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Kuuloaisti on edellytyksend lapsen normaalille kielen kehitykselle. Varhainen
kuulovian diagnostiikka parantaa mahdollisuuksia kuulon kuntouttamiselle.
Varhaislapsuuden sensorineuraalisten kuulovikojen esiintyvyys on kansainvalisten
tutkimusten mukaan 1,0-1,7 tuhatta elavana syntynyttd lasta kohden. Lasten
sensorineuraalisten kuulovikojen syy voi olla geneettinen tai hankinnainen.
Kaytannon tydssa lapsuusian sensorineuraalisen kuulonaleneman syy jaa usein
tuntematta. Lasten kuuloa seulotaan synnytyssairaalassa, ja seulonta jatkuu
neuvolaseurannassa. Korvantauskuulokoje ja sisakorvaistute ovat kuulon
kuntoutuksessa kaytettavia apuvalineita. Taman tutkimuksen tavoitteena ol
selvittaa varhaislapsuuden sensorineuraalisten kuulovikojen esiintyvyytta ja
etiologiaa Kuopion yliopistollisen keskussairaalan alueella. Tutkimuksen aineistoon
kuului 155 vuosien 1988-2002 aikana syntynytta lasta, joilla oli vahintaan
keskivaikea kuulovika. Lapsista 83 oli miespuolisia ja 72 naispuolisia.
Keskimaarainen vahintaan keskivaikean sensorineuraalisen kuulovian diagnoosi-
ikd oli tutkimusalueella 4,1 vuotta. Vaikeudeltaan vahintdan keskivaikean
sensorineuraalisen kuulovian esiintyvyys tutkimusalueella oli 1,1 kuulovikaa tuhatta
elavana syntynytta lasta kohden. Kuulovioista 16,1 % oli hankinnaisia, 36,1 %
geneettisia ja 47,7 % jai syyltddn tuntemattomaksi. Varhaislapsuuden
sensorineuraalisten kuulovikojen esiintyvyyden tutkimusalueella todettiin olevan
hyvin sopusoinnussa kansainvalisten tutkimusten tulosten kanssa. Kuulovikojen
diagnoosi-ikien todettiin olevan tutkimusalueella lilan korkeita kansainvalisiin
suosituksiin verrattaessa. Tosin tutkimusjakson aikana universaaliseulonta ei ollut
viela kaytossa.
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The sense of hearing is a prerequisite for a child's normal language development.
Early diagnosis of hearing impairment is essential for early rehabilitation in order to
ensure adequate hearing and language development. International studies have
shown that the prevalence for early childhood sensorineural hearing defects is 1.0-
1.7 per 1000 live births. The sensorineural hearing impairment in early childhood
may be caused by genetic or acquired reasons. In the clinical setting, however, the
etiology can often not be determined. From 2007 onwards universal hearing
screening is done in the maternity hospital and clinical screening continues on
regulary basis in the Finnish health care centers. Hearing aids and cochlear
implants are assistive devices used in hearing rehabilitation. The aim of this study
was to determine the prevalence and the etiology of sensorineural hearing
impairment in children belonging to the Kuopio University Hospital area. The study
material consisted of 155 children born between 1988 and 2002 with at least
moderate sensorineural hearing impairment. 83 of the children were boys and 72
were girls. The prevalence for at least moderate sensorineural hearing impairment
area was 1.1 per thousand live births. 16.1 % of the hearing impairment was
acquired, 36.1 % was genetic and 47.7 % was caused by unknown reasons. The
average age of diagnosis for at least moderate sensorineural hearing impairment
was 4.1 years. The prevalence for sensorineural hearing impairment in early
childhood in the study area was found to be very consistent with the results of most
international surveys. The age of diagnosis of hearing defects in the study area was
found to be too high in comparison with international recommendations due to the
lack of universal screening during the study period.
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1. JOHDANTO

Kuuloaistilla on suuri merkitys lapsen normaalissa puheen ja kielen kehityksessa
seka wuusien asioiden omaksumisessa. Kuuloaistin mahdollistama kielen
kehittyminen mahdollistaa ajattelun ja kielen avulla lapsi jasentaa leikkiaan.
Kuulovikojen aiheuttamat haitat kehitykselle voivat iimeta leikki-iassa tai joskus
vasta lapsen mennessa kouluun. Heikko kielitaito voi ilmeta luetun ymmartamisen

vaikeutena.

Lasten kuuloviat tulee pyrkia I6ytamaan mahdollisimman varhaisessa vaiheessa,
jotta heidan kuuloaan paastaan ajoissa kuntouttamaan. Vaikea tai keskivaikea
kuulovika todetaan keskimaarin yhdella tuhannesta syntyvasta lapsesta. Suomessa
kuulovikaisia lapsia syntyy nykyisella syntyvyydella noin 60 vuodessa. Varmaa
tutkimustietoa mahdollisista alueellisista kuulovikojen esiintyvyyden ja etiologian

eroista Suomessa ei ole.

Kuulovikojen diagnostiset mahdollisuudet ovat parantuneet huomattavasti vimeisen
vajaan kymmenen vuoden aikana. Varsinkin sahkoiset mittaukset (otoakustiset
emissiot, ABR, ASSR) ovat kehittyneet. Edistystd on tapahtunut myos uusien

kuvantamistekniikoiden ja geeniteknologian alueilla.

Opinnaytetyossani  tutustun lasten sensorineuraalisiin  kuulovikoihin, niiden
epidemiologiaan ja etiologiaan. Kayn lapi potilasaineiston, joka on koottu vuosina
1988-2002 Kuopion yliopistollisen sairaalan erityisvastuualueella syntyneista

lapsista, joilla on keskivaikea, vaikea tai erittain vaikea kuulovika.



2. YLEISTA

Vaikeudeltaan vahintaan keskivaikea kuulovika todetaan noin yhdella tuhannesta
syntyneesta lapsesta (Fortnum H ym. 1997, Kankkunen A 1982, Karikoski JO ym.
1995, Levi H ym. 2004, Maki-Torkko EM ym. 1998, Uus K ym. 2000). Kuulohairioon
viitaavia piirteitd imevaisella ovat aantelyn vahaisyys, jokeltelun taantuminen ja
puheen viivastyminen (Jalanko H 2012). Riskiryhmaan kuuluvien lasten kuuloa
tutkittiin aiemmin Suomessa erityisen tarkasti. Riskiryhmaan katsotaan kuuluvan
lapset, joilla lahisuvussa esiintyy kuulohairidita ja lapset, jotka ovat syntyneet
keskosena tai sairastaneet raskauden aikana tai neonataalikaudella vaikean
infektion. Tavoitteena on vahintdan keskivaikeiden kuulovikojen toteminen ja
kuntouttamisen aloittaminen kuuden kuukauden ikdan mennessa (Joint Committee
on Infant Hearing 2007). Kaytannéssa ainoastaan riskiryhmiin kohdistuva kuulon
seulonta ei osoittautunut riittavan tehokkaaksi. Lasten kuuloviat havaittiin ennen
universaaliseulontaa verraten myohaan. Ennen universaaliseulontaa vahintaan
keskivaikean kuulovian keskimaarainen diagnoosi-ika oli Kuopion alueella 3,0
vuotta (Dietz ym. 2009).

2.1. Kuulon, puheen ja kielen kehitys

Kuuloaisti on edellytyksena normaalille puheen ja kielen kehitykselle. Normaalissa
tilanteessa kuuloaisti on sikiolla jo lahes taysin kehittynyt 30-35 raskausviikolla
(Hepper PG 1994). Aitinsd kohdussa sikid siis havaitsee ymparistdn &ania.
Vastasyntynyt lapsi tunnistaa aitinsa puheaanen muiden aanien seasta.
Puolivuotiaan lapsen aantely on monipuolista, ja siina voidaan tunnistaa oman
aidinkielen piirteitd. Yksivuotias lapsi tapailee ja ymmartaa yksittaisia sanoja.
Kielenkehityksen kannalta tarkeaa aikaa on lapsen ensimmainen elinvuosi
(Nuutinen ym. 2011).

Puheen kehityksen viivastymista on todettu esiintyvan jopa 19 %:lla lapsista (Nelson
HD 2006). Kuulovika on vain yksi syista puheen tai kielen kehityksen viivastymiselle.
Muita syita ovat esimerkiksi laaja-alainen kehityshairio, alyllinen kehitysvamma,

autismikirjon hairio ja neurologinen vamma tai sairaus.



Kuulovian tarkein haittavaikutus on kielenkehitykselle aiheutuva hairio.
Kielenkehityksen kannalta — oli sitten kyseessa puhuttu tai viitottu kieli — on tarkeaa,
ettd kuulovika havaitaan varhaisessa vaiheessa, jotta kuntoutus saadaan aloitettua

(Joint Committee on Infant Hearing 2007).

2.2. Kuulovikojen luokittelu tyypin ja vaikeusasteen mukaan

Kuulovika voidaan luokitella  konduktiiviseksi, sensorineuraaliseksi tai
sekamuotoiseksi. Konduktiivisessa kuuloviassa aanen johtuminen sisakorvaan
tarykalvon ja kuuloluuketjun kautta on hairiintynyt. Syyna konduktiiviseen
kuulovikaan voi olla esimerkiksi vahatulppa, aukko tarykalvossa, osteokleroosi,
valikorvan tulehdus, trauma tai vali- ja ulkokorvan epamuodostumat.
Sensorineuraalisessa kuuloviassa vika on simpukan toiminnassa, kuulohermossa
tai sentraalisissa kuuloradoissa. Sekamuotoisessa kuuloviassa vikaa on seka

aanen johtumisessa sisakorvaan etta kuulojarjestelman hermostollisissa osissa.

EU:n tydéryhma on laatinut vuonna 1996 kuulovikojen asteen luokituksen. Luokitus
perustuu paremman korvan kuulokynnysten (BEHL = better ear hearing level)
keskiarvoon taajuuksilla 0,5-4 kHz (EU Work Group on Genetics of Hearing

Impairment 1996).

Lieva 20 dB < BEHLo5-4kHz <40 dB
Keskivaikea 40 dB = BEHLo54«kHz < 70 dB
Vaikea 70 dB < BEHLo.5-4kHz < 95 dB
Erittain vaikea BEHLo.5-4 kHz 2 95 dB

Kuulovikojen asteen luokitus (EU Work Group on Genetics of Hearing Impairment
1996)

Lieva kuulovika vaikeuttaa hiljaisen puheen ymmartamista ja vaatii suotuisat
kuunteluolosuhteet. Lievasti kuulovikainen voi hyotya huuliltalukutaidosta. Myos

kuulolaitetta voidaan harkita.

Keskivaikea kuulovika aiheuttaa vaikeuksia kuulla ryhmakeskusteluissa ja erottaa



konsonantteja. Myds puhe on viivastynyt ja lausumisessa eli fonaatiossa esiintyy
ongelmia (Nuutinen ym. 2011). Potilas tarvitsee ehdottomasti kuulokojeet. Hyvat

kuunteluolosuhteet helpottavat kuulemista. Lapsipotilaat hyotyvat puheterapiasta.

Vaikeasti ja erittain vaikeasti kuulovikaisten lasten kohdalla sisakorvaistute on
primaari-interventio. Heilla puheenkehitys on yleensa viivastynyt, joten he
tarvitsevat puheterapiaa. Lapsen vanhemmille voidaan opettaa ns. tukiviittomia

helpottamaan kommunikointia.



3. LASTEN SYNNYNNAISET KUULOVIAT

3.1. Prevalenssi

Lasten synnynnaisen vahintaan keskivaikean kuulovian (BEHL = 40 dB HL)
prevalenssi vaihtelee eri tutkimusten mukaan valilla 1,0-1,7 tapausta tuhatta
elavana syntynyttd kohden (1,0-1,7/1 000). Vaihtelu selittyy mm. erilaisilla

tutkimusasetteluilla ja kuulovikojen maarittelyn vaihteluilla.

Vahintaan keskivaikean (= 40 dB HL) synnynnaisen kuulovian prevalenssi oli
Kuopion alueella 1,2/1 000 vuosina 1974-1987 (Vartiainen E ym. 1997). Samassa
tutkimuksessa prevalenssi vahintaan lievalle kuulovialle (= 25 dB HL) oli 2,1/1 000.
Samalla alueella tehdyssa seurantatutkimuksessa vuosien 1988-2002 aikana
syntyneiden lasten aineistossa vahintaan keskivaikean kuulovian (= 40 dB HL)
prevalenssi oli 1,2/1 000 ja vahintaan lievan kuulovian (= 20 dB HL) prevalenssi ol
2,1/ 1 000 (Dietz A ym. 2009).

Pohjois-Suomen alueelta keratysta aineistosta vuosien 1973-1992 valilla tehdyssa
tutkimuksessa vahintaan keskivaikean synnynnaisen kuulovian prevalenssi oli 1,2/1
000 (Maki-Torkko EM ym. 1998).

Etela-Suomen alueella vuosien 1973-1990 aikana syntyneiden lasten vahintaan
keskivaikean kuulovian (tdssd tutkimuksessa kaytettin tasoa = 35 dB HL)
prevalenssi oli 1,1/1 000 (Karikoski JO 1995).

Israelissa Jerusalemin alueella vuosien 1978-1991 aikana syntyneiden lasten
aineistosta tehdyssa tutkimuksessa kaytettiin vahintaan keskivaikealle kuulovialle
tasoa = 56 dB HL ja prevalenssiksi saatiin 1,06/1 000 (Levi H ym. 2004).

Englannnissa Trentin alueella vuosien 1985-1990 aikana syntyneiden lasten
aineistosta tehdyssa tutkimuksessa prevalenssi vahintaan keskivaikealle kuulovialle
(240 dB HL) oli 1,12/1 000 (Fortnum H ym. 1997)



10

Virossa vuosien 1985-1990 aikana syntyneiden lasten aineistosta tehdyssa
tutkimuksessa prevalenssi vahintaan keskivaikealle kuulovialle (= 40 dB HL) oli
1,72/1 000 (Uus K ym. 2000).

3.2. Etiologia

Arviolta noin puolella varhaisista kuulovioista on geneettinen syy taustalla (Willems
PJ 2000). Naissa tapauksissa 30 %:lla on kuulovian lisaksi muitakin synnynnaisia
poikkeavuuksia, jolloin puhutaan syndromaalisista kuulovioista. Nykyisin tunnetaan
yli 400 oireyhtymaa, johon osana liittyy jonkinasteinen kuulonalenema. Esimerkiksi
Usherin oireyhtymaan liittyy eteneva ndkbvamma, sensorineuraalinen kuulovika ja
tasapainoelimen hairid6. Waardenburgin oireyhtymalle taas on ominaista
sensorineuraalinen kuulovika, silmien sijaitseminen kaukana toisistaan seka silman
varikalvon ja hiusten pigmentoitumishairiét. 70 % geneettisista kuulonalenemista on
non-syndormaalisia, jolloin kuulonalenema on ainut geenivirheen ilmentyma.
Arviolta noin puolet non-syndromaalisisista kuulovioista on perinndllisia ja naista
noin 80 % periytyy autosomaalisesti resessiivisesti. 17 % periytyy autosomaalisesti
dominantisti ja 2-3 % X-kromosomiaalisesti ja alle 1 % mitokondriaalisesti. Osa
geneettisista vastasyntyneen kuulovioista johtuu yhden geenin mutaatioista.
Kaukaasialaisella rodulla yleisin non-syndromaalisen geneettisen kuulovian syy on
mutaatio Connexin-26-proteeinia koodaavassa geenissa GJB2. Connexin-26 on
transmembraaniproteiini, jota esiintyy useissa eri sisakorvan rakenteissa. Kuusi
connexin-alayksikkdbd muodostavat transmembraanirakenteen, joka yhdistyy
toisessa solussa olevaan vastakappaleeseen muodostaen intersellulaarisen
ioninvaihtokanavan. Joukko naitd kanavia muodostaa aukkoliitoksen, joka

mahdollistaa solujen valisen pienten molekyylien vaihdon (Willems PJ 2000).

Varhaisista kuulovioista noin 25 % on hankinnaisia. Nama ovat seurausta peri- ja
postnataalikausien sairauksista seka annettujen hoitojen haittavaikutuksista.

Sytomegalovirus (CMV) on yleisin ei-geneettinen sensorineuraalisen kuulovian
aiheuttaja lapsilla. Kongenitaalinen CMV-infektio voi kuulovian liséksi aiheuttaa
nakdvammaisuutta ja erilaisia neurologisia oireita. Jos aiti sairastaa raskauden
aikana tai ennen raskautta CMV-infektion, voi infektio tarttua myos sikidlle.

Vastasyntyneen CMV-infektio voi olla oireinen tai oireeton. Noin puolet oireisista
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vastasyntyneen CMV-infektioista johtaa kuulovian kehittymiseen. Oireettomista
CMV-infektioista 10-15 % johtaa kuulovikaan (Fowler KB 2013). Kongenitaalisia
CMV-infektioita ei toistaiseksi seulota Suomessa. Seulonnan kannalta suurimpana
ongelmana on se, etta raskaana olevat naiset sairastavat CMV-infektion
suurimmaksi osaksi ilman tunnistettavia oireita. Seulonta perustuisi raskaana
olevien naisten vasta-ainemaarityksiin, joilla |Oydettaisiin erittain suuri joukko
primaari-infektiolle alttita naisia. Tastakaan ei olisi hyotya, silla myos

seropositiivisten naisten sikiot saattavat saada synnynnaisen CMV-infektion.

Noin 25 % varhaisista kuulovioista on idiopaattisia eli niiden etiologia jaa
perusteellistenkin  tutkimusten jalkeen tuntemattomaksi. Suomalaisten ja
kansainvalisten tutkimusten tuloksissa tuntemattomien varhaisten kuulovikojen
osuus vaihtelee valilla 30-50 %. Suomalaisissa tutkimuksissa tuntemattomien osuus
Maki-Torkon (1998) aineistossa oli 39 %, Dietzin (2009) aineistossa 40 % ja
Vartiaisen (1997) aineistossa 29,5 %. Kansainvalisissa tutkimuksissa Levin (2004)
aineistossa tuntemattomien osuus oli 33 % ja Morzarian (2004) aineistossa 42 %.
Vaihtelu tuntemattomiksi jaavien kuulovikojen osuuksissa naiden tutkimusten valilla

selittynee erilaisilla kaytannailla kuulovikojen diagnostiikassa.
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Synnynnaiset
kuuloviat 1/1000

Geneettiset 50 % Hankinnaiset 25 % Idiopaattiset 25 %

: Non-
Syndrorrlzallset = syndormaaliset 70

%

Autosomaalisesti
resessiivisesti
periytyvat 80 %

GJB2-
geenivariantti 50 %

Muu geenivariantti
50 %

Autosomaalisesti
dominantisti
periytyvat 17 %

periytyvat 2-3 %

Mitokondriaalisesti
periytyvat <1 %

Synnynnaisten kuulovikojen etiologian erittely (Van Camp G, Smith RJH 2006)
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3.3. Geneettinen tausta

Viimeaikojen saavutukset geenitutkimuksen osalla ovat mahdollistaneet
kuulovikojen tarkemman diagnostiikan. On arvioitu, etta ihmisen geeneista noin 1 %

on tarpeellisia normaalin kuulon kehityksen kannalta.

Non-syndromaalisilla kuulovioilla on hyvin heterogeeninen geneettinen tausta.
GJB2-geenivariantti on aiheuttajana noin 50 %:ssa non-syndromaalisissa
kuulovioissa. GJB2-geenin tehtavana on koodata Connexin-26-proteeinia, joka on
monissa eri sisakorvan rakenteissa esiintyva transmembraaniproteiini. Erilaisia eri
alueiden ja rotujen mukaan vaihtelevia GJB2-mutaatioita on tahan mennessa
|0ydetty 83. 35delG on Euroopassa yleisin GJB2-geenin mutaatio, ns. valtamutaatio
(Willems PJ 2000).

Connexin-30-proteiinia koodaava GJB6 ja pendriini-proteeinia koodava SLC26A4
ovat myds merkittavia geeneja non-syndromaalisten kuulovikojen taustalla (Willems
PJ 2000).

3.4. Kuuloseulonnat

Pienten lasten kuulovikoja pyritaan paasta kuntouttamaan varhaisessa vaiheessa,
jotta niiden vaikutus lapsen kielelliseen kehitykseen olisi mahdollisimman vahainen.
Kansainvalisesti on asetettu tavoitteeksi kuulovikojen toteaminen 4 kuukauden
ikdan mennessa. Kuntoutus pyritaan aloittamaan puolen vuoden ikdan mennessa
(Joint Committee on Infant Hearing 2007). Tahan tavoiteikdan voidaan paasta vain
seulomalla lapsen kuulo synnytyssairaalassa. Tavoitteena on tutkia kaikki syntyvat
lapset. On havaittu, etta seulomalla vain riskiryhmaan kuuluvat vastasyntyneet jaisi

kuulovioista noin puolet diagnosoimatta (US Preventive Services Task Force 2008).

Talla hetkellda vastasyntyneiden seulonnat toteutuvat kaikissa Suomen
synnytyssairaaloissa. Synnytyssairaalassa lapsen kuulo tutkitaan kayttaen
automaattista tutkimuslaitetta 1.-2. syntyman jalkeisena paivana. Seulontalaitteiden
toiminta perustuu joko otoakustiseen emissioon (OAE) tai aivorungon

kuuloheratevasteeseen (BAEP, brainstem auditory evoked potential / ABR, audiotry
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brainstem response). Seulonta on kaksivaiheinen. Ensin tehdaan OAE-tutkimus ja
sen jalkeen viela ABR-tutkimus, jos havaitaan edes toisesta korvasta puuttuva
emissiovaste. Suomessa on kaytantona, etta lapsi lapaisee seulan, jos ainakin
toiselta puolelta saadaan normaali seulontavaste. Muissa EU-maissa molempien
korvien tulee lapaista seula. Huomattavastakaan toispuoleisesta kuuloviasta ei
aiheudu merkittavaa kehitysviivetta ensimmaisten ikavuosien aikana, eika
toispuoleista seulontavasteen puuttumista yleensa tutkita enempaa. Kaikista
vastasyntyneista jaa seulaan noin 1-2 %, joista noin 10 % todetaan
kuulovammaisiksi (Hyvarinen ym. 2011). Suurin osa seulaan jaaneista siis lopulta
osoittautuu taysin normaalikuuloisiksi. Aikaisemmin kuuloa on seulottu kayttamalla
raikkia tai torvia. Raikan ja torven kayttoon kuitenkin liittyy virhelahteita kuten
torvesta tuleva ilmavirta, joten niiden kaytosta on luovuttu ja siirrytty modernimpiin

ja luotettavimpiin tutkimusmenetelmiin.

Otoakustiseen emissioon perustuvissa mittauksissa korvaan johdetaan
laajakaistainen aani ja mitataan simpukan ulompien karvasolujen reagoidessa
aaniaalloille syntyvaa aanivastetta. Jos tutkittavan vastasyntyneen kuulo on
parempi kuin 25-30 dB, OAE-vaste saadaan useimmiten, ja edellytykset normaalille
kielenkehitykselle on olemassa. OAE-vaste kertoo vain vali- ja sisakorvan
toiminnasta, joten keskushermosto- tai kuulohermoperaista kuulovikaa ei silla voida
havaita. OAE-tutkimusta tehtdessa lapsen tulee olla rauhallinen, ja korvakaytavien
on oltava puhtaat. Korvakaytavissa oleva lapsivesi voi aiheuttaa vaaria positiivisia
tuloksia heikentamalla danen johtumista sisdkorvaan. Tutkimus tulisikin siksi tehda

aikaisintaan kahden vuorokauden iassa (Sahlberg ym. 2011).

Aivorungon kuuloheratevastetutkimuksella voidaan tutkia kuuloradan perifeerisen ja
sentraalisen osan toimintaa. A-ABR on automatisoitu muoto tasta
tutkimusmenetelmasta. Tutkimuksessa johdetaan korvakaytavaan aaniarsykkeita
tietylla seulontatasolla (35 tai 45 dB). Tutkittavan korvan takana tai korvakaytavassa
olevat ihoelektrodit rekisterdivat sisakorvassa, kuulohermossa ja aivosillan ja
keskiaivojen eri tumakkeissa syntyvia sahkoisia impulsseja. Vertailuelektrodina
toimii EEG-elektrodi paalaen tai otsan iholla. Pieni osa kuulovioista voi jaada
toteamatta talla menetelmalla, koska vaste laajakaistaiselle arsykkeelle ei takaa

normaalia kuulua kaikilla taajuusalueilla. Auditiivisessa neuropatiassa hairio on
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korvan ja aivokuoren valisissa kuulohermoradoissa. Auditiivisessa neuropatiassa

OAE-vaste on normaali, mutta ABR-vaste puuttuu (Sahlberg ym. 2011).

Neuvolaseulonnoissa on tavoitteena 10ytaa lapsen kielen kehitykseen vaikuttavat
kuuloviat, joiden tutkimuksia  ja kuntoutusta ei ole aloitettu.
Vastasyntyneisyysvaiheessa huomaamatta jaanyt kuulovika tulisi huomata tassa
vaiheessa. Kuulovika voi myOs alkaa tai edetd syntyman jalkeen. Usein
vanhemmilla herda huoli heiddan huomatessa lapsensa jaavan jalkeen
kielenkehityksessa ikatovereihin verrattuna. Vanhempien epailyyn lapsen
kuuloviasta tulee suhtautua vakavasti ja lahettaa lapsi herkasti tarkempiin kuulon

tutkimuksiin (Hyvarinen ym. 2011).

Koulussa lasten kuuloseulonnat jatkuvat. Kouluaikana on tavoitteena kaikkien,
lievienkin kuulovikojen l|oytaminen ja tarvittavan kuntoutuksen jarjestaminen.

Kuulovian vaikutus jatko-opintoihin tulee huomioida (Sahlberg ym. 2011).

3.5. Lasten kuulonkuntoutus

Lapsen kuulonkuntoutus on laaja moniammatillinen kokonaisuus. Kuntoutus alkaa
kuulovian epailysta ja etenee erilaisten hoitojen ja seurannan kautta aikuisuuteen
valmistuvan nuoren tukemiseen. Kehittyneen tekniikan myota kuulon

kuntoutuksessa saavutetaan yha parempia hoitotuloksia (Hyvarinen ym. 2011).

Ennen kuntoutusta tulee tutkimusten avulla selvittaa lapsen kuulovamman taso.
Lapselle raataldidaan yksildllinen suunnitelma kuulon  kuntouttamiseksi
kuulovamman tason perusteella. Lievissa kuulovammoissa riittava kuntoutus on
mahdollista saavuttaa ilman apuvalineita. Yleensa kuitenkin kuntoutus perustuu
aanen vahvistamiseen kuulokojeen avulla. Jos konservatiivisella hoidolla ei saada
riittavasti hyotya, harkitaan sisakorvaistutekuntoutusta. Kaytanndssa kaikissa
vahintaan vaikea-asteisissa kuulovioissa tulee harkita sisakorvaistutteen kayttoa

(Hyvéarinen ym. 2011).

Korvantauskuulokojetta pyritdan kayttdamaan lapsilla aina molemmissa korvissa.

Jos kuulovian taso on molemmissa korvissa sellainen, ettei korvantauskuulokojeella
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saavuteta haluttua parannusta kuuloon, asennetaan sisadkorvaistutteet lapsen
molempiin korviin. Kuulovikaisella lapsella voidaan myos kayttaa toisessa korvassa
korvantauskuulokojetta ja toisessa sisakorvaistutetta, jos toisella puolella on
riittdvasti jadnnoskuuloa. Molemminpuolisella kojeiden tai istutteiden kaytdlla
pyritaan parantamaan lapsen kykyja kuulla halyssa ja tunnistaa aanen tulosuunta

(Hyvérinen ym. 2011).

Korvantauskuulokoje voidaan ottaa kayttoon lapsen ollessa 5-6 kuukauden ikainen.
Lapsen kuulovasteita seurataan kojekuntoutuksen alettua tiheasti tekemalla
kuulonmittauksia kojeiden kanssa ja ilman kojeita. Tarkoituksena on varmistaa
kojeiden vahvistuksen riittava taso. On myods tarkeaa ohjata lapsen vanhempia

kojeiden kayttamisessa (Hyvarinen ym. 2011).

Sisakorvaistutteiden asentamista suositellaan asetettavaksi noin 10-11 kuukauden
iassa, niin etta laitteet saadaan aktivoitua viimeistaan 12 kuukauden iassa (Seme-
nov ym. 2013). On havaittu, ettd istutekuntoutuksella saavutetaan parempia tulok-
sia suorittamalla istutteen asentaminen varhaisessa vaiheessa — lahella yhden
vuoden ikaa. Sisakorvaistutteet ovat parantaneet vaikeiden kuulovikojen kuntou-

tustuloksia merkittavasti viimeisten vuosikymmenien aikana (Hyvarinen ym. 2011).

Vaikeasti huonokuuloisen lapsen kuulovikadiagnoosi on varmistettava kolmen
kuukauden iassa. Diagnoosin varmistumisen jalkeen tehdaan kolmen kuukauden
mittainen kuulokojekokeilu, ja definitiivinen diagnoosi tehdaan 6 kuukauden iassa.

Sisakorvaistuteleikkaus tehdaan 8-9:n kuukauden idssa (Hyvarinen ym. 2011).
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4. AINEISTO KYS:N ERITYISVASTUUALUEELTA

Aineistoa kerattiin [t&-Suomesta Kuopion yliopistollisen sairaalan
erityisvastuualueelta. Aineisto koostui Pohjois-Savon, Keski-Suomen, Pohjois-
Karjalan, Etela-Savon ja Ita-Savon sairaanhoitopiirien alueilla vuosien 1988-2002
aikana elavana syntyneista lapsista. Kyseisella aikavalilla koko alueella syntyi
elavana 141 061 lasta. Elavana syntyneita oli Pohjois-Savon sairaanhoitopiirissa
43 711, Pohjois-Karjalan sairaanhoitopiirissa 29 909, Keski-Suomen
sairaanhoitopiirissa 41 626 ja Etela- ja Itd-Savon sairaanhoitopiireissa yhteensa
25171.

Aineistoon valittiin potilaat, joilla oli todettu vahintaan keskivaikea kuulovika ennen
seitsematta ikavuotta. Kaikkiaan tallaisia potilaita todettin 155 kappaletta.
Potilaiden sairaskertomuksiin perehdyttiin ja niista pyrittiin I0ytamaan oleelliset
tiedot kuten diagnoosi-ika, riskitekijat, etiologia, audiogrammi-loydokset ja
geneettiset-tutkimukset. Potilaiden audiogrammeista maaritettiin paremman korvan
kuulotaso eli kuulokynnysten keskiarvo taajuuksilla 0,5, 1, 2 ja 4 kHz (BEHL (0,54

kHz)).
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Syntyneiden lukumaara vuosittain
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Potilaista 83 oli miessukupuolisia, ja 72 heista oli naissukupuolisia. Mies/nainen-

suhde oli 1,15.

Potilaiden sukupuolijakauma

Sukupuoli Lukumaara
Mies 83

Nainen 72
Yhteensa 155

Potilaiden sukupuolijakauma

® Mies m Nainen
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Keskimaarainen diagnoosi-ika oli koko KYS:n erityisvastuualueella 4,1 vuotta,
PSSHP:n alueella 3,2 vuotta, PKSHP:n alueella 4,1 vuotta, ESSHP:n ja ISSHP:n
yhdistetylla alueella 4,4 vuotta ja KSSHP:n alueella 4,8 vuotta.

Keskimaarainen diagnoosi-ika alueittain

Alue Keskimaarainen diagnoosi-ika (v)
PSSHP 3,2
PKSHP 4.1
ESSHP + ISSHP 4.4
KSSHP 4,8
Koko alue 4,1

Keskimaarainen diagnoosi-ika alueittain

4
3
2
1
0

PSSHP PKSHP ESSHP + ISSHP KSSHP Koko alue
Alue

1ka (v)
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Pohjois-Savon sairaanhoitopiirin alueelta potilaita oli 52, Pohjois-Karjalan
sairaanhoitopiirista 29 ja Keski-Suomen sairaanhoitopiiristd 48 kappaletta. Etela- ja
[ta-Savon sairaanhoitopiirit yhdistettiin yhdeksi alueeksi, jossa potilaita oli 26

kappaletta.

Potilaiden jakauma alueittain

Alue Potilaiden lukumaara

PSSHP 52
PKSHP 29
ESSHP + ISSHP 26
KSSHP 48
Koko alue 155

Potilaiden jakauma alueittain

B

® PSSHP = PKSHP  m ESSHP + ISSHP = KSSHP
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Vahintaan keskivaikean kuulovian prevalenssit alueilla laskettiin diagnosoitujen
potilaiden ja elavana syntyneiden lasten lukumaarien perusteella. Vaikeudeltaan
vahintaan keskivaikean kuulovian prevalenssiksi tuhatta elavana syntynytta kohden
saatiin PSSHP:n alueella 1,19, PKSHP:n alueella 0,97, KSSHP:n alueella 1,15 ja
ESSHP:n seka ISSHP:n alueilla 1.03. Prevalenssi koko KYS:n erityisvastuualueella

oli 1,10 vahintaan keskivaikeaa kuulovikaa tuhatta elavana syntynytta lasta kohden.

Kuulovikojen prevalenssi alueittain

Alue Prevalenssi /1000
PSSHP 1,19
PKSHP 0,97
ESSHP + ISSHP 1,03
KSSHP 1,15
Koko alue 1,10

Kuulovikojen prevalenssi alueittain

14

1,2

1
0,
0,
0,
0,

0

PSSHP PKSHP ~ ESSHP +ISSHP ~ KSSHP Koko alue

£ [e)] o)

N

Prevalenssi tuhatta eldavana syntynytta kohden
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Aineistoon valittiin potilaita, joiden kuulovian vaikeusaste oli vahintaan keskivaikea.
Kuulovikojen luokituksessa kaytimme EU:n tyoryhman luokitusta, jossa keski-
vaikeana kuulovikana pidetaan tasoa 40 dB < BEHLo.5-4kHz < 70 dB, vaikeana tasoa
70 dB < BEHLo5-4kHz < 95 dB ja erittain vaikeana tasoa BEHLo5-4 kHz = 95 dB.
Tutkimuksen aineistossa kuulovian vaikeusaste oli keski-vaikea 91 potilaalla (59 %),

vaikea 32 potilaalla (21 %) ja erittdin vaikea 32 potilaalla (21 %).

Kuulovikojen vaikeusteiden jakauma

Vaikeusaste Lukumaira _

Keskivaikea 91
Vaikea 32
Erittain vaikea 32
Yhteensa 155

Kuulovikojen vaikeusasteiden jakauma

m Keskivaikea m® Vaikea m Erittdin vaikea
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Kuuloviat luokiteltiin etiologialtaan hankinnaisiksi, geneettisiksi ja tuntemattomiksi.
25 lapsella (16,1 %) oli hankinnainen kuulovika. 56 lapsella (36,1 %) oli geneettinen
kuulovika. Geneettisista kuulovioista 36 (64 %) oli non-syndormaalisia ja 20 syndro-
maalisia (36 %). 74 lapsen (47,7 %) kuulovika jai syyltdan tuntemattomaksi.

Etiologioiden jakauma

Etiologia Lukuméaara _

Hankinnainen 25
Geneettinen 56
Tuntematon 32
Yhteensa 155

Etiologioiden jakauma

40
35
30
25
20

15

Prosenttiosuus (%)

10

(6]

Hankinnainen Geneettinen Tuntematon

Etiologia



Etiologioiden erittely

Geneettinen (n = 56)
Non-syndromaalinen (n = 36)
35delG/35delG
35delG/-
Ei GBJ2-mutaatiota
GBJ2 ei tutkittu

Syndromaalinen (n = 20)
Usher
Alport
Waardenburg
IOSCA
CHARGE
Kongenitaalinefroosi
Facioscapulohumeraalinen lihasdystrofia
Trisomia-13
Corpus callosumin agenesia

Muu syndrooma

Hankinnainen (n = 25)
Keskonen
Hapenpuute
Meningiitti
CMV-infektio
Muu syy

Tuntematon (n = 74)
M34T/-
V371/-
Ei GBJ2-mutaatiota
GBJ2 ei tutkittu

Yhteensa

25

Lkm

O = 22 A N 2 a a a O

w N b~ N ©

13
59

155



Etiologioiden ilmeneminen alueittain

26

Alue Hankinnainen
PSSHP 8
PKSHP 6
ESSHP + ISSHP 3
KSSHP 8

Etiologioiden ilmeneminen alueittain
35

30
25

20

Lukumaara

15

10

PSSHP PKSHP ESSHP + ISSHP KSSHP
Alue

B Hankinnainen M Geneettinen M Tuntematon
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GJB2-variantit alueittain

Yhdessa vasti-

negeenissa
Alue Negatiivinen  35delG/35delG mutaatio Ei tutkittu
PSSHP 14 6
PKSHP 5 4
ESSHP + ISSHP 1 2
KSSHP 1 0
Yhteensa 21 12

Lukumaara

50
45
40
35
30
25
20
15
10

€]

GJB2-variantit alueittain

PSSHP PKSHP ESSHP + ISSHP KSSHP
Alue

M Negatiivinen M 35delG/35delG

m 35delG/- Yhdessa vastinegeenissa mutaatio

M Ei tutkittu



Tutkimusaineiston 155 lapsesta 19 lapselle (12 %) oli asennettu sisakorvaistute.

Asennetut sisakorvaistutteet

m Sisdkorvaistute = Ei sisdkorvaistutetta

28
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5. POHDINTA

Tassa tutkimuksessa kaytetylla aineistolla saatiin vahintaan keskivaikean
synnynnaisen kuulovian prevalenssiksi KYS:n erityisvastuualueella vuosien 1988-
2002 aikana elavana syntyneille lapsille 1,1/1 000 (BEHL0.5-4 kHz) = 40 dB).

Tassa tutkimuksessa havaittiin vahintaan keskivaikean synnynnaisen kuulovian
prevalenssin olevan PSSHP:n alueella 1,2/1 000. Vuosien 1974 — 1987 aikana
kyseinen prevalenssi oli Kuopion alueella 1,2/1 000 (Vartiainen E ym. 1997).
Vahintaan keskivaikeiden synnynnaisten kuulovikojen prevalenssi on siis pysynyt

vuosien saatossa kyseisella alueella hyvin tasaisena.

Pohjois-Suomen alueella vahintddn keskivaikean synnynnaisen kuulovian
prevalenssi vuosien 1973-1992 aikana oli 1,2/1 000 (Maki-Torkko EM ym. 1998).
Vastaava prevalenssi oli Etela-Suomessa vuosien 1973-1990 aikana 1,1/1 000
(Karikoski JO 1995). Myds naiden suomalaisten tutkimusten tulokset ovat hyvin

sopusoinnussa KYS:n erityisvastuualueelta keratyn aineiston kanssa.

Taysin yhtenevia kansainvalisia tutkimuksia prevalenssin suhteen on vaikea 10ytaa
johtuen erilaisista aineiston muodostamiskriteereista kuten kaytetysta raja-arvosta
keskivaikealle kuulovialle. Prevalensseissa on myos vaihtelua eri etnisten ryhmien
valilla. KYS:n erityisvastuualueelta keratyn aineiston tulokset vastaavat hyvin
Trentin alueella Englannissa tehtya tutkimusta, jossa prevalenssi oli 1,12/1 000
(BEHL(0.5-4 kHz) = 40 dB) (Fortnum H ym. 1997). Virossa tehdyssa tutkimuksessa
prevalenssiksi saatiin 1,72/1 000 (BEHL(0.5-4 kHz) 2 40 dB) (Uus K ym. 2000), joka

hieman eroaa KYS:n erityisvastuualueen prevalenssista.

Sukupuolijakauman osalta havaittiin vahintadan keskivaikeaa kuulovikaa esiintyvan
tutkimusaineistossa hieman enemman miessukupuolella. Samanlainen trendi on

havaittu myo6s aikaisemmissa tutkimuksissa (Maki-Torkko EM ym. 1998).

Kuulovikojen etiologioiden jakautuminen geneettiseen, hankinnaiseen ja

tuntemattomaan poikkesi hieman aikaisempiin tutkimuksiin verrattuna (Maki-Torkko
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EM ym. 1998, Morzaria S ym. 2004). KYS:n erityisvastuualueella etiologia jai
tuntemattomaksi useammissa tapauksissa kuin vertailututkimuksissa. Toisaalta
hankinnaisten kuulovikojen maara  oli KYS:n erityisvastuualueella
vertailututkimuksia pienempi. Geneettisten kuulovikojen osuus oli samaa luokkaa

Maki-Torkon ja Morzarian tutkimusten kanssa.

KYS:n erva-alue n (%) Maki-Torkko n (%) _

Geneettinen 56 (36 %) 100 (40 %)
Hankinnainen 25 (16 %) 55 (22 %)
Tuntematon 74 (48 %) 98 (39 %)
Yhteensa 155 (100 %) 253 (100 %)

KYS:n erityisvastuualueen 56 geneettisestd kuuloviasta 64 % oli non-
syndromaalisia ja 36 % syndromaalisia. Tama tulos vastaa hyvin vallitsevaa

kasitysta geneettisten kuulovikojen jakaumasta.

Etiologialtaan tuntemattomia kuulovikoja havaittiin runsaasti etenkin KSSHP:ssa.
Tata selittdd kuulovikaisten lasten hoidon keskittdminen aikaisemmin foniatrian
erikoisalalle KSSHP:n alueella. Myds muilla alueilla tuntemattomiksi jaaneita
kuulovikoja esiintyy melko paljon. Osan naista selittdnee synnynnainen CMV-
infektio, jota ei Suomessa seulota. Osa non-syndromaalisista geneettisista
sensorineuraalisista  kuulovioista on luultavasti  virheellisesti  luokiteltu
tuntemattomiksi puutteellisen diagnostiikan vuoksi. Connexin 26- ja Connexin 30-
seula aloitettiin vuodesta 2002 lahtien, mik& paransi geneettisten kuulovikojen

diagnostiikkaa.

Hankinnaisten  kuulovikojen maaraa kasvattanee lasten tehohoidossa

aminoglykosidi-antibiootin kaytto.

Vahintdan keskivaikeiden kuulovikojen keskimaarainen diagnoosi-ikd KYS:n
erityisvastuualueella oli 4,1 vuotta, joka on kaukana suositellusta neljan kuukauden

iasta. Jatkossa diagnoosi-ika tulee luultavasti laskemaan nykyaan kaytdssa olevan
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tehokkaamman seulonnan ansiosta. Universaaliseulonta otoakustiseen emissioon
tai aivorungon kuuloheratevasteeseen perustuen aloitettin Joensuussa vuonna

2002 seka Kuopiossa, Mikkelissa, Savonlinnasssa ja Jyvaskylassa vuonna 2007.
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6. YHTEENVETO

Taman tutkimuksen tarkoituksena oli selvittaa varhaislapsuuden
sensorineuraalisten kuulovikojen esiintyvyytta ja etiologiaa Kuopion yliopistollisen
sairaalan erityisvastuualueella. Tutkimusaineisto koostui vuosien 1988-2002 aikana
alueella syntyneista lapsista. Varhaislapsuuden vahintaan keskivaikeiden
sensorineuraalisten kuulovikojen prevalenssiksi tutkimusalueella saatin 1,1
tapausta tuhatta elavana syntynytta lasta kohden. Kyseinen prevalenssi vastaa
hyvin vallitsevaa kasitysta varhaislapsuuden sensorineuraalisten kuulovikojen
esiintyvyydesta. Tutkimusaineiston kuulovioista 16,1 % oli hankinnaisia, 36,1 %
geneettisia ja 47,7 % jai syyltdan tuntemattomaksi. Etiologioiden osalta tassa
tutkimuksessa saadut tulokset ovat hieman poikkeavia muihin tutkimuksiin
verrattuna pienemman hankinnaisten kuulovikojen osuuden ja suuremman
tuntemattomien kuulovikojen osuuden vuoksi. Kuulovikojen keskimaarainen
diagnoosi-ika oli tutkimusalueella 4,1 vuotta, joka on liilan korkea kansainvalisiin
suosituksiin  verrattaessa. Parantuneet diagnostiikkamahdollisuudet tullevat
jatkossa alentamaan diagnoosi-ikaa ja tarkentamaan kuulovian etiologian

selvittamista.
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