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Nationell databas kan l6sa gatan med
plotslig sensorineural horselnedsattning

Il Plotslig sensorineural horselnedséttning (PSH) (»plotslig
dovhet«, »sudden deafness«, »Horsturz«) ar en av de gatful-
la sjukdomar som drabbar innerdrat och nerverna som passe-
rar den inre horselkanalen. De 6vriga dr den perifera facialis-
paresen (Bells pares) och den akuta vestibularisneuroniten.
Samtliga har @n sa ldnge en okdnd genes.

Niér det giller PSH definieras tillstindet som en plotsligt
pakommande horselnedséttning (inom timmar—tvéa dygn) pa
minst 30 dB, vilken drabbar ett 6ra och omfattar minst tre nar-
liggande frekvenser. Man beskriver horselnedsattningen som
en basnedsittning om den storsta nedséttningen ligger under
1 000 Hz, som en mellanregisternedséttning om den storsta
nedséttningen dr runt 1 000 Hz, eller diskantnedséttning dir
maximum ligger fran 1 000 Hz och uppat. Omfattas samtliga
frekvenser kallar man horselnedsittningen for »flat loss« (Fi-
gur 1). Eftersom sjukdomen &r sa pass sdllsynt som
5—20/100 000 invanare och ar och manga tillfrisknar spon-
tant kommer inte alltid dessa patienter till undersdkning eller
behandling hos 6ronlidkare. Bor man i glesbygd finns det sé-
kert patienter som aldrig ens soker sjukvard.

Sjukdomen é&r inte forenad med smarta, utan patienten kan
maérka att han/hon pl6tsligt inte kan anvénda sitt telefonora.
En del upplever yrsel av varierande grad vid insjuknandet,
och ungefir hilften far tinnitus i 6rat. Aldersmissigt fordelar
sig patienterna fran yngre medelalder till senium med jaimn
konsfordelning.

Olika teorier angaende etiologin

En av de olika hypoteser man har grundat sina behandlingar
pd har sedan 1900-talets borjan varit blodkérlsteorin, dvs man
har ansett att ett minskat blodflode i den dndartér som forsor-
jer orat skulle orsaka sjukdomen [1]. Ett otal olika sjukdomar
skulle pa detta vis kunna vara aktuella, sdsom trombos, em-
bolism eller blodning pé grund av hypertoni eller olika blod-
sjukdomar [2]. Formodade partiella block sdsom stressbe-
tingad vasospasm eller »sludging« (fordrdjd passage av roda
blodkroppar med dérav foljande délig syreséttning) &r fortfa-
rande grund for olika terapier. Lokalanestetika, vasodilatan-
tia och sympatikusblockad anvéndes redan pa 1940-talet, och
sedan 1971 har hemodilution med Rheomacrodex under en
femdagarsperiod varit rutin [3-5]. Andra hyperosmoléra
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Plotslig sensorineural horselnedsattning ar en sjuk-
dom med okand genes som drabbar upp till 20/100 000
och ar, tva tredjedelar tillfrisknar helt eller delvis.

En nationell databas ar under uppbyggnad for att med
ett stdrre patientmaterial reda ut orsaker och utvarde-
ra effekten av terapi.

blodfértunningsmedel har dven anvints, liksom streptokinas,
heparin, »ormgift« och andra former av defibrinogenering
[6]. Dessa behandlingar fortgar trots att en av de fa storre pla-
cebokontrollerade studier som gjorts inte har visat ndgon
skillnad mellan Rheomacrodex, vasodilatantia och placebo
pa ett stort patientmaterial med PSH [7].

Den infektiosa teorin konkurrerar med den vaskuléra
som behandlingshypotes. Bakteriella orsaker till horselned-
sdttning &r ju vl kdnda sasom vid labyrintit, en sjukdom
som dock har ett mer dramatiskt generellt forlopp 4n den
ofta i ovrigt helt symtomldsa PSH. Syfilis é&r en sedan ldnge
kind orsak bade till pl6tslig och till progredierande horsel-
nedsdttning [8]. I vara dagar tas ofta rutinméssigt serologis-
ka test for Borrelia for att utreda eventuell bakteriell genes
till PSH [9]. Ensidig dovhet vid parotit och dovhet efter ma-
ternell rubella har visat att &ven ménga virus kan orsaka hor-
selnedsittning. Herpesvirus ar misstiankt vid PSH [10], lik-
som vid de 6vriga sjukdomarna i denna region: perifer faci-
alispares och akut vestibularisneuronit. Ofta finner man for-
hdjda titrar mot herpes, vilket emellertid kan foreligga dven
i normalbefolkningen varfor sambandet &r svart att klarldag-
ga. Emellertid &r antiviral terapi tillsammans med korti-
kosteroider den idag p&d ménga stillen gidngse behandlingen
trots att ingen kontrollerad studie dnnu visat signifikant te-
rapieffekt.

Autoimmun orsak till pl6tslig sensorineural horselnedsétt-
ning missténks alltid vid bilaterala fall men har kunnat pavi-
sas dven i enstaka ensidiga [11, 12]. Man har i enstaka fall av
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horselnedsattning vid sdkerstilld autoimmun sjukdom sett
viss effekt med cytostatisk behandling [13].

Membranruptur efter baro- eller akustiskt trauma ér en hy-
potes som ligger till grund for operativ explorering av dessa
patienter i vissa fall [14, 15]. Rupturen skulle kunna vara an-
tingen inom snickan, med jonrubbningar som f6ljd och orsak
till horselnedséttningen, eller i membranen i runda fonstret el-
ler ovala fonstret med ett resulterande perilymfalickage som
symtomorsak. Identifiering av fistlar dr en kinkig fraga, och
nagon omedelbar effekt pa horseln brukar inte en titning av
runda fonstret ge.

Oavsett genes har man ansett att horselnedséttningen orsa-
kas av syrebrist. Darfor har karbogen utnyttjats i terapin och an-
vénds for att astadkomma sévél en vasodilatation med Gkat
blodflode som en 6kad oxygenering [16]. Hyperbar behandling
i tryckkammare med oxygen forekommer [17]. Samtliga dessa
behandlingsrutiner kraver sjukhusvérd under flera dagar.

Kortikosteroidbehandling forhdrskande

I USA, dir sjukhusvard inte har skett pa samma premisser
som i Europa, utvecklades traditionen att behandla PSH med
perorala kortikosteroider, en behandling som kunde skétas i
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jedel av patienterna tillfrisknar utan terapi, minst en tredjedel
blir delvis forbéttrade och dvriga far bestdende horselnedsatt-
ning av betydande grad i det aktuella orat.

Viktigt med snabb terapi trots att en tredjedel sjalviidker

Patienter med akustikusneurinom kan fa akut horselpaverkan,
och i olika material har 4—7 procent ett bakomliggande aku-
stikusneurinom som orsak till den plotsliga horselnedsétt-
ningen [21]. Andra utvecklar s& sméaningom ett Ménieres
syndrom (yrselattacker kombinerade med horselnedsittning
och tinnitus), och en del far horselnedséttning dven pa andra
oOrat eller ytterligare skov pa det aktuella 6rat tydande pa att
symtomet var en del i en sannolikt genetiskt betingad pro-
gressiv horselnedsittning. Om man séledes avvaktar fir man
s& smaningom en del patienter som tillfrisknar och en del dér
»facit« avslojar etiologin. Finns det da nagon anledning att
gbra annat an att utesluta ett behandlingskrdvande akusti-
kusneurinom? Ja, om hypotesen fortfarande ar att en vaskular
katastrof har intrdffat i orat pd samma sitt som nir ett
kranskérl tippts till vid hotande infarkt finns en tidsaspekt vad
géller bade utredning och terapi. Ménga studier visar att ju
snabbare en behandling sitts in, desto battre slutresultat. Det-
ta kan naturligtvis bero pa att om man ger terapi samma dag
som insjuknandet intraffar behandlar man dven den tredjedel
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som skulle ha tillfrisknat utan ndgon terapi. Samtidigt maste
man séga att alla andra organ dér blodf6rsorjningen kompro-
metteras kraver akut atgird om funktionen skall &terfas helt.
Négon metod att spara arteria labyrintica med angiografi ar
annu inte mojlig. Kérlet, som dr mycket litet, 4r en gren av a
cerebellaris anterior inferior (AICA) och har traditionellt, se-
dan Siebenmann beskrev den vaskuldra anatomin av inne-
rorat 1894 [1], ansetts vara en dndartir som forsorjs av en
mycket liten del av hjirtats minutvolym. Nagra absoluta mét-
ningar av médnniskans blodflode i horselsndckan har inte va-
rit mojliga att utfora, men da snéckans storlek motsvarar den
hos en katt dar blodflodet matts upp till 5 mg/min/koklea [22]
kan man tinka sig nagot liknande hos ménniska. Med en
hjartvolym pa 5 liter/minut blir det 0,001 promille av minut-
volymen. Emellertid kan den lilla artiren vara dubblerad, och
dessutom finns olika forgreningsalternativ, vilka kan ge ana-
stomosmdjligheter i innerérat [23]. Kanske ar det dessa ana-
stomoser som bidrar till att en del patienter successivt ater-
hamtar sin horsel inom loppet av dagar till ett par manader?
Flera studier har visat att patienter med »héngmatteliknande«
horselnedsittningar, dvs i mellanregistret, har den bésta pro-
gnosen oavsett behandling [24, 25]. Det &r ocksa i detta re-
gister som samtliga sndckor bor ha en viss anastomosmdgjlig-
het av sin blodforsorjning.

Etiologi och terapieffekt kartldggs i en nationell databas
Med en incidens kanske sé 1ag som 5/100 000 och ar fir den
»normala« 6ron-, nds- och halskliniken i Sverige hogst tio pa-
tienter per ar med diagnosen PSH. Eftersom spontantillfrisk-
nandet &r relativt stort blir det oméjligt for varje klinik att tol-
ka om det &r terapin eller »naturen« som botat patienten. Ran-
domiserade studier med tillricklig tyngd dr omdjliga att ge-
nomfora inom rimlig tid vid en enskild klinik.

En nationell databas har dérfor startats under hosten 2002 i
Link6ping, och de forsta formuldren borjade komma in under
arsskiftet 2002/2003. 90 procent av landets ONH-kliniker och
privatpraktiserande 6ronldkare med horselinriktning deltar i in-
samlandet av data. Uppgifter frdn samtliga patienter som soker
sjukvard for PSH samlas in, vilket kommer att kunna ge minst
400 patienter/ar, dvs 1 600 pa fyra ar. Det ar viktigt att dven all-
ménldkarkaren dr medveten om denna nationella satsning, sa
att man har sjukdomen med i sitt diagnostiska tdnkande. Pati-
enter med misstinkt PSH bor remitteras till ONH-klinik akut,
helst om mojligt med ett redan taget audiogram!

For att f4 en sé stor uppslutning som mojligt och inte styra
utredning och behandling méste formuléret som anvénds vara
latt att fylla i, med relativt fa och inte for specificerade fragor.
De fragor som stélls berér bakgrundsfaktorer som trauma, in-
fektioner, annan sjukdom, stress och patientens egen uppfatt-
ning om sjukdomen. Insjuknandeférlopp, utredningsresultat,
behandling samt horselprov vid insjuknandet och tre ménader
senare dr data med vars hjilp olika etiologiska faktorer kan
analyseras och sittas i relation till sjukdomsforlopp, terapi
och horselutfall innan ens nagon studie behdver genomforas.
Lokal incidens, ekonomi och kostnad—nyttabedomning av de
utredningar som i dag gors pa dessa patienter kommer dven
att kunna utvarderas.

Nar nuvarande behandlingspraxis kartlagts kan man grup-
pera klinikerna efter radande terapiform. En nationell kon-
trollerad studie kan sedan genomf6ras utan att man behdver
gbra ndmnvart intrdng i det ordinarie vdrdprogrammet pa var-
je stélle. I forsta hand planeras att studera effekten av korti-
kosteroider, eftersom dven i vart land denna behandling nu
tycks vara dominerande pa de stéllen dir man 6ver huvud ta-
get behandlar. Steroidterapi i fallande hégdos, prednisolon 80
mg, ar en inte helt ofarlig terapi!

Innan databasen 6ppnades testades frageformularet retro-
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spektivt pa journalanteckningar fran samtliga patienter som
vardats fér PSH vid Universitetssjukhuset i Linkdping under
tiden 1997-2002. Det visade sig, som véntat vid retrospekti-
va studier, att journalerna inneholl mycket f& uppgifter om
bakgrund och eventuell etiologi till sjukdomen. Endast audio-
gram, terapi och utfall kunde bedomas. 153 patienter hade ini-
tialt fatt diagnosen. Av dessa hade 93 PSH som slutlig dia-
gnos och var utvirderingsbara. Hilften hade behandlats med
prednisolon och hélften enbart med exspektans och »vila« i
olika omfattning. Tillfrisknandet var detsamma i bada grup-
perna. Patienter med horselnedséttningar i mellanregistret
hade fem ganger sa stor chans att tillfriskna som dvriga. De
med sdmst prognos hade »flat loss«. Liknande data ar val kéan-
da fran tidigare studier [24, 25].

Frageformuléret rymmer dven en friga om patientens egen
uppfattning om vad som orsakat sjukdomen. Patienter ar inte
vana vid att ONH-ldkare fragar sadant, och manga ldkare ar
heller inte vana att ta upp dessa aspekter. Fragan édr dock be-
tydelsefull och skall férhoppningsvis ge nya infallsvinklar till
problematiken sedan svaren kategoriserats och analyserats
med kvalitativ metodik.

I ett land med s liten och glest boende befolkning som
Sverige kan klinisk forskning pa annat dn de stora folksjuk-
domarna mojliggéras om vi samarbetar i nationella register,
databaser och forskningsprojekt. Plotslig sensorineural hor-
selnedsattning dr en sddan sjukdom dir man kan ha forhopp-
ningar om att ett storre patientmaterial som beddms prospek-
tivt skall mojliggora svar pa fradgor om etiologi och de olika
terapiernas nytta eller eventuella skada for patienterna. Rik-
tad grundforskning kan sedan fortsétta i urskiljbara subgrup-
per. Med ett tillrickligt stort engagemang skall gatan PSH
kunna 16sas!

*
Potentiella bindningar eller javsforhallanden: Inga uppgivna.
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SUMMARY

A national database could solve the issue
of Sudden Sensorineural Hearing-loss

Elisabeth Hultcrantz, Ramesh Nosrati-Zarenoe, Stig
Arlinger
Lékartidningen 2003,100:3055-9

A national database is being organised for the
disease Sudden Sensorineural Hearing-loss, SSH
(often called »Sudden deafness«). The cause of
SSHis unknown. Many theories have given rise to
many treatment regimens: the vascular theory,
assuming a reduced blood flow to the inner ear,
the infection theory, assuming bacteria or virus
being the etiological agent, and the auto-immune
theory, where also blood vessels may be in-
volved. Still another theory concerns ruptured
membranes, either towards the middle ear, leak-
ing perilymph, or intra-cochlear ruptures, result-
ing in perilymph and endolymph mixing and giv-
ing rise to the hearing loss. Many cases recover
spontaneously: up to one third completely and
another one third significantly improved. The
most common therapy today is high-dose cortico-
steroids.

Collecting data on a large number of patients in a
database will allow the assessment of different
background factors and the possible effects of
therapy. We hope to obtain data on 400 patients
per year during a 4-year period in this multi-cen-
tre project. A controlled study is planned to assess
the effect of cortico-steroid treatment.
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