearing aids: expectations and Vilka forvéantningar personer med | Prospektiv kvalitativ pilotstudie, 14 deltagare mellan 30-67 ar gav
Nederldnderna & Evenhuis satisfaction of people with an utvecklingsstorning har infor n=16 med mild-maéttlig tillforlitliga svar.

intellectual disability, a descriptive
pilot study

horapparatanpassning och deras
ndjdhet med horapparater.

I vilken utstrackning ar de beroende
av personalens hjélp for att anvanda
och skéta om sina horapparater

utvecklingsstérning som nyligen
diagnostiserats med
horselnedséttning genomgick
information och intervju fore och
sedan 6 manader efter
horapparatanpassning.

12 deltagare visste varfor de skulle
fa horapparat.

11 av 14 deltagare upplevde
forbattring med horapparat.
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RESULTAT

Forst presenteras artiklarna som beskriver de avvikande anatomiska foréndringarna av 6ronen
som finns hos personer med Downs syndrom, sedan artiklarna som redovisar horselutredningar
och direfter artiklarna om horseln och sist artiklarna som behandlar horselrehabilitering for
personer med utvecklingsstorning. Har redovisas ocksé en fallstudie om horselrehabilitering med
utprovning av horapparater for en person med Downs syndrom.

Da flera av artiklarna besvarar flera av studiens fragestillningar aterkommer de under mer 4n en

rubrik.

Vilken paverkan har den avvikande anatomin och fysiologin p4 horseln for personer med
Downs syndrom?

Pé grund av trdnga horselgangar dr det vanligt att personer med Downs syndrom ofta/létt far
vaxproppar. Om detta skriver Coppens-Hofman, Koch, Maassen & Snik (2013), Hassman,
Skotnicka, Midro & Musiatowicz (1998) och Meuwese-Jongejeugd et al. (2006). Flera artiklar
tar upp de mellanéreproblem som bade barn och vuxna med Downs syndrom kan ha. Hassman et
al. redovisar 1 sin studie att manga av barnen hade en fortjockad och indragen trumhinna.
Evenhuis, Theunissen, Denkers, Verschuure & Kemme (2001), Intrapiromkul, Aygun, Tunkel,
Carone & Yousem (2012), samt Mazzoni, Ackley & Nash (1994) och Marcell & Cohen (1992)
redovisar att personer med Downs syndrom ofta far kroniska mellanérebekymmer i form av
upprepade droninflammationer med vétska 1 mellanorat samt indragen trumhinna, délig rorlighet

av trumhinna/horselben vilket dirmed ger en konduktiv horselnedsittning.

I undersokningen som Intrapiromkul et al (2012) gjorde var syftet att med datortomografi, CT,
beldgga forekomsten av missbildningar i innerdrat hos personer med Downs syndrom och
bedéma om det finns ett samband mellan missbildningarna och sensorineural horselnedséttning.
De studerade resultaten av datortomografiundersdkning pa 51 personer med Downs syndrom och
av dessa hade man tillgang till audiogram pa 26 personer. Resultatet visade att sensorineural eller
kombinerad horselnedséttning forekom i stor utstrickning nédr tomografin visade en trang inre
horselnervskanal fran innerdrat (cochlean) till hjarnstammen, eller visade en ’benknuta” pé
laterala baggangen 1 balansorganet. Enligt forskarna &r deras studie den forsta dar rontgen
signifikant visar att en sddan forédndring 1 innerorat hos personer med Downs syndrom kan
resultera i en sensorineural horselnedséttning. Deras slutsats var att en hogupplost CT och
undersokning med magnetkamera &r ett anvandbart verktyg for att identifiera missbildningar i
innerdrat hos personer med Downs syndrom. Mazzoni et al. (1994) ville veta om det finns ett

samband mellan deformationer av ytteréronen och forekomsten av konduktiv horselnedséttning
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hos personer med Downs syndrom, vilket foljaktligen skulle vara en synlig indikator for
existensen av en signifikant horselnedsattning. I studien ingick tre grupper, 23 personer med
Downs syndrom, 15 personer med utvecklingsstérning av annan orsak och 20 normalbegivade
personer 1 en kontrollgrupp. De menade, grundat pd forskningsresultat, att personer med Downs
syndrom ofta har ndgon form av avvikelse/deformation pa ytterorat i kombination med
konduktiv horselnedséttning. De menade att deras fynd skulle kunna anvéndas som ett

observandum av barnlikare och andra professioner som méter personer med Downs syndrom.

Hur genomfors horselundersokningarna for personer med Downs syndrom?
Meuwese-Jongejeugd et al. (2006) och Evenhuis et al. (2001) ville undersoka forekomsten av
horselnedséttning hos personer med olika typer av utvecklingsstorning inklusive personer med
Downs syndrom och genomforde screening med OAE i personernas boenden. I Meuwese-
Jongejeugd et al. studie deltog 1598 vuxna personer, varav 26 % med Downs syndrom och i
studien av Evenhuis et al. ingick 672 personer, varav 14 % hade Downs syndrom. I bada
studierna géllde att i de fall dér screeningen inte resulterade i godkénda svar remitterades
forsokspersonerna for tonaudiometri pd audiologisk klinik. I Meuwese-Jongejeugd et al. studie
faststélldes hortrosklar for luft och- benledning pa frekvenserna 500, 1000, 2000 och 4000 Hz.
Audiometrin genomfordes i métbur med hortelefoner. I Evenhius et al. studie valde man att
utfora tonaudiometri pa screeningnivan 25 dB HL. I de fall deltagarna inte kunde medverka i
vanlig tonaudiometri utférdes lekaudiometri. Talaudiometri gjordes pa de individer som klarade

att medverka. ABR utfordes pd de som inte kunde medverka i ndgon form av tonaudiometri.

Herer (2012) kartlade horseln och forekomsten av horselnedséttning hos de tdvlande, totalt 9961
personer med utvecklingsstorning som deltagit 1 ett antal Special Olympic Games. Special
Olympics ir ett internationellt sportevenemang for personer med utvecklingsstdrning. |
anslutning till spelen har ett hdlsoscreeningsprogram etablerats vilket sedan 1999 dven inkluderar
horselscreening. Herer genomforde ocksa screening med otoskopi och OAE. I de fall dessa
undersokningar inte genererade godkdnda resultat genomfordes tonaudiometri pd screeningnivan
25 dB HL pé frekvenserna 2000 och 4000 Hz. I de fall dér resultatet inte blev godkint gjordes
tympanometri for att eventuellt finna orsaken till detta. Ndr man pd evenemangen kunde ordna
tysta rum eller métbur, erbjods tonaudiometri med luftledningshortrosklar pd frekvenserna 1000,
2000,4000 och 8000 Hz och benledningshortrosklar pa 1000, 2000 och 4000 Hz. Om ton-
audiometrin inte visade godkint resultat limnades ett formulér till personen med

rekommendation om vidare uppfoljning.
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Coppens-Hofman et al. (2013) genomforde horseltest i ett tyst rum 1 gruppbostéder. Enligt
sedvanligt testforfarande utfordes luft- och benledningsmétning och hortroskelmétning for tal.
Da ménga deltagare var svartestade fick undersdkningen ibland genomforas vid flera tillfallen

innan den var komplett. Vardgivarna var ndrvarande som stod under métningen.

Buchanan (1990), Hassman et al. (1998) och Mazzoni et al. (1994) undersokte i sina studier
personer som gjort tonaudiometri i matbur pa audiologisk klinik och dir hortrosklar for luft- och
benledning faststéllts. Buchanan redovisar hortrosklar pa standardiserade matfrekvenser mellan
250-8000 Hz och Mazzoni et al. péd frekvenser mellan 125-8000 Hz, medan Hassman et al. utfort
lekaudiometri och endast testat frekvenserna 500, 1000, 2000 och 3000 Hz eftersom en majoritet
av deltagarna i deras studie var barn. Buchanan kompletterade tonaudiometrin med hortroskel-
méitningar fOr tal om svaren var osdkra. Mazzoni et al. utférde utover hortroskelmétning for tal
dven taluppfattningstest. Marcell & Cohen (1992) genomforde i sin studie tonaudiometri 1
métbur, for att faststilla luftledningshortrosklar for frekvenserna mellan 250-8000 Hz och
benledningshortrosklar for frekvenserna mellan 250-4000 Hz. Man faststillde ocksa hortroskeln
for tal och taluppfattningsformégan med 25 ord/6ra, Darutover gjordes tympanometri, samt
stapediusreflexmétning pa frekvenserna 500, 1000, 2000 och 4000 Hz.

Hassman et al. utforde stapediusreflexmitning pa samma sitt d.v.s. pa frekvenserna 500, 1000,
2000 och 4000 Hz. ABR med klickljud i narkos gjordes enbart pa de sju barn ddr misstanken om
horselnedsittning fanns sedan innan p.g.a. riskerna som finns med sévning. De utférde métning
med DPOAE med stimuleringsniva 70 dB for att utviardera mojligheten att anvinda DPOAE
tillsammans med tympanometri for att kunna gora horselbedomningar pa de barn med Downs
syndrom som visar sig ha svart att medverka 1 tonaudiometri. I studien ingick 47 barn med
Downs syndrom och 14 vuxna, samt en kontrollgrupp med 20 ”6ron” till varje grupp. De drar
slutsatsen att DPOAE tillsammans med tympanometri kan anvéndas for att f4 en snabb och enkel
forsta bedomning av horselfunktionen hos personer med Downs syndrom. Mazzoni et al.
kompletterade ovan beskrivna métningar for luft och- benledningshortrosklar med tympanometri
och stapediusreflexmitning, samt ABR med troskelbestdmning i de fall dér testpersonen

medverkade genom att vara stilla under métningen.

Enligt fallstudiens journalanteckningar har NN fran tva érs alder 1990 fram till 2014 testats med
olika former av observationsaudiometri. Ljudstimuli har varit frekvensfiltrerade ljud som
presenterats via hogtalare eller hortelefoner och beloning vid reaktion har varit tittlddebilder. Nér
NN var fem ar genomférdes ABR 1 narkos. NN har horseltestats sammanlagt 10 ganger. |

journalen finns ingen uppgift om att andra testmetoder provats.
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Hur hor personer med Downs syndrom och vilken problematik finns?

Buchanan (1990) ville undersdka om personer med Downs syndrom far en aldersrelaterad
horselnedséttning, presbyakusis, 1 tidigare ldrar dn 6vriga befolkningen. I studien ingick 152
personer med Downs syndrom och kontrollgruppen bestod av 53 personer med annan typ av
utvecklingsstorning. Resultaten visade att personer med Downs syndrom vid sa tidig dlder som
10-20 ar kan ha en litt horselnedsattning péd frekvenserna 6000-8000 Hz. Jimforbar horsel-
nedséttning hos personer som har en utvecklingsstérning av andra orsaker &n Downs syndrom
debuterar enligt Buchanan vid 31-40 ars alder och hos 6vriga befolkningen vid 40-50 ars alder.
Ett stort antal av de personer med Downs syndrom som ingick i Buchanans studie hade vid 40
ars alder en betydande horselnedsittning, med en létt nedsdttning av hortrosklarna i bas- och
mellanomrédet, fallande till en grav nedsittning i diskanten. En sddan nedséttning forekommer
hos befolkningen 1 6vrigt forst nér de dr 1 60-70 éars aldern. Man kunde i den hir studien inte hitta

nagon signifikant horselskillnad relaterat till kon.

Evenhuis et al. (2001), Marcell & Cohen (1992) samt Meuwese-Jongejeugd et al. (2006) fann i
sina respektive studier stod for Buchanans teorier om att aldersrelaterad horselnedséttning, typ
presbyakusis, kommer tre decennier tidigare hos personer med Downs syndrom &n hos Gvriga
befolkningen. I Meuwese-Jongejeugd et al. undersdkning framkom horselnedsittning hos 35,8 %
av deltagarna och av dem var 47,6 % okénda innan studien. Horselnedsattningen var ocksa
okénd for personalen/véardgivarna pd boendet. Evenhuis et al. redovisar dubbelsidig horsel-
nedsattning hos 47 % av deltagarna och ensidig horselnedsattning hos 8 %. I studien valde de att
horseltesta alla pa ett sirskilt boende for personer med utvecklingsstdrning dér man sedan flera
ar uppméarksammat hur de boende horde och om horselproblem uppstod. Hos personer med
Downs syndrom under 50 ar var forekomsten av horselnedséttning 64 % och for de dver 50 ar
var den 93 %. En jamforelse med andra studier som presenterade liknande resultat gav stod at

forskningsresultaten.

Marcell & Cohens (1992) syfte var att undersdka om det fanns ett syndromspecifikt samband
mellan horselnedséttning och sprakutvecklingen hos en grupp personer med Downs syndrom. De
inkluderade tva grupper 1 sin studie, 26 personer med Downs syndrom och 26 personer med
utvecklingsstorning av annan orsak och matchade dem med avseende pé élder och IQ. Forskarna
genomforde, utdver ovan redovisade horselundersékningar, sju kognitiva tester, dér det gillde att
uppfatta sifferkombinationer, att identifiera ord, att visa grammatisk forstéelse, att upprepa
meningar, att identifiera ord nér bara de forsta sprakljuden presenterades och att upprepa ord nér

de direkt efter foljdes av ett brus. Vid ndgra av taltesten fick deltagarna peka pa bilder om de inte
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kunde upprepa orden verbalt. Marcell & Cohens resultat visade att av de undersdkta grupperna
hade personerna i gruppen med Downs syndrom en sdmre forméga att uppfatta tal nér lyssnings-
miljon blev svérare, t.ex. nér brus presenterades direkt efter ett ord, och de behovde mer akustisk
information innan de kunde avgdra vilket ord som avsags, t.ex. hora fler av sprakljuden i bérjan
pa ordet. De var ocksa langsammare dn personer med utvecklingsstorning av annan typ nir det

gillde att upprepa vad de hort och hade svérare att forstd grammatiskt svira meningar.

Meuwese-Jongejeugd et al. (2006) foreslog att personer med Downs syndrom erbjuds regel-
bundna kontroller av 6ronlékare och horselprov vart tredje ar, medan Herer (2012) skrev att det
bor ske arligen. Evenhuis et al. (2001) rekommenderade regelbunden horselkontroll av alla barn
med Downs syndrom och for alla med Downs syndrom som é&r 6ver 50 ar. Buchanan (1990)
skrev att det ar viktigt att personer med Downs syndrom som dr 40 &r och &dldre och visar tecken
pa avtagande kognitiva funktioner och demens far horseln testad och eventuell horselnedsittning

konstaterad sé att inte fel diagnos stills.

Hur genomfors horselrehabilitering for personer med Downs syndrom?

I flera av artiklarna, Coppens-Hofman et al. (2013), Evenhuis (2001), Herer (2012), Meuwese-
Jongejeugd et al. (2006) och Meuwese-Jongejeugd, Verschuure & Evenhuis (2007) skriver man
att omgivningen, i form av vardpersonal och anhoriga, behdver fa storre kunskap om horsel,
horselnedsittning samt dess inverkan pa kommunikation, personlig utveckling och intellektuell
formaga. Forskarna menar att dd manga personer med Downs syndrom inte sjdlva kan berétta att
de upplever svarigheter att hora maste omgivningen vara observant pa detta. Coppens-Hofman et
al., Evenhuis et al., Herer, Meuwese-Jongejeugd et al. (2006) och Meuwese-Jongejeugd et al.
(2007) uttrycker samtliga forvining 6ver att de trots mangérig forskning inom dmnet

fortfarande “hittade” personer med horselnedséttning och som inte hade horhjdlpmedel. De drar
alla slutsatsen att det ar fa personer med Downs syndrom eller utvecklingsstdrning av andra
orsaker som har horhjalpmedel. I Evenhuis et al. undersokning framkom att 68 personer av de
som inkluderats i deras undersokning redan hade horapparat sedan innan, medan 108 personer
ordinerades horapparater efter deltagande i studien som foljd av en sensorineural eller en

permanent konduktiv horselnedséttning.

Endast i Coppens-Hofman et al. (2013) studie ingick personer som remitterats av vardgivare for
utredning pa grund av misstanke om horselnedséttning men ocksé personer som identifierats via
screening att behova horselrehabilitering. For ovriga studier géllde att horselnedséttningen

upptécktes vid de screeningprogram som genomfordes. Coppens-Hofman et al. ville undersoka
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horapparatnytta for personer med utvecklingsstorning relaterat till stod fran vardgivare under
utprovningstiden och frigestillningen var om vardgivarnas stod var béttre om de sjélva tagit
initiativet till horselrehabilitering &n om de fétt veta via horselscreening att det fanns
rehabiliteringsbehov. I grupp ett, remitterade via vardgivare, ingick 21 personer och i grupp tva
ingick 16 personer av de ursprungliga 56 personer som via screening och utredning visat sig ha
bestaende sensorineural eller kombinerad horselnedséttning. Bortfallet forklaras av foljande: 18
personer fick av okinda skél inte tillatelse av anhoriga/vardgivare att delta, sex deltagare
accepterade inte att bara horapparat, 14 personer hann inte slutféra hérapparatutprovningen
under studiens gang och exkluderades, tva deltagare hann avlida innan hérapparatutprovningen
var slutford. Deltagarna anpassades med tva bakom-orat-horapparater som stélldes in enligt
tillverkarens rekommendation. Coppens-Hofman et al. beskriver att man hade ett uppfoljande
besok med finjustering av horapparatinstillningen med hjélp av ljudfiltsmitning efter en sex
veckor lang tillvinjnings-och trdningsperiod. Forskarna justerade ocksé instdllningen efter

anvéndarnas synpunkter och darefter forlangdes provtiden ytterligare.

For att utvirdera horapparatanpassningen genomfordes en ljudfaltsmatning med hortroskeln for
tal, med och utan horapparat. Om hortroskeln for tal med horapparat krdvde halva ljudstyrkan
jamfort med hortroskeln for tal utan horapparat betraktade man det som rétt instdllning, vilket
verifierades hos 34 av 37 deltagare. For de tre som inte kunde medverka i denna méitning
betraktade man dndd horselrehabiliteringen som lyckad da anvandningstiden var stor. Deltagarna
1 undersokningen bodde samtliga pd ett serviceboende och hade hjilp av personal att skota
horapparaterna med daglig kontroll av deras funktion. Horseltest och kontroll av horapparaterna
gjordes ett halvér efter den fOrsta anpassningen och dérefter arligen. Personalen som hade arbetat
med varje individ ldngre 4n tvad ar ombads att utvdrdera horapparatnyttan genom att fylla i ett
frageformulidr, Glasgow Benefit Inventory, ett halvér efter avslutad horapparatanpassning. Till
det standardiserade formuldrets 23 fragor fogades en frdga om horapparatanvéindningen.
Svarsfrekvensen var 100 % och visade att alla anvénde sina horapparater dagligen. Svaren visade
ocksa pa bittre horapparatnytta for de som hade blivit remitterade av sina vardgivare dn de som

hade upptickts vid screeningen.

Meuwese-Jongejeugd et al. (2007) gjorde en pilotstudie rorande horapparatutprovning med 16
deltagare med utvecklingsstorning. Typ av utvecklingsstdrning redovisas inte medan graden av
utvecklingsstorning uppgavs vara latt-mattlig d.v.s. IQ mellan 35-70. Deltagarna hade l4tt till
svér horselnedséttning. I studien ingick utbildning av vardpersonalen 1 samband med horapparat-

anpassningen och akustisk optimering av lokalerna. Alla deltagare var vél forberedda innan
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horapparatanpassningen, forskarna hade delat ut en informationsbroschyr till dem och ocksa
genomfort intervjuer med anpassade fragor om horsel och horapparater med alla deltagare bade
fore och efter horapparatanpassningen. Vid intervjuerna stilldes inledningsvis nigra “testfragor”
for att sékerstélla att deltagaren gav relevanta svar. Tva deltagare som inte kunde ge palitliga svar
exkluderades. Intervjuerna varade i cirka tio minuter och bandades. Méanga kunde uttrycka att de
horde daligt, "mina 6ron fungerar inte” var t.ex. ett svar som gavs. De visste inte alltid hur en
horapparat sdg ut men hade bland annat 6nskemal om férger och att de inte skulle synas. Tio
deltagare fick horapparater pa bada 6ronen och fyra fick horapparat bara pa ett 6ra pa grund av
en asymmetrisk horselnedséttning. Forskarna genomforde ytterligare intervjuer med deltagarna
sex manader efter horapparatanpassningen med enkla och konkreta fragor om ljudkvalitet,

komfort, utseende och hantering.

Resultatet visade lyckad horapparatanpassning hos 11 av 14 deltagare. De uppgav sjélva att de
bl.a. horde bittre, forstod bittre vad folk sade och horde béttre varifrén ljud kom. 12 deltagare
var ndjda med utseendet pa horapparaterna. 11 av deltagarna beskrev problem med stérande
omkringljud och fem anvéndare hade problem med hérapparaterna pé grund av smirta eller
obehag. Trots att vrdgivarna hade fatt utbildning var detta inget som man reagerade pd och
atgirdade, inte heller gjorde man nigot &t att en deltagare hade slutat att anvénda sin horapparat,

utan det uppdagades vid nésta intervju flera ménader senare.

Evenhuis, Lier, Hakker, Roerdinkholder & DE Bruin.(1993) gjorde en pilotstudie med 12
medeldlders deltagare som hade Downs syndrom med mattlig till svar utvecklingsstorning. Alla
deltagare hade en latt till svar sensorineural eller kombinerad horselnedséttning. Av de 12
deltagarna var det nio som fick hdrapparater, varav tva inte accepterade dem. De dvriga
deltagarna genomgick rorbehandling. Forskarna genomforde individuell horapparatanpassning
med en l&ng trdningsperiod som inte avslutades forrdn personen bar horapparaten/horapparaterna
storre delen av dagen och igenkédnning av tal och ljud klart och tydligt hade forbéttrats under
traningstillfillena. De som rorbehandlades kontrollerades var tredje manad av 6ronlékare.
Uppf6ljningen av horapparatutprovningen/rérbehandlingen bestod av individuella video-
inspelningar dér varje deltagare fick peka ut kroppsdelar eller familjéra foremél. Darutover
gjordes tva videoinspelningar pd gruppaktiviteter med samtal, lek, sang och musik, deltagarnas
reaktion och respons pé tal/uppmaningar fran personalen dokumenterades. I studien ingick ocksa
ett frageformulér for virdgivarna/personalen att fylla i, samt en intervju med dem. De tre
ovanstidende bedomningarna gjordes alla innan behandling, en manad efter hérapparat-

utprovning/rorbehandling och dérefter sex ménader efter foregdende bedomning. Resultatet frén
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studiens videoinspelningar visade inga signifikanta forbattringar och intervjuerna med
personalen visade enbart en minimal fordndring hos av fem deltagarna, t.ex. att de tittade sig mer

omkring, 6kad reaktion pa roster och buller samt mer adekvata reaktioner pa tal.

Meuwese-Jongejeugd, Harteloh, Verschuure, Nijs, Koot & Evenhuis (2005) beskriver i sin
forskningsrapport att tidigare forskning visat att audiologisk rehabilitering for personer med
utvecklingsstorning ofta misslyckas. Darfor planerades samarbete inom ett audiologiskt
rehabiliteringsprogram med fem utvalda boenden och tre audiologiska centra. Kontakter togs
med de fem boendena, kontaktpersoner utsdgs, informationsbroschyrer skickades ut och kurser
anordnades for boendepersonalen. Kontakt kndts med de tre audiologiska centra som skulle
genomfora horapparatutprovningar och gora akustikbedomningar i boendena. Det visade sig
sedan att genomforandet trots dessa forberedelser misslyckades helt eller delvis. Vid intervjuer
med de berdrda professionerna identifierade man fyra huvudsakliga skél till detta. De
audiologiska klinikerna klarade inte av den stora och plétsliga tillstromningen av svartestade
individer, det gavs bristfalligt stod av vardgivarna, kommunikation mellan den audiologiska
personalen och virdgivarna var bristfillig, samt att horselprov inte ingick i boendenas vanliga

rutiner.

Vad giller fallstudien framgér av journalanteckningarna att NN 2006 for forsta gdngen utrustades
med horhjilpmedel, en samtalsforstirkare. Denna anvéndes bl.a. vid spréktrdningen hos logoped
for att framja sprakutvecklingen och underlatta kommunikationen. NN producerade mycket och
ofta starka ljud vilket upplevdes storande av omgivningen. Forédldrarnas funderingar om att NN
inte horde och darfor blev extra hogljudd gjorde att de rddgjorde med horselvarden och
horapparat for ett 6ra provades ut. Efter initiala problem med horselgéngsinsatsen ville NN inte
anvinda horapparaten utan tog av sig den, men med bittre formad insats accepterades
horapparaten. NN anvénde horapparaten bade hemma och i skolan, lyssnade noga, sankte sin
rost till for omgivningen acceptabel niva, upprepade ord med rétt uttal och kommunikations-
trdningen hos logopeden fungerade bra. 2009 fick NN problem med eksem bakom o6rat och
kunde inte anvénda horapparaten, utan fick ater en samtalsforstirkare som anvindes regelbundet

och underlattade kommunikationen.

2014 kontaktade fordldrarna horselvarden pa nytt och framforde 6nskemal om horapparat-
utprovning eftersom NN, trots att samtalsforstiarkaren anvénts mycket sporadiskt, hade stor
ljudproduktion och det fanns en férhoppning om att horapparat skulle stimulera talutveckling

och forbattra talsprdkskommunikationen. Fordldrar och audionom i1 samrdd beslot att NN skulle
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prova bilaterala horapparater av bakom-6rat-modell med individuella insatser, samt tillhérande
streamer for musiklyssning. Horapparaterna programmerades enligt forstarkningsforslaget fran
programvaran, [F-métningar gjordes vid ett par tillfdllen for att utvirdera horapparaternas

instéllning. Fordldrarna meddelade ganska omgaende att det tydligt mérktes att NN uppfattade

samtal béttre.

Vid dterbesoken som foljde beréttade fordldrarna att horapparaterna fungerade bra och att NN
anvinde dem dagligen, bade hemma och pa dagcentret. Fordldrarna beréttade ocksa att NN var
mindre orolig, lyssnade mer pa ljud och fann ndje i att producera ljud, t.ex. att trumma.
Personalen pa dagcentret, som inte hade tyckt att NN behdvde horhjalpmedel, uppfattade att
horapparaterna var till hjélp och stillde sig positiva dven om de ibland kinde sig osdkra pa hur

hjilpmedlen skulle skotas.

DISKUSSION

Metoddiskussion

Syftet med litteraturstudien var frdn borjan att ta reda pd mer om horselrehabilitering for vuxna
personer med Downs syndrom och hur de medverkar i en horapparatanpassning. Tanken var att
enbart anvénda artiklar som beskrev horselrehabilitering for vuxna personer med Downs
syndrom men pé grund av brist pa relevanta artiklar inom omradet fick perspektivet vidgas till att
dven inkludera artikelsokning om horselundersokningar och artiklar om de anatomiska olikheter
hos 6ronen som ir kénnetecknande for personer med Downs syndrom, samt att inkludera artiklar
om barn med Downs syndrom. Pé dessa grunder valdes att gora en sammanstéllning av den
begransade forskning om horsel och horselproblematik hos populationen med Downs syndrom
som finns publicerad i dagsldget, samt till studier generellt om horselrehabilitering for personer
med utvecklingsstdrning, inklusive de med Downs syndrom. Litteraturstudien kom dérfor att

omfatta Grats anatomi, horselutredning, horsel/horselnedséttning och horselrehabilitering.

Aven om det i minga av artiklarna nimns att det #r viktigt att personer med Downs syndrom
genomgar horselrehabilitering ndr man har konstaterat en horselnedséttning finns det alltsd
fortfarande inte mycket publicerad forskning om hdorselrehabilitering f6r personer med Downs
syndrom och 1 de studier som ingér hir dr dessutom antalet deltagare med Downs syndrom f3.
Ett observandum vad giller materialet &r att hédlften av artiklarna dr skrivna av ett fatal
nederldndska forskare. De har varit mycket aktiva under en lang tid och blir darfor ofta

refererade till av andra forskare.

21



Den mycket begransade tillgangen pé artiklar om horapparatutprovning gjorde att en fallstudie
om horapparatanpassning adderades till materialet. D4 personen med Downs syndrom, som
fallstudien avser, inte sjdlv kunde besvara forfragan om deltagande inhdmtades efter samrad

skriftligt avtal med ndrmast anhorig.

Resultatdiskussion

Vilken paverkan har den avvikande anatomin och fysiologin pa horseln for personer med
Downs syndrom?

De anatomiska missbildningarna av ytterora, horselgdng och mellandra med drontrumpet vilka
beskrivits av bl.a. Coppens-Hofman et al. (2011) och Miller & Kiani (2008) samt dartill
infektionskinslighet med luftvigsinfektioner och droninflammationer som f6ljd beskrivna av
Albertsen Malt et al. (2013) och Shott (2006) kan, i kombination med de begridnsningar som den
psykiska utvecklingsstorningen ger, fa langtgdende konsekvenser nér det giller tal- och
sprakutveckling. Personer med Downs syndrom, som i majoriteten av fallen har en mattlig
utvecklingsstorning och som dértill far en i komplicerande funktionsnedséttning 1 form av
horselproblem, temporéra eller permanenta, far antas ha svart att kompensera for detta. Det ar
alltsé av storsta vikt att halla horselgangarna rena och mellanéronen friska, vilket ocksa
verifieras av Coppens-Hofman et al. (2013), Hassman et al (1998) och Meuwese-Jongejeugd et
al. (2006).

Béde Intrapiromkul et al. (2012) och Mazzoni et al. (1994) har i sin forskning funnit stod i att
orats anatomi hos personer med Downs syndrom 4r annorlunda 4n hos befolkningen 1 dvrigt.
Ingen av dem har haft ett stort deltagarantal i1 sina studier men menar @nda att det gér att dra vissa
slutsatser. I Intrapiromkul et al. studie dar innerdrats anatomi var i1 fokus fastslogs ett svagt
samband mellan trang horselnervskanal och sensorineural horselnedsattning. Vilken praktisk
nytta upptickten kan fa ar osdkert, mojligen kan man tdnka sig att en trdng benkanal utgor en
kontraindikation for cochleaimplantat. I den andra anatomistudien ddr Mazzoni et al. pekade pa
ett starkt samband mellan deformationer av ytterdrat och horselnedséttning drog man slutsatsen
att kunskapen kan vara anviandbar som ett slags horselscreening inom forlossningsvarden,
barnhédlsovarden och for allménlédkare. Bittre dn att studera ytterorat for att méta horseln borde
dnd4 vara att alla barn med Downs syndrom erbjuds horselscreening med audiometri for att

faststélla om horselnedséttning finns.
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Horselundersokningar

I studierna om horselundersdkningar har forskarna Buchanan (1990), Evenhuis et al. (2001),
Hassman et al. (1998) och Meuwese-Jongejeugd et al. (2006) haft ett stort antal deltagare, vilket
ger dem ett bra underlag att lattare dra slutsatser. Urvalskriterierna i bade Buchanan och
Hassman et al. studier var att horseltesta de personer med Downs syndrom som kom till deras
audiologiska klinik. Evenhuis et al. och Meuwese-Jongejeugd et al. har i sina studier genomfort
horselundersokningar pa boenden for personer med utvecklingsstorning, vilket innebér att det
inte enbart dr personer med Downs syndrom som inkluderats. I forskningen av Evenhuis et al.
uppger de sjilva att det kan vara en svaghet att gruppen de valde att horseltesta ar selekterad och
till stor del bestar av personer med svér till djup utvecklingsstorning. I Herers (2012) forskning
ingick ett stort antal personer med utvecklingsstorning, men man kunde inte specifikt redovisa
horselresultat for personer med Downs syndrom. Buchanans studie var den enda dér det
sakerstillts att bullerexponering i deltagarnas vardag inte givit horselpaverkan. Studier som
Buchanan, Hassman et al. och Marcell & Cohen gjort diar man haft kontrollgrupper att jamfora
resultaten med liksom Evenhuis et al. och Herers studier dér de hade ménga deltagare har en
stryka 1 att ge béttre underlag for slutsatser om horseln hos personer med Downs syndrom.
Resultatet 1 en studie med ett antal skattade virden som Meuwese-Jongejeugd et al. (2006) inger

en osdkerhet &ven om deltagarantalet &r stort.

Val av testmetoder skiljer sig 4t mellan forskarna i materialet. Médtningar med OAE och
tympanometri som Evenhuis et al., Herer och Meuwese-Jongejeugd et al. inledde med fér sdgas
vara en bra borjan for att snabbt och enkelt gallra ut dem med misstankt horselnedséttning, vilket
ocksé var deras syfte, men ger ingen fullgod uppfattning om horseln. Enbart om dessa metoder
inte genererade godkénda resultat gick de vidare med tonaudiometri med screening. Enbart
Hassman et al. och Meuwese-Jongejeugd et al. har presenterat att de anvinde DPOAE respektive
bade TEOAE och DPOAE i sina studier, i de 6vriga framgér det inte vilket typ av OAE-méitning

som anvandes.

Buchanan, Hassman et al. och Marcell & Cohen hade for avsikt att gora en horselkartldggning
hos personer med Downs syndrom och utférde dérfor tonaudiometri med hortroskelbestimning.
Buchanan och Hassman et al. genomforde lekaudiometri, medan Marcell & Cohen till storsta
delen kunde utfora vanlig tonaudiometri med handupprackning som svar pa stimuli. Graden av
utvecklingsstorning hos personer med Downs syndrom och hur de klarar att medverka &r det som
far avgora vilken av de olika métmetoderna audionomen véljer att anvidnda sig av. I en situation

med trygghetsskapande bemdtande och anpassad instruktion klarar en majoritet personer med
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utvecklingsstorning av att genomfora ett horseltest med hortroskelbestimning (Andersson,

2013).

Att anvinda ABR for att gora en horselbedomning far ses som en sista 16sning. Forst och fraimst
for att personen eventuellt behdver sovas ndar ABR ska genomforas vilket alltid innebér en risk
for personer med Downs syndrom som kan ha hjértfel och luftrérsproblem. Dessutom for att
ABR framst visar horseln i diskantomradet och personer med Downs syndrom 1 ldgre &ldrar
oftast har ledningshinder och dirmed horselnedséttning framst i basomradet. Mazzoni et al.
(1994) gjorde ABR for att styrka resultatet av tonaudiometrin och for att kunna stilla en korrekt
horseldiagnos. Evenhuis et al. gjorde enbart ABR om de inte kunde fa testpersonen att medverka
i tonaudiometri. Hassman et al. var restriktiva nir de valde att genomfora ABR eftersom barnet
behovde sovas och anvinde testmetoden endast ndr de med andra testmetoder inte kunnat
utesluta horselnedsdttning. I fallstudien framgér av journalanteckningarna att man gjort ABR 1
narkos for att NN inte kunde medverka i ndgot annat test. Med tanke pa de risker med ABR som
beskrivits ovan hade det varit av stort intresse att veta vilka testmetoder som provats och
misslyckats och vilka svérigheterna varit som gjorde att man tog beslut om att trots allt

genomfora ABR.

Naér forskarna har valt att anvinda hortroskelmétning for tal har det varit for att sdkerstélla att
hortrosklarna for toner dr korrekta. Det framgar inte hur hortroskeln for tal registrerades 1 dessa
studier. Marcell & Cohen har redovisat att deltagarna pekade pé bilder om de inte kunde upprepa
ord, en metod som sannolikt ger ett mer tillforlitligt resultat nar personer med Downs syndrom,

som kan antas ha talsvarigheter, ska testas.

Horsel och horselproblematik

Trots att det i Nederldnderna sedan méanga ar funnits flera aktiva forskare som har
uppmaédrksammat forekomsten av horselnedsittning hos personer med utvecklingsstorning
rapporterar t ex Evenhuis et al. (1997) i sin studie att de fortfarande nér deras screeningsprogram
genomfors hittar” personer med horselnedsittning som inte har nagra horhjdlpmedel. Som
Buchanans (1990) forskning visat dr forekomsten av en létt till mattlig sensorineural horsel-
nedséttning mycket vanlig redan 1 tidig medeldldern hos personer med Down syndrom och

dérefter forvérras nedséttningen med stigande &lder.

Som forskarna visat 1 sina studier dr ocksd forekomsten av mellanéreproblem och vaxansamling

en mycket vanlig orsak till konduktiv horselnedsittning hos populationen med Downs syndrom,
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vilket betyder, som bl.a. Coppen-Hofman et al. (2011) och Shott (2006) tidigare visat, att de bor
ha en regelbunden kontakt med ONH-kliniker for att atgéirda problemen med hjilp av vax-

borttagning och eventuella ror i trumhinnan for att ventilera mellanorat.

I Sverige finns, som ndmnts, ett vardprogram for personer med Downs syndrom 0-18 ar
publicerat av Svensk neuropsykiatrisk forening. I programmet foreslas kontinuerlig screening av
samtliga barn och ungdomar med Down syndrom men inom Vistra Gotalandsregionen har man
fattat ett beslut att inte rutinmaéssigt kalla normalhérande barn med Downs syndrom pa horsel-
kontroller, utan de f6ljs pd samma sétt som dvriga barn och ungdomar, d.v.s. efter remittering vid
misstanke om hdrselnedséttning. Vuxna personer med Downs syndrom fér sjdlva ta kontakt eller
be narstdende om hjélp. Sannolikt géller detta dven i landet i 6vrigt. Med tanke pé att risken for
horselproblematik &r stor hos den som har Downs syndrom och att utvecklingsstorningen kan
gora det svérare att kompensera for problematiken vore det av storsta vikt att vardprogrammet

infordes bade nationellt och internationellt.

Horselrehabilitering

Publiceringen av vetenskapliga studier om horselrehabilitering for personer med Downs
syndrom &r s begrinsad att det endast finns en tillginglig studie och den &r fran 1993. 1
pilotstudien av Evenhuis et al. (1993) hade alla 12 deltagare Downs syndrom med en méttlig till
svér utvecklingsstorning. Av dem var det bara nio som fick horapparat, varav tva som inte
accepterade dem. Forskarna hade for fa deltagare for att kunna dra ndgra generella slutsatser om
horapparatanpassning for personer med Downs syndrom. Samma forskare har dterkommit med
senare studier och dr medforskare i Meuwese-Jongejeugd et al. studie fran 2007. I bade
Coppens-Hoffman et al. (2013) och Meuwese-Jongejeugd et al. (2007) studier redovisas hor-
apparatutprovning och utvirdering vad giller personer med utvecklingsstdrning generellt och det
ar oklart hur manga med Downs syndrom som ingér och om de har sirskilda behov. I Coppens-
Hofman et al. studie hade de 37 deltagarna en mattlig utvecklingsstorning medan deltagarna i

Meuwese-Jongejeugd et al. (2007) studie hade en mild-mattlig utvecklingsstdrning.

I bdda studierna gjordes utviarderingen pa sedvanligt sétt efter en langre tids horapparat-
anviandning. Den ldnga anvindningstiden innan utvérdering kan antas innebéra att deltagarna
verkligen hade hunnit vénja sig vid horapparaterna och anpassa sig till den nya ljudbilden.
Noteras kan att de personer som vdrdgivarna sjdlva remitterade p.g.a. misstanke om horsel-
nedsittning ocksa rapporterar stérre ndjdhet med sina horhjalpmedel, jamfort med de

som ”hittades” vid screening och som fick horapparater efter det. Detta tycks alltsé tala for
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egenremittering 1 stillet for program med horselscreening. Men man kan vaga anta att inte alla
personer med Downs syndrom har anhoriga och vardgivare som atgédrdar horselproblematik

varfor kontinuerlig horselscreening bor erbjudas.

Evenhuis et al. (2001) ifragasatte den akustiska miljon pa boenden och dagcenter. De menade att
miljon ofta ar kal for att det ska vara lattstddat och litt att halla ordning, men det kan skapa en
svar lyssningsmiljo for horapparatanvindare genom att frdnvaron av textilier ger eko i rummet.
Meuwese-Jongejeugd et al. (2007) valde att 1 samband med horapparatanpassningen ocksé
genomfora en akustisk optimering av lokalerna och dessutom gav de vardpersonalen utbildning.
Detta dr insatser som sannolikt var positiva bade for personerna med Downs syndrom och

personalen men som nog tyvérr séllan eller aldrig forekommer utanfor forskningsstudier.

I fallstudien kunde en inséttningsforstirkningsmétning, [F-métning, genomforas for att utvirdera
horapparatanpassningen. Den subjektiva horapparatutvirderingen gick inte att genomfora som
brukligt utan hir fick den besta i att NN genom sin tydliga icke-verbala kommunikation och
kroppssprak visade nytta/ndjdhet genom att anvinda horapparaterna. I likhet med de ovan
beskrivna studierna var det de nirstadende, i detta fall fordldrarna, som fick ldmna en objektiv
utvardering hur de upplevde att det hade fungerat for NN med horapparaterna, liksom Coppen-

Hofman et al. redovisat ovan.

Meuwese-Jongejeugd et al. (2005) beskriver vissa av de svarigheter som kan uppsta vid
remitteringen fran omfattande screeningsprogram. De menade att horselvarden kan vara daligt
rustad att diagnostisera och rehabilitera den stora mingden personer som kan vara i behov av

annat omhéndertagande &n patienter generellt och kommer samtidigt.

I en av Sveriges regioner foljs inte det vardprogram som Svensk neuropsykiatrisk férening
rekommenderar for att erbjuda barn och unga med Downs syndrom kontinuerlig horselscreening,
utredning och rehabilitering. Om andra regioner foljer rekommendationen dr oklart. Nér det
giller vuxna med Downs syndrom finns for ndrvarande inte ens ett forslag till vardprogram
relaterat till horsel och horselproblematik. Allt vilar pa att individen sjélv eller nérstaende tar
initiativ att soka horselvard vid behov. Konsekvenserna nir man hor daligt &r bl.a. att man fér
svart att uppfatta samtal, missuppfattar och kan hamna utanfor den sociala gemenskapen. Hos
personer med Downs syndrom som inte sjdlva kan formedla att de hor sémre bér omgivningen
vara observant pa ett eventuellt dndrat beteende, antingen att de blir mer utatagerande eller

inbundna och nedstdmda, papekar Miller & Kiani (2008) och Winlund (2011). D& individen sjdlv
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inte sjalvklart kan formedla sina horselproblem och de nérstdende kanske inte 4r medvetna om i
vilken utstrdckning horselsvarigheter hos barn, unga och vuxna med Downs syndrom
forekommer finns risken att horselproblematik inte utreds. Horselscreening med, om behov
finns, atféljande utredning och rehabilitering bor kontinuerligt erbjudas barn, unga och vuxna

med Downs syndrom.

KONKLUSION

Med en tidig upptickt av horselnedséttning hos personer med Downs syndrom och med lampliga
rehabiliteringsinsatser stimuleras kommunikationsférméga och allmén utveckling och chanserna
maximeras till ett s& normalt liv som mojligt och till 6kad livskvalitet.

Det dr av storsta vikt att vardprogrammet for personer med Downs syndrom infors bade

nationellt och internationellt
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Bilaga 1

Samrad om anvindning av journaldata

Sedan ett par ar tillbaka ingar det i mina arbetsuppgifter inom Horselverksamheten, MoIndals
sjukhus att genomfora horselrehabilitering for personer med utvecklingsstorning. I min
fortbildning inom audiologi pa kandidatniva vid Goteborgs universitet har jag dérfor valt att 1
examensarbetet (kandidatuppsats) beskriva horsel, horselmétningar och horselrehabilitering
relaterat till personer med Downs syndrom.

Ber dirfor om tillstdnd att anvinda din/er anhdrigs journaler, forda vid Oron-nis-hals-
mottagningen och Horselverksamheten, Sahlgrenska universitetssjukhuset, for en fallstudie
inom ramen for min kandidatuppsats.

Alla journaldata behandlas enligt sedvanlig sjukvéardssekretess och persondata behandlas
konfidentiellt i examensarbetet.

Om du/ni som forédlder/fordldrar, med ovanstdende information som bakgrund, ldmnar ditt/ert
medgivande till att jag l4ser journalerna samt anvénder uppgifter i dessa for att beskriva din/er
sons horsel och horselrehabilitering ber jag dig/er underteckna samrédsblanketten nedan.

Som tack for medverkan skickas en kopia av den godkénda kandidatuppsatsen till dig/er.

Modlndal 16 03 11

Annelie Svenningsen Handledare

leg audionom leg audionom/med lic
Horselverksamheten Eva Andersson

Molndals Sjukhus Goteborgs universitet
031-343 13 58 eva.andersson@neuro.gu.se
Samrad

Jag/vi har tagit del av den skriftliga informationen om syftet med fallstudien och ger mitt/vart
godkénnande till att journaldata anvinds och ger underlag till kandidatuppsats i enlighet med
ovanstéende.

Ort och datum

Namn
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