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Barn med medfødt eller tidlig utviklet sensorinevrogent
hørselstap har økt risiko for andre nevroutviklingsavvik,
blant annet synsvansker, kognitive og motoriske vansker.
Systematisk kartlegging og oppfølging av barn med påvist
sensorinevrogent hørselstap er viktig for å kunne avdekke
slike problemer på et tidlig tidspunkt.
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Medfødte eller tidlig utviklede sensorinevrogene hørselstap skyldes enten arv,

miljøfaktorer eller en kombinasjon. Ved opptil 60 % av tilfellene finner man en

genetisk årsak, hvorav ca. 30 % er en del av et syndrom og ca. 70 % er ikke-

syndromale, dvs. at hørselstapet er den eneste funksjonshemningen (1). Ca.

40 % skyldes miljøbetingede årsaker som asfyksi, hyperbilirubinemi,

prematuritet, meningitt, ototoksiske medikamenter og medfødte infeksjoner

(med cytomegalovirusinfeksjon som den hyppigste årsaken).

En stor andel av sensorinevrogene hørselstap som skyldes medfødt

cytomegalovirusinfeksjon, debuterer sent og blir ikke fanget opp ved

nyfødtscreening (2). Alle infeksjoner hos barn før eller like etter fødselen

(såkalte TORCH-infeksjoner: toksoplasmose, rubella,

cytomegalovirusinfeksjon, herpes simplex) kan føre til sensorinevrogent

hørseltap og hjerneorganisk patologi (3). I Nasjonal faglig retningslinje for

utredning og oppfølging av hørsel hos små barn (0–3 år) anbefales det å kun

tilby cytomegalovirusdiagnostikk der årsaken til hørselstapet er ukjent. Siden

fokus nå er på cytomegalovirusinfeksjon, testes det ikke alltid for andre agens.

Dette kan bidra til underdiagnostikk av årsaker til hørselstap.

De kjente miljøbetingede årsakene til sensorinevrogene hørselstap er de samme

som kan gi nevroutviklingsvansker hos barn, og de cerebrale MR-funnene kan

være uspesifikke. I en systematisk oversiktsartikkel over

nevroutviklingsmessige senskader etter premature eller neonatale insult,

konkluderer forfatterne med at 31 % av barna utvikler minimum én senskade

(4). De vanligste er kognitive vansker, generelt forsinket utvikling eller

lærevansker (59 %), cerebral parese (21 %), hørselstap (20 %), synsvansker

(18 %) og vansker med grovmotorikk og koordinering (8 %).
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Udiagnostiserte tilleggsvansker

Ved Nasjonal behandlingstjeneste for hørsel og psykisk helse (NBHP) ved Oslo

universitetssykehus behandles årlig ca. 90 barn og unge med sensorinevrogene

hørselstap og psykiske vansker i aldersgruppen 0–18 år.

Vi erfarer at flere av de henviste barna har tilleggsvansker som ikke er

diagnostisert fra før. Dette kan være motoriske koordineringsvansker,

eksekutive vansker, sosiale vansker, lærevansker, samsynsvansker og skjeling.

Barnas helseplager har ofte blitt oppfattet som en konsekvens av hørselstapet

og har ikke blitt behandlet eller tilrettelagt for.

Flere av barna med slike plager har tatt cerebral MR, med hyppige funn av bl.a.

periventrikulær leukomalasi (PVL), utvidede ventrikler og forandringer i hvit

substans. Barna med funn på cerebral MR blir undersøkt av pediater, enten i

sammenheng med innleggelse ved nyfødtintensivavdeling eller som ledd i

utredning for cochleaimplantat. Ved normal nevromotorisk utvikling har

pediatrisk oppfølging ofte blitt avsluttet fordi MR-funnet er vurdert som

uspesifikt og uten prediktiv verdi.

Årsaksutredningen av hørselstapet til barn som henvises til NBHP, varierer fra

å være minimal til bred genetisk og somatisk utredning, inkludert cerebral MR.

Oppfølgingen av andre forhold enn hørselstap er også variabel, til tross for høy

grad av komorbiditet av andre nevroutviklingsavvik.

Cerebral MR og hørselstap

Få studier har sett på sammenhengen mellom uspesifikke funn på cerebral MR

og risiko for å utvikle senskader hos barn med sensorinevrogent hørselstap.

Chilosi og medarbeidere fant at 48 av 100 barn med slikt hørselstap hadde

nevroutviklingsvansker (5). I tillegg ble det notert at ytterligere 19 barn hadde

språkforstyrrelse, som ikke ble betegnet som en tilleggsvanske i denne studien.

Risikoen for tilleggsvansker var doblet ved affeksjon av hvit substans påvist ved

MR. Den var også noe høyere ved migrasjonsforstyrrelser (5).

Uavhengig av hørselsstatus har man i flere studier sett på sammenhengen

mellom uspesifikke funn på cerebral MR hos barn og risiko for å utvikle

senskader. Resultatene har vært sprikende: 7,9–39,4 % (6–10). Barn med kjent

risiko for hjerneorganisk affeksjon, men uten patologiske funn på cerebral MR

kan også ha nevroutviklingsvansker (11).

De sprikende resultatene kan forklare at patologiske MR-funn alene ikke fører

til videre oppfølging av barna. Imidlertid kan metodiske forskjeller i

radiologiske opptaksmetoder, ulike utfallsparametere og ulik oppfølgingstid

vanskeliggjøre sammenligning av studiene. Den teknologiske utviklingen har

ført til bedre diagnostisering ved bruk av cerebral MR i dag enn for 20–30 år
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siden. Det er behov for studier med lengre oppfølgingstid (til skole, ev.

ungdomsalder) og som inkluderer balanse, koordinasjon, syn, kognisjon og

psykiske vansker.

Dettmann og medarbeidere viser at barn med miljøbetinget sensorinevrogent

hørselstap har dårligere reseptiv språkforståelse etter operasjon med

cochleaimplantat enn barn med genetisk ikke-syndromalt hørselstap, og de har

høyere grad av komorbiditet (59 % vs. 8 %) (12).

Det er internasjonal enighet om at tidlig diagnostisering og oppfølging av

hørselstap er viktig for at barna skal ha en god språkutvikling (13, 14). Andre

faktorer som er vist å ha en positiv innvirkning på språkutviklingen, er blant

annet høyt utdanningsnivå hos mor og at barnet ikke har tilleggsvansker (14).

En stor andel av barna har imidlertid dårlig språkutvikling uten at man har

funnet årsaken til det. Vurderingen av cerebral MR og etiologi kan muligens

bidra til en klarere forståelse.

Hørselstap og nevroutviklingsvansker

30–60 % av barn med sensorinevrogent hørselstap har i tillegg synsproblemer,

kognitive, motoriske, emosjonelle, atferdsmessige eller andre vansker (15–18).

Spesielt synsvansker er assosiert med hørselstap (40–60 %). Disse er ofte

udiagnostisert og omfatter korrigerbare samsynsvansker, skjeling og

refraksjonsvansker eller ukorrigerbare skader på synsnerven eller retinopati

(16).

Få studier har sett på sammenheng mellom årsak til sensorinevrogene

hørselstap og barns utvikling, men studier av de enkelte miljøbetingede årsaker

som prematuritet, asfyksi og medfødt cytomegalovirusinfeksjon har vist høy

grad av komorbide nevroutviklingsvansker, som også kan ha et progressivt

forløp. Etter vår mening benyttes ikke denne kunnskapen godt nok. Oppfølging

av premature barn viser at undersøkelse og vurdering ved to års alder har

begrenset nytte for å predikere kognitiv og motorisk funksjon ved fem års alder

(19).

«Vi mener at Nasjonal faglig retningslinje bør endres slik at
eventuelle tilleggsvansker oppdages tidligst mulig»

Dersom cerebral parese, prematuritetsretinopati og psykisk utviklingshemning

utelukkes, antas barnet ofte å være uten tilleggsvansker, til tross for klossethet,

samsyns- og lærevansker m.m. Vanskene barnet har blir i stedet tilskrevet

hørselstapet (såkalt diagnostisk overskygging). Når hørselstapet påvises i

småbarnsalder, kan det innebære et progressivt forløp som også kan gjelde

andre funksjonsområder. Da bør man være ekstra årvåkne for å avdekke

utvikling av eventuelle tilleggsvansker.

Døve barn av døve foreldre har i større grad genetisk ikke-syndromalt

hørselstap. Disse har dermed mindre risiko for nevroutviklingsvansker enn

barn av hørende foreldre (20).
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Klumsethet og psykopatologi

Mange barn med sensorinevrogent hørselstap har motoriske vansker, uten å ha

cerebral parese (21). Disse regnes ofte ikke som tilleggsvansker, men opptrer

ofte sammen med sosiale vansker (21). Motorisk klumsethet, uavhengig av

hørselsstatus, er gjerne knyttet til psykiske vansker, som

autismespekterforstyrrelse og ADHD (22), angstproblematikk (23) og nedsatt

livskvalitet (24). Tidlig avdekking av slike vansker og målrettet trening kan

bidra til økt mestringsfølelse og livskvalitet hos barnet.

Psykisk helse

Det er høyere grad av psykopatologi hos barn med sensorinevrogent hørselstap

enn blant typisk hørende barn, med prevalens 20–50 % (25). Prevalensen er tre

ganger høyere blant barn med sensorinevrogent hørselstap og tilleggsvansker

enn hos hørselshemmede barn uten tilleggsvansker (26). Barn med hørselstap

kommer senere til behandling for psykiske vansker enn typisk hørende barn

(18). Det er ikke døvheten i seg selv som bidrar til de psykiatriske problemene.

Lavt evnenivå, svak språkforståelse (på barnets foretrukne språk, enten det

gjelder tegnspråk eller verbalspråk) og tilleggsvansker er assosiert med

psykososiale vansker (17, 18, 26).

Anbefalinger for oppfølging

Vi mener at Nasjonal faglig retningslinje for utredning og oppfølging av hørsel

hos små barn (0–3 år) bør endres slik at eventuelle vansker i tillegg til

hørselstapet oppdages tidligst mulig. Det bør gis et tverrfaglig tilbud bestående

av pediater, øre-nese-hals-lege, radiolog, audiopedagog, øyelege, ortoptist,

fysioterapeut, sosionom, psykolog og barne- og ungdomspsykiater for en

helhetlig vurdering og oppfølging etter påvist sensorinevrogent hørselstap.

Fokus bør være spesielt rettet mot synsfunksjon inkludert samsyn og skjeling,

balanse og koordinasjon, kognisjon og psykisk helse ved systematisk

kartlegging og oppfølging opp til ungdomsalder.

«En grundig årsaksutredning inkludert vurdering av cerebral MR
kan bidra til å avdekke hvilke barn som har risiko for komorbide
vansker»

En grundig årsaksutredning inkludert vurdering av cerebral MR kan bidra til å

avdekke hvilke barn som har risiko for komorbide vansker. Ved «ukjent» årsak,

men med påvist patologi på cerebral MR kan en pre/perinatal årsak til både

hjerneskaden og hørselstapet ikke utelukkes. Barnet bør da følges tett for å

fange opp eventuelle tilleggsvansker.
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