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1. Titel

Udredning og behandling af barn med ensidigt permanent hgretab.
2. Formal

At sikre bedst mulige ensartet audiologiske behandling.

At sikre medicinsk behandling hvis barnet f.eks. har kongenit CMV infektion vil tidlig
behandling (inden barnet er 4 uger) potentielt kunne forhindre progression i hgretabet, eller
hvis barnet har kongenit cholesteatom.

At identificere indre-gre dysplasi med henblik pa at radgive om risiko for meningitis, risiko for
forveerring af hgretabet ved hovedtraumer og fluktuerende hgrelse.

At identificere genetisk arsag til hgretabet, sa foreldrene kan modtage radgivning om risiko
for hgretab hos sgskende og ved syndromer: sikre relevant udredning ved f.eks. Branchio-Oto-
Renalt Syndrom (BOR).

At radgive foreldrene om balanceproblemer, hvis vestibulaer hypofunktion er identificeret.
Ensidigt hgretab kan progrediere til dobbeltsidigt hgretab. Laegen skal her veere opmarksom
pa, at der kan vaere mere end en @tiologi til hgretab (f.eks. genetisk og kongenit CMV)

3. Definitioner

Perceptive, konduktive, blandet perceptive og konduktive, auditiv neuropati, permanent
harenedsattelse med eller uden pavirkning af vestibuleare funktion hvor der er normal harelse
i modsidige gre. Ved Single-Sided Deafness (SSD) er hgretabet pa det ene gre sa stort at
konventionelt hgreapparat ikke kan anvendes.

4. Baggrund

a. Atiologi

Ensidigt hgretab kan vere genetisk og kan ses ved syndromer, flere undersggelser viser
at EVA eller Mondini dysplasia ses hos 29% af bgrnene, hypo- eller aplastisk hgrenerve
ses ved 9% af bgrn med ensidigt hgretab.

Det kan veare fglge af kongenit CMV eller andre in-utero infektioner. Det kan veere
falger efter postnatale infektioner og det ses med gget hyppighed efter indleeggelse pa
intensiv neonatalafd. Der kan veere auditiv neuropati som kan ses ved normal hgrenerve
eller ved hypo- eller aplastisk hgrenerve cochlear nerve deficiency (CND)eller tumor.

b. Forekomst



Praevalens estimeres til 0,6- 0,7:1000 nyfgdte bgrn i USA. Ved skolealderen

ses at 2,5-3% af barn har ensidigt hgretab.

I Region Syddanmark har man fundet at 0,99:1000 nyfadte barn har ensidigt hgretab.
Aplasi af hgrenerven har man fundet i 0,22:1000 nyfedte barn.

c. Visitation
De nyfgdte henvises fra hgrescreeningsprogrammet. Stgrre bagrn henvises
fra praktiserende grelaeger, PPR, selvhenvist, skolens sundhedsplejerske eller
fra egen laege.

5. Fremgangsmade

a. Anamnese (symptomer)

Hvornar symptomer startede, og om der er set forverring. Sprogudvikling: impressivt og
ekspressivt. Motorisk udvikling, balance, svimmelhed, tinnitus, hyperacuse. Moderens
graviditet: sygdomme under graviditeten, indtagelse af alkohol og medicin,
rantgenundersggelser. Fgdslen: APGAR score, icterus, indleeggelse, behandling med
ototoksisk medicin. Barnets udvikling. Disposition til hgrenedseattelse, etnicitet og
konsangvinitet. Thyreoideasygdomme, nyresygdomme, pigmentforandringer.
Sygdomme hos barnet: hovedtraumer, stgjeksponering, meningitis, gresygdomme,
ototoksisk medicin.

b. Differentialdiagnoser
Agravatio kan ses hos stgrre bagrn.

c. Objektiv undersggelse

Hareprave incl. BC maling, desuden elektrofysiologiske undersggelser med henblik pa
evt. Auditiv Neuropati, og hgreprgve som udvalges i forhold til barnet alder og
udvikling (f.eks. VRA, tympanometri, otoakustiske emmisioner og fra 6 mdrs. alderen
ogsa stapediusrefleksmalinger. Otomikroskopi . Vestibulerundersggelse. Vurdering af
ydre gres anatomi og lokalisation, samt eventuelle fistler og praeauriculere vedhang.
Hud og gjne efterses for pigmentforandringer. Ansigt vurderes for dysmorfe treek.
Foraldre vurderes ligeledes med henblik pa syndromstigmata (fx pigmentforandringer,
struma, brankialfurefistler) og der spgrges ind til familieanamnese, som kan relateres til
syndrom, hvor hgrenedsettelse kan vere en del af syndromet. Hareprgve af foraldre og
sgskende fremskaffes, da ensidig hgrenedsettelse kan vere overset.

d. Supplerende undersggelser

Urin og evt. spytundersggelse for CMV-virus inden barnet er 3 uger gammelt — Bgrnene
skal derfor henvises akut til bgrneafdeling nar barnet ikke har bestaet hgrescreening — da
det er bgrneafdelingen der skal starte behandling ved cCMV. Hvis barnet er &ldre
foretages farst undersggelse af mater med henblik pa CMV infektion (1gG) og hvis
denne er positiv undersgges barnets PKU-kort. MR-af fossa posterior og evt. CT af
cochlea. @jenlaege undersggelse skal foretages pa diagnosetidspunkt og derefter hvis der
er tvivl om synet. Haender, arme og ben efterses for hypoplasi. Barnet henvises til
peediatere hvis der er mistanke om syndrom. Hvis barnet har en konduktiv komponent i
hegretabet bgr CT scanning af gret foretages. Hvis barnet har haft meningitis skal ved



sveert hgretab hvor Cl overvejes udfares scanning af indre gre. Hvis foraeldrene gnsker
det tages der blodprave med henblik pa genetisk udredning og evt. henvisning til
genetikere med henblik pa radgivning

e. Behandling
Ved let til moderat hgretab behandles med Hgreapparat i form af
grehaenger. Ved konduktivt hgretab pa grund af gregangsatresi behandles
med BAHS, dette kan starte nar barnet selv kan hold hovedet. Ved
intermitterende eller hyppig flod fra gret behandles med BAHS. Ved hgretab
>60 dB HL, PTA (4 frekv.) skal barnet henvises til paediatrisk Cl-center til
vurdering. Ved sveert hgretab anbefales Cl til gret, medmindre der er tale om
CND eller anden kontraindikation. Det er vigtigt at fglge barnet teet i det
farste ar efter start af behandling. Hvis foraeldrene ikke gnsker Cl kan man
overveje CROS i form af BAHS hos de sma barn og ved stgrre bgrn kan man
behandle med mono- CROS (se dog under komplikationer). Desuden skal
sprogudviklingen monitoreres af hgrepsedagog — bl. a. med henblik pa at
kunne fa evidens for effekten af behandlingen. Barn med ensidigt hgretab
ber tilbydes AVT pa samme vilkar som barn med dobbeltsidigt haretab.

f. Komplikationer
Hos de sma barn kan ikke males DS, og der er derfor ved moderate
haretab, hvor der behandles med hgreapparat, risiko for at maskere den
gode hgrelse pa det normale gre. Hvis man anvender BAHS som CROS er
der risiko for maskering af det gode a@re, hvis der kommer stgj pa den side
hvor BAHS er placeret. Det samme ggr sig geeldende for mono-cros.

g. Opfelgning

Barnene bar falges med hgreprave hvert halve ar til skolealderen, derefter
hvert ar. Der skal udfgres audiometri og sprogudviklingen skal vurderes af

hagrepsedagog. Desuden bgr man tilbyde AVT til bagrnene.
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