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Den neonatale hgrescreening blev indfgrt i Danmark i
2005 og har medfgrt tidlig diagnostik af bgrn med hg-
renedsattelse. Iser bgrn med ensidig hgrenedsattelse
blev inden den neonatale hgrescreening diagnosticeret
sent, typisk fgrst nar de startede i skole. Unilateralt hg-
retab hos skolebgrn har en estimeret pravalens pa 0,1-
5%, og hos nyfgdte er praevalensen estimeret til 0,04-
3,4% [1].

Ved ensidig hgrenedsettelse har man sveert ved at
retningsbestemme lyde, man har sveert ved at hgre svag
tale, og man har sveert ved at hgre i baggrundsstgj. Barn
med ubehandlet ensidig hgrenedszttelse kan have for-
sinket tale- og sprogudvikling, og de kan have sveert ved
at holde fokus i leengere tid, fordi de skal koncentrere
sig for at hgre. De har ogsa sveert ved at fplge instruktio-
ner og opfatte mere end en enkelt besked. Ubehandlet
ensidigt hgretab kan have betydende konsekvenser psy-
kosocialt, kognitivt og uddannelsesmaessigt. Flere ting
har indflydelse p4, i hvor hgj grad bgrnene har proble-
mer, herunder bl.a. graden af hgretab [1].

Behandling af ensidig hgrenedsettelse er en udfor-
dring, idet rddgivning til foraeldre er vanskelig, da det
umiddelbart er sveert at meerke en effekt af behandlin-
gen. Det er rutine at behandle bgrn med binaurale hg-
retab, og her har det gennem mange &r veeret veldoku-
menteret, at tidlig behandling har stor betydning for
bgrnenes normale sproglige udvikling. Ved middel-
sveaere til svaere hgretab vil foreeldrene ogsa tydeligt
kunne merke en forskel, nér bernene bruger hgreappa-
rater. Nar det drejer sig om ensidige hgrenedsattelser
er det forst i de senere &r, at undersogelser har vist, at
patienterne har gavn af behandling.

Undersggelser fra USA har vist, at 22-35% af bgrn
med ensidig hgrenedsattelse gér en klasse om [1-3].
Omkring 20% af bgrnene med ensidig hgrenedsettelse
har problemer med udvikling af sociale kompetencer
[1-3], og 12-41% af bgrnene har behov for ekstra pae-
dagogisk stgtte. I undersggelserne har man brugt en
kontrolgruppe af sammenlignelige bgrn med normal
hgrelse [1, 2, 4]. Der er imidlertid ikke mange studier,
hvor man har dokumenteret effekten af de forskellige
behandlingsmuligheder, der er for bgrn med ensidig
hgrenedsattelse.

UDREDNING

Udredningen bestér af forskellige hgreprgver, som ud-
velges i forhold til barnets alder, og evt. MR-skanning/
CT af det indre gre og hgrenerver, relevante blodprgver
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» Ensidig herenedsaettelse hos barn medfarer forsinket
sprogudvikling.
» Ubehandlet ensidig hgrenedsaettelse har konsekven-

ser for den psykosociale og kognitive udvikling.

» Ved ensidig dgvhed bgr man overveje cochleaimplan-
tat for at sikre binaural harelse.

og urinprgver samt naturligvis en objektiv leegeunder-
spgelse med henblik pa f.eks. syndromdiagnostik.

Medfedt ensidig hgrenedsettelse kan vaere gene-
tisk. Den hyppigste &rsag til nonsyndromisk arveligt ho-
retab er connexinmutation, man ser dog hyppigst dob-
beltsidigt sveert hgretab ved denne mutation, men let
og ensidigt hgretab kan forekomme. Forstgrret vestibu-
leer akveedukt (EVA) er en almindelig arsag til ensidigt
hgretab hos bgrn. Den vestibulaere akvaedukt er den ka-
nal, som strakker sig fra vestibulum til saccus endo-
lymfaticus, diameteren er normalt 0,5-1,4 mm.
Definition pd EVA er en diameter stgrre end 1,5 mm.
Den kan forekomme ved Pendreds syndrom, branchi-
ootorenalt syndrom, CHARGE-syndrom og
Waardenburgs syndrom. Ensidig perceptiv hgrenedsaet-
telse kan forekomme ved Waardenburgs syndrom type
I og type III. Ved branchiootorenalt syndrom, CHARGE-
syndrom samt Goldenhar og Treacher Collins syndrom
kan man se konduktivt eller blandet konduktivt/per-
ceptivt hgretab, som kan veere ensidigt eller dobbeltsi-
digt. Desuden kan man se ensidig hgrenedsettelse ved
infektioner som f.eks. medfedt Cytomegalovirus
(CMV)-infektion, parotitis, meningitis og otitis media.
Auditiv neuropati kan f.eks. forekomme ved tumor i
den cerebellopontine vinkel eller ved manglende hgre-
nerve [5].

Det er vigtigt at udrede bgrn med hgrenedsattelse,
fordi nogle kan have syndromer eller sygdomme, hvor
anden behandling kan veere vigtig, f.eks. tumor i den
cerebellopontine vinkel, brachiootorenalt syndrom,
hvor nyresygdommen evt. skal behandles, eller
Pendreds syndrom, hvor man kan se hypotyreose.
Desuden kan man bedre sige noget om prognosen, hvis
man kender drsagen, og samtidig giver det vigtig infor-
mation om behov for kontrol og behandling. Ved
Waardenburgs syndrom og connexin 26-relateret hgre-
nedsattelse vil man forvente, at hgrelsen er stabil, og
der vil sjaeldent veere risiko for, at det andet gre bliver




pavirket. Ved Pendreds syndrom kan hgrelsen vaere
fluktuerende, og hgretabet vil ofte vaere progredie-
rende — der er bl.a. risiko for pludseligt hgretab ved selv
beskedne hovedtraumer. Som regel har bgrn med
Pendreds syndrom binaural hgrenedszttelse, men uni-
lateral hgrenedsattelse kan forekomme. Bgrn, der har
Pendreds, Wardenburgs eller branchieotorenalt syn-
drom og misdannelse af cochlea i form af
Mondinidefekt og/eller EVA, er ogsa i storre risiko for
at f& meningitis end baggrundsbefolkningen, og det er
derfor meget vigtigt, at disse bgrn bliver vaccineret
mod meningitis. Bern med kongenit CMV er i risiko for
fluktuation og progression af hgrenedsattelsen, spe-
cielt kan man se, at unilateral hgrenedsattelse bliver til
binaural hgrenedsattelse. P4 nogle borneafdelinger be-
handles disse bgrn med valganciclovir, idet nyere un-
derspgelser har vist, at dette kan bremse hgretabet og
ligefrem forbedre hgrelsen [6].

BEHANDLING

Né&r man kun har hgrelse pé et gre, kan man ikke ret-
ningsbestemme lyde. Desuden vanskeligggores hgrelsen
iugunstige lyttemiljper som f.eks. pa legepladser og i
sportshaller, hvor bgrnenes bevagelse ggr det endnu
mere udfordrende. Ved normal hgrelse pa begge grer
hgrer man 5-10 dB bedre end ved hgrelse pa kun et gre
pga. binaural summation [7]. Den binaurale hgrelse er
ogsa forudsaetningen for den sikaldte squelch-effekt,
hvor hjernen er i stand til at separere talesignalet fra
baggrundsstgjen. Hovedets skyggevirkning har ogsa
betydning for hgrelsen, idet man derved har to signal-
stpj-forskelle, som medfgrer forbedret taleforstelse.
Hos bgrn med ensidig hgrenedsattelse starter sprogud-
viklingen til normal tid, men brugen af toordssetninger
starter i gennemsnit fem méneder senere end hos nor-
malthgrende bgrn [1]. Af Egmontrapporten fra 2016
fremgar det, at bgrn, som var sprogligt bagud i tredrsal-
deren, klarede sig darligere ved folkeskolens afgangs-
prove efter 9. klasse end bgrn, som var sprogligt alders-
svarende i tredrsalderen. Nogle bestod ikke prgven, og
flere fik karakterer under middel [8].

Ved en hgrenedseattelse, som ikke behandles, pavir-
kes modningen af hgresystemet. Undersggelser har
vist, at der er et begranset tidsvindue for optimal ud-
vikling af binaurale fordele [9, 10].

Med elektroencefalografi kan man male cortical
auditory evoked potential (CAEP) hos sma og stgrre
bern. Et positivt peak, kaldet P1, ses med en latenstid
pa 200-300 ms hos bern pa 3,5-4 ar. Dette P1-CAEP-
svar far kortere latenstid gennem barndommen og op i
tidlig voksenalder, hvor latenstiden er 50-70 ms. Denne
udvikling er atheengig af stimulation i den tidlige barn-
dom. Hos kongenit dgve bgrn har man set normal ud-
vikling af P1, hvis bgrnene har faet indopereret et coch-
leaimplantat (CI) inden tre et halvt-drsalderen. Hvis

barnet bliver opereret senere end i syvarsalderen, ser
man ikke denne modning af P1. Efterhdnden som mod-
ning af hgrebanerne sker, dukker der yderligere kom-
ponenter op i CAEP-svaret, disse benzvnes N1 og P2.
P1 er et svar fra den primaere hgrecortex, N1 og P2 er
svar fra den primere og den sekundere hgrecortex. N1
er et udtryk for kortiko-kortiko-koplingsprocessen, som
faciliterer hgjere hgre- og sprogprocessering. Hos nor-
malthgrende bgrn kan man se N1 fra tredrsalderen.
Hos tidligt Cl-opererede bgrn ser man N1-mgnsteret pa
samme tidspunkt som hos normalthgrende bgrn. Hos
sent opererede bgrn udvikles N1 ikke. Nér forbindelsen
mellem kortiko-kortiko f.eks. forbindelsen fra primer
til sekundeer cortex ikke er udviklet, bliver disse omré-
der overtaget af andre sensoriske processeringer som
f.eks. syns- eller somatosensering. Dette kaldes cross-
modal-reorganisering [10]. Hos bgrn med kongenit en-
sidig sveer hgrenedsattelse er denne cross-modal-reor-
ganisering irrevesibel, hvis behandling ikke iverksattes
tidligt.

Behandlingsmuligheder er hgreapparat hos bgrn
med lette til middelsvaere hgretab [11], gerne med mu-
lighed for FM fra skolealderen (FM er en lille lokal ra-
diosender, som sender signal fra f.eks. en mikrofon hos
leereren til en modtager i hgreapparatet) [12]. Hos
bgrn med konduktive hgretab pga. gregangsatresi be-
handles der i starten med bone anchored hearing system
(BAHS)/bone anhored hearing aid (BAHA) p4 et pande-
bénd, og nér barnet bliver 5-6 &r gammel opererer man
med iseettelse af en titaniumskrue i kraniet eller en
magnet, hvorpéd BAHA fastggres. Hos bgrn med ensidig
anakusi kan man tilbyde behandling med contralateral
routing (CROS) i form af konventionelt trddlgst CROS,
hvor et hgreapparat pa det dgve gre opfanger lyd og
transmitterer dette trddlgst til et hgreapparat pa det
hgrende gre, eller BAHA/BAHS pd et soft band-pande-
bénd, nar barnet nar en alder, hvor det kan mangvrere
i det auditive miljg, dvs. at barnet selv skal kunne fra-
veaelge apparaterne, nér de ikke er hensigtsmaessige at
bruge, f.eks. hvis stgjen kommer fra den side, hvor mi-
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krofonen er placeret. CROS kompenserer for hovedets
skyggevirkning, men giver ikke sand binaural hgrelse.
Det har derfor ingen effekt pé retningsbestemmelse af
lyde og bidrager ikke til summations- og squelchs-effek-
ten [12, 13]. FM har den ulempe, at det kun kan bruges
iundervisningssituationen, og underviseren skal baere
en mikrofon. BAHA/BAHS kan bruges hele dagen.

CI er en ny behandling af ensidig sveer hgrenedseet-
telse. I et studie fra 2010 [14] undersggte man 11
voksne, som havde ensidig sveer hgrenedsettelse og
tidligere havde veeret behandlet med enten CROS eller
BAHA uden succes. Inden operationen havde man sik-
ret sig, at hgrenerven var intakt. Alle patienterne var
inden operationen blevet test med Hochmair-Schulz-
Moser-sentence test og Oldenburg-sentence test uden
hgreapparat og med CROS og BAHA og igen med
samme tests 6 mdr. efter operationen.
Retningshgrelsen blev testet med syv hgjtalere i hoved-
hejde placeret foran patienterne i en halvcirkel.
Subjektiv forbedring blev undersggt med Speech,
Spatial and Qualities of Hearing Scale, the Health
Utilities Index 3 og International Outcome Inventory
for Hearing Aids-spgrgeskemaer. Tinnitus blev malt
med tinnitusskala fgr og efter operationen.
Undersggelsen viste signifikant forbedring i retnings-
hgrelsen og i taleforstéelsen med CI, specielt bemeer-
kede man, at der ikke var negativ effekt, nér patienten
blev preesenteret for tale ved det gode gre og stej pa CI-
siden. Med CI var der dog ingen signifikant summati-
ons- og squelch-effekt, men der var en signifikant effekt
pé hovedets skyggevirkning.

Der er kun publiceret fa undersggelser med bgrn,
der har ensidig svaer hgrenedsattelse og er blevet be-
handlet med CI. I et systematisk review fra 2016 [15]
fandt man fire studier, hvor man havde undersggt tale i
stgj for og 12 mdr. efter implantationen. I alt 19 bgrn
var kun blevet undersggt 6 mdr. efter operationen. To
patienter kunne ikke undersgges, fordi de ikke var
gamle nok til at kunne medvirke, og en var non-user.
Hos de fleste af bgrnene blev der pavist en forbedring,
men kun hos en fandt man signifikant bedring.

Arndt et all offentliggjorde i 2015 [7] en undersg-
gelse med 50 bgrn med ensidig hgrenedsettelse. Heraf
havde 24 bgrn kongenit hgrenedseattelse, og af disse 24
bgrn havde 14 anaplasi/hypoplasi af hgrenerven og var
derfor ikke egnede til CI-operation. I artiklen er der
data for 13 bern i et ar efter operationen. Af de fire
bgrn, der var preelingvalt dgve, var en blevet opereret,
da han var 13,8 &r, han var non-user. Det andet barn,
som var 4,3 ar ved operationen, havde gavn i forhold til
retningshgrelse. De sidste to bgrn var endnu ikke te-
stet. Alle fire bgrn var blevet dgve pga. en kongenit
CMV-infektion. To af de perilingvalt dgve bgrn og ni af
de postlingvale, som kunne testes, havde alle gavn af
CL

KONKLUSION

Bgrn med ensidig hgrenedsettelse, hvor hgreapparat-
behandling er mulig, skal behandles pd samme tidlige
tidspunkt som bgrn med bilateral hgrenedseattelse, dvs.
for seksmanedersalderen, for at sikre normal udvikling
af binaural hgrelse og dermed normal sprogudvikling.
Hos bern, der er ensidigt dgve, bgr man efter udred-
ning overveje CI p& samme tidspunkt som hos bgrn, der
har svaer hgrenedsettelse pd begge orer [16]. Det er
iseer vigtigt hos bern, som er i risiko for at fa progredie-
rende hgrenedsettelse, som f.eks. bsrn med kongenit
CMV eller Pendreds syndrom. Alternativt kan man som
anfgrt bruge CROS eller BAHA, ndr barnet kan mangv-
rere i det auditive miljg. Det er vigtigt, at vi i Danmark
har feelles retningslinjer for udredning, behandling og
monitorering af bgrn med ensidig hgrenedseettelse, og
at vi sikrer den ngdvendige peedagogiske opfglgning.

SUMMARY
Randi Wetke:

Unilateral hearing loss in children
Ugeskr Laeger 2018;180:V05170413

Studies have suggested, that a significant proportion of
children with unilateral hearing loss have educational and
behavioural problems. This article summarizes known
causes and treatment of unilateral hearing loss in children in
order to draw attention to the importance of early
identification of unilateral hearing loss and subsequent
intervention.
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