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Kuulmisnérkus on kdige enam le-
vinud sensoorne haigus kogu maa-
ilmas. Erinevate kuulmisnérkuse
vormide puhul on varajane rehabili-
tatsioon ddrmiselt oluline, et valtida
patsiendi sotsiaalse isolatsiooni kuju-
nemist ning siilitada tema elukvali-
teet ja karjaidrividljavaated. Sensori-
neuraalse kuulmisndérkuse puhul on
esmaseks rehabilitatsioonivahendiks
kuuldeaparaat, mille voimaluste am-
mendumisel rakendatakse sisekdrva
implantatsiooni (SI). Esimene sise-
koérva implantaat paigaldati 1978. a.
Tanapideval on SI laialdaselt akt-
septeeritud kompleksne Kkirurgiline
ning kuulmis- ja konestamisalane
ravimeetod mdlemapoolse siigava
sensorineuraalse kuulmisndrkusega
patsientidele. SI peamisteks kandi-
daatideks on kaasasiindinud siigava
kuulmisndrkusega lapsed. Kiesolev
artikkel annab iilevaate kuulmisnor-
kuse Kklassifikatsioonist ja diagnosti-
kast, vastsiindinute audioloogilisest
sdeluuringust, samuti SI hetkeseisust

Eestis.

SENSORINEURAALSE KUULMISNORKUSE
EPIDEMIOLOOGIA NING POHJUSED

Kuulmisndrkuse puhul voib kahjustus
esineda kas vilis- vOi keskkdrva tasandil
(konduktiivne kahjustus) voi sisekdrva ehk
esiku-teonédrvi tasandil (sensorineuraalne
kahjustus). Viimase kahjustustiiiibi pShju-
sed jaotatakse pdirilikeks ehk geneetilisteks
ja omandatuteks. Geneetiline kuulmisndor-
kus jaguneb omakorda siindroomseks ja
Geneetilise
on 50—

80%-1 juhtudest tavaliselt tegemist mitte-

mittesindroomseks vormiks.

kuulmisndrkusega patsientidest

stiindroomse kuulmisnorkusega, mille puhul
ei kaasne teiste elundite patoloogiat.

Kone-eelsel perioodil diagnoositud mit-
testindroomse kuulmisndrkuse puhul on
enamasti tegemist autosoom-retsessiivse
parilikkuse tlilibiga ning patsientidel leitak-
se homostigootne mutatsioon konneksiin 26
geenis. Stindroomse kuulmisndrkuse korral
esineb patsiendil lisaks kuulmisnorkusele
ka teiste elundite patoloogia. Sagedasemad
kuulmisndrkusega seotud siindroomid on
Waardenburgi, Stickleri, Usheri, Alporti,
Pendredi, Norrie voi BORi (branchio-oto-
renal) sindroom (1, 2). Téiskasvanutel on
molemapoolse siigava sensorineuraalse
kuulmisndrkuse sagedasemateks pdohjusteks
meningiidi vOi peaaju trauma jdrgne sise-
korvakahjustus.

Eestis on laste keskmine iga kuulmisndr-
kuse diagnoosimisel 46,6 kuud. Kuulmise
rehabilitatsiooniga alustatakse keskmiselt
57. elukuul. Uldine lapseea kuulmisndrkuse
esinemissagedus Eestis on 1,72 juhtu 1000

lapse kohta. Kaasastindinud kuulmisnorku-
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se esinemissagedus on 1,52 juhtu 1000 vast-
stindinu kohta, mis on suurem kui Euroo-
pas keskmiselt (1 : 1000). Aastatel 1985-90
tehtud uuringu tulemuste pdhjal on Eesti
imikutel pariliku kuulmisnorkusega tege-
mist 36%-1 juhtudest, 34%-1 jddb pdhjus
teadmata (3).

VASTSUNDINUTE AUDIOLOOGILINE
SOELUURING EESTIS
Vastslindinute kuulmise sdeluuring kéivitus
TU Kliinikumi kdrvakliiniku metoodilisel
juhtimisel 20. septembril 2004. aastal TU
Kliinikumi naistekliinikus. 2005. a olid haa-
ratud Eesti kolm suuremat stinnitushaiglat:
TUK naistekliinik, Ida-Tallinna Keskhaigla
ja Lédne-Tallinna Keskhaigla. 2006. a li-
sandusid Pédrnu Haigla, Viljandi Haigla ja
Ida-Viru Keskhaigla, 2007. a Pdlva Haigla,
Valga Haigla ning Narva Haigla, 2008. a
Jarvamaa Haigla, Louna-Eesti Haigla ja
Rakvere Haigla. 2008.-2009. a loodetak-
se sOeluuringusse haarata 95% vastsiindi-
nutest.
Vaststindinute kuulmise sdeluuringu
eesmirk on kaasastindinud kuulmiskahjus-
tuse varane avastamine ja rehabilitatsioo-
niga alustamine. Kuulmisndrkust tuleks
diagnoosida 3. elukuuks, rehabilitatsioo-
niga tuleks alustada hiljemalt 6. elukuul.
SOeluuringu  teostamiseks  kasutatakse
otoakustiliste emissioonide (OAE, otoacus-
tic emussions) médramist vastsindinutel.
See on tiheks levinumaks kuulmiselundi
funktsiooni objektiivse hindamise meeto-
diks skriininguuringutes iile kogu maailma.
Sdeluuring on kolmeetapiline, kus esmane
OAE teostatakse vastsiindinule tldjuhul
stinnitusosakonnas esimese elunddala jook-
sul. Esmast OAE-uuringut mittelibinud
vastsiindinud kutsutakse kordusuuringule
1. elukuul. Imikud, kes ei 1dbi ka teist OAE-
uuringut, the- vdi mdlemapoolselt, suuna-
takse kolmandale uuringule (3. elukuul) kas
Ida-Tallinna Keskhaigla v6i TU Kliinikumi
korvakliiniku kuulmiskeskusesse, kus tehak-
se OAE koos ajutiive kuulde kutsepotent-

siaalide (BERA, brain stem auditory evoked
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potentials) madramisega. Nende uuringute
mitteldbimisel tehakse juba tdpsemad kliini-
lised uuringud TU Kliinikumi kérvakliini-
ku statsionaaris. Soeluuringu eesmérgiks on
kindlaks teha lapsed, kelle paremini kuulva
korva keskmine kuulmislédvi sagedustel 0,5,
1,2 ja 4 kHz on 40 dB voi halvem. Seega
voimaldab sdeluuring vilja selgitada mitte
ainult kurtusega lapsi, vaid ka neid, kelle
kuulmisndrkus on viiksem.

KUULMISNOKUSE DIAGNOSTIKA

Kuulmisndrkusega patsientidelt kogutak-
se anamnees (kuulmisndrkus perekonnas,
prenataalsed infektsioonid, intensiivravil
viibimine vastsiindinueas, kraniofatsiaalsed
tehakse

audiomeetrilised uuringud kuulmisnorkuse

malformatsioonid). Patsientidele

tugevusastme ja kahjustuse lokalisatsioo-

ni ning véimaliku lisapatoloogia esinemise
suhtes:

1) otoakustiliste emissioonide médramine
(OAE), mille abil hinnatakse sisekorva
funktsiooni;

2) ajutiive kuulde kutsepotentsiaalide méa-
ramine (BERA), mis annab ilevaate
heliimpulsi levikust neuraalsetes kuul-
misteedes ning voimaldab hinnata kah-
justuse lokalisatsiooni;

3) kompuutertomograafiline ja vajaduse

korral magnetresonantstomograafiline
uuring, et hinnata nibujitke aeratsiooni,
ndondrvi kanali asetsust, keskkorva ja si-
sekdrva anatoomiat ning selle isedrasusi;

4) toonaudiomeetria ja koneaudiomeetria
(lastel ei ole need uuringud alati tehta-
vad).

SI kandidaatide valimisel tuleb kindlasti
arvestada ka kuulmisndrkuse tekkepohju-
seid. Nii esineb néditeks meningiidi tagajérjel
kurdistunutel teo tlemiidrane luustumine,
mis omakorda vdib olla SI vastundidustu-
seks. Kindlaks SI vastunéidustuseks on teo
vOi kuulmisnérvi puudumine (4).

KUULMISNORKUSE DNA DIAGNOSTIKA
Kuulmisndrkusegeneetilisepdhjuseselgumi-
sel on voimalik varakult alustada imikute re-
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habilitatsiooni ja ettevalmistamisega SI-ks,
et soodustada kuulmise ja kdone arengut.
Kinnitades molekulaardiagnostiliselt pat-
siendil kuulmisndrkust pohjustava mutat-
siooni olemasolu, vilistab see patsiendil
suure tOendosusega teiste meditsiiniliste
probleemide (eriti arengus mahajddmuse)
esinemise. Seetdttu arvatakse, et konnek-
siin 26 geeni mutatsioonidega, eriti mu-
tatsiooniga 35delG patsiendid, on head SI
kandidaadid, sest nende muutustega pat-
sientidel on implantatsioonijidrgse rehabi-
litatsiooni tulemused paremad. Eriti aga
soovitatakse patsiente geneetiliselt testida
enne varajast SI-d (2).

Périlikku kuulmisndrkust pdhjustavate
geenide lokaliseerimine ja identifitseerimi-
ne algas 1990. aastate alguses. Esimesena
tehti 1992. aastal kindlaks DFNA1 (au-
tosomal-dominant deafness locus 1) lookus.
1997. aastal uuriti vilja esimesed autosoom-
retsessiivse (AR) kuulmisndrkusega seotud
geenid. Tidnapdeval on identifitseeritud
ligikaudu 120 pdériliku kuulmisnorkusega
seostatavat geeni: umbes 80 geeni on seo-
tud stindroomse kuulmisndrkusega ja 41
geeni mittesindroomse ehk isoleeritud
kuulmisnorkusega. Siiani on identifitsee-
ritud vaid 1/3 koikidest kuulmisnorkusega
seotud geenidest. Alates 2000. aastast on
Eestis voimalik kuulmisnorkusega patsien-
tidele teha DNA uuring konneksiin 26 gee-
ni 35delG mutatsiooni suhtes. 2005. aastast
tehakse patsientidele DNA analiitis périliku
kuulmisndrkusega seotud 8 erinevas geenis
ja mitokondriaalses DNAs paikneva 201
mutatsiooni suhtes APEX-meetodil (ar-
rayed primer extension ehk praimereksten-
sioon oligonukleotiidmaatriksil). Molemad
uuringud tehakse TU Kliinikumi tthendla-
bori geneetikakeskuses (2).

LAPSPATSIENTIDE VALIKUKRITEERIUMID

Varajase algusega kuulmisndrkusega lapsed
on tdnapédeval eelistatuim rithm SI-ks. Vast-
stindinute kuulmise skriiningprogrammide
ja molekulaargeneetiliste uuringute vdima-
luse tottu Onnestub tdnapédeval need patsien-

did juba varem selekteerida. See on parema-
te rehabilitatsioonitulemuste saavutamiseks
ddrmiselt oluline. SI kandidaatide audioloo-
giliseks kriteeriumiks on stigav kahepoolne
kuulmisndrkus (iile 90 dB). Samuti peetak-
se sobivateks SI kandidaatideks lapsi, kelle
kuulmisndrkus konetsoonis on 70-90 dB.
SI voimalikku tegemist vOib kaaluda ka sel-
lisel juhul, kui hésti sobitatud kuuldeapa-
raatidega ei ilmne poole aasta jooksul ooda-
tud tulemust kdne arengus. Uldine arvamus
on, et kurdina stindinud lastel on sobivaim
iga implantatsiooniks 2.-4. eluaasta. Sa-
muti on leitud, et lapsed, kellele paigalda-
takse SI enne 12.-16. elukuud, saavutavad
sagedamini eakohase kdnearengu kui hili-
semas vanuses implanteeritud lapsed (5).
Uuringutega on leitud, et lapsed, kellele
on enne 5. eluaastat tehtud SI, saavutavad
konest arusaamise lithema ajaga ja jouavad
kone arengus paremale tasemele kui sama-
ealised 70-80 dB kuulmisnorkusega kuul-
deaparaate kandvad lapsed. Samas peab tile
Taastaste laste valik olema viga kaalutletud,
sest selles grupis on kirjeldatud loodetust
tagasihoidlikumaid tulemusi. Teismelised,
kellel puudub kuulmiskogemus ja oskus oma
kuulmisjddke kasutada, ei pruugi implantaa-
diga kohaneda.

Mairkimisvédrselt vihem tehakse SI las-
tele, kellel lisaks stigavale kuulmisndrkusele
esinevad ka nidgemispuue, psithhosotsiaal-
sed probleemid, kognitiivsed hdired voi epi-
lepsia. Nii on leitud, et kdnest arusaamine
paraneb vidhe kaasastindinud pimeduse ja
autismi korral. Lisapuude esinemine ei ole
siiski SI absoluutseks vastundidustuseks,
kuid rehabilitatsioonil peab arvestama pat-
siendi isedrasusi (6). Vdga olulisteks kritee-
riumiteks SI kandidaatide valikul on lapse
kommunikatsiooniviisi, dpikeskkonna ole-
masolu ja teised pstihhosotsiaalsed tegurid.
Suhtlemine kodus ja oraalne Opikeskkond
tagavad SI jirel paremad tulemused vorrel-
des kakskeelse kommunikatsiooniga. Oluli-
ne on patsiendi ja pere motivatsioon ning
valmisolek intensiivseks rehabilitatsiooni-
perioodiks.
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TAISKASVANUD SI-KANDIDAATIDE
VALIKUKRITEERIUMID

Tiiskasvanud patsientide valikul SI-ks on
uheks koige olulisemaks kriteeriumiks eel-
nev kommunikatsiooniviis. Kdige paremaid
tulemusi saadakse kdone omandamise jirel
kurdistunud tdiskasvanutel. Seejuures ei to-
hiks kurdistumise ja SI vahe olla pikem kui
kolm aastat. Tédiskasvanuikka joudnud kaa-
sastindinud voi varajase kuulmisnorkusega
patsientidel puudub orientatsioon helile ja
helimélu, mistottu on SI tulemused nende
puhul halvad (v.a auditiiv-verbaalsed kur-
did) (7). Teiseks oluliseks kriteeriumiks SI
puhul tdiskasvanutel on kdnest arusaamise
olemasolu. Kuna enamikul SI kandidaa-
tidest tiletab kuulmisldvi 110 dB, on isegi
ideaalselt sobitatud kuuldeaparaatidega ko-
nest arusaamine vidga halb. Uuringutes on
leitud, et pérast SI-d paraneb oluliselt ko-
nest arusaamine, eriti miiras, andes olulise
Rii-
kides, kus SI-d on aastaid praktiseeritud,

eelise vorreldes kuuldeaparaatidega.

jaab tdiskasvanud patsientide osakaal jirjest
vidiksemaks ning enamiku implanteeritutest
moodustavad lapsed.

IMPLANTATSIOONIJARGNE PERIOOD:
TUSISTUSED, REHABILITATSIOON JA
OPIKESKKOND

Kohleaarimplantatsiooni peetakse viikese
intrakraniaalse tiisistuste riskiga operatsioo-
niks. Sagedamini esinevateks tiisistusteks on
liikvorileke voisubduraalne hematoom. Har-
vemini esinevateks tiisistusteks on ndonérvi
halvatus (0,4%), haavainfektsioonid (5%),
kolesteatoomi teke, kuulmekdigu tagumi-
se seina vigastus, hemorraagia, hematoom,
dratOukereaktsioon, dge keskkorvapoletik,
méidane meningiit, kdrvakohinad, pearing-

lus (4, 8).
4.-5. operatsioonijirgsel nédalal toi-
mub implantaadi sisseliilitamine ja es-

mane koOneprotsessori héidlestamine, mis
tihendab sobiva tugevuse ja muude néi-
tajatega impulsside médramist. Esimesel
implantatsioonijirgsel aastal toimub 6-8

héilestamisseanssi, teisel 4—6, kolmandal
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3 ja edaspidi Uiks kord aastas. Suhtlemine
kodus ja oraalne Opikeskkond tagavad pa-
remad implantatsioonijargsed tulemused
vorreldes kakskeelse kommunikatsiooniga.
Helisignaalide dratundmine ja kinnistami-
ne kohleaarimplantaadi kaudu on aega ja
jarjepidevust ndudev protsess, kus olulised
on nii SI-meeskond, patsient kui ka tema
perekond. Kuulmistaju arendamine ja kone-
treening on sarnased nii implantaadiga lap-
se kui ka kuuldeaparaati kandva lapse jaoks.
Implanteeritute Opetamisel ja arendamisel
peetakse koige tulemuslikumaks auditiiv-
verbaalset meetodit, mille eesméirgiks on
spontaanse kone saavutamine. Varajase al-
gusega kuulmisnorkusega viikelapsed are-
nevad pérast SI-d vordses tempos kuuljatest
eakaaslastega. Implanteeritud laste keeleline
mahajddmus voib ilmneda seetdttu, et nen-
de kuulmisvanus ei vasta tegelikule vanu-
sele. Aja jooksul soltuvalt rehabilitatsiooni
intensiivsusest, lapse vaimsetest eeldustest
jm mahajddmus taandub.

Kasutusel on nii mono- kui ka bilateraal-
sed kohleaarimplantaadid. Uhepoolne SI
vOimaldab vaikses timbruskonnas kiillaltki
hésti konest aru saada. Samas on sagedased
uhepoolse SI-ga patsientide kaebused miiras
helihalva lokaliseerimise ning kuulmise koh-
ta. Rahuldavama kuulmise tagab binauraal-
ne heliline stimulatsioon, seega on kasvav
huvi bilateraalse SI vastu pohjendatud (9).
Eestis on siiani rakendatud tihepoolset SI-d.

SISEKORVAIMPLANTAADIGA PATSIENDID
EESTIS

Eestis toimus esimene kohleaarimplantat-
sioon 2000. aastal Tartu Ulikooli kdrvaklii-
nikus. Alates 2003. aasta veebruarist tasub
kohleaarimplantatsiooni eest haigekassa.
Ajavahemikul 2000-2007 on SI teostatud
kokku 72 patsiendil (58 lapsel ja 14 tdiskas-
vanul).

Analttsisime retrospektiivselt SI saanud
patsientide kuulmisndrkuse pdhjusi, kuul-
misndrkust pohjustavate geenimutatsioo-
nide esinemist, operatsioonitiisistuste esi-
nemissagedust ning anallitisisime SI-jargse
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Opikeskkonna kvaliteeti. Kdikidel patsienti-
del diagnoositi molemapoolne sensorineu-
raalne raske (70-95 dB) voi stigav kuulmis-
norkus (> 95 dB). Leidsime, et sagedasim
kuulmisndrkuse pohjus lastel on périlik
kuulmisndrkus ning tdiskasvanutel menin-
giidijargne kuulmisndrkus (vt tabel 1).

Tabel 1. Kuulmisnérkuse pohjused

Patsientide arv

PGhjus Vanus
0-16 18+
Geenimutatsioon 31 1
Meningiit 8 2
Enneaegsus 3 -
Kaasasiindinud
tsiitomegaloviirus 1 -
Peatrauma - 2
Kearnsi-Sayre'i siindroom - 1
Klippeli-Feili stindroom 1 -
DNA uuring tegemata 3 4
Pohjus ebaselge 11 4

Kuulmisndrkust pdhjustava geenimutat-
siooni olemasolu selgitati APEX-meetodil.
Lisaks diagnoositi 2 patsiendil sindroomne
kuulmisndrkus: Kearnsi-Sayre’i ja Klippeli-
Feili stindroom. Uhel patsiendil leiti kom-
puutertomograafilisel uuringul teo aren-
guanomaalia ehk Mondini anomaalia. 59
lapsest 10-1 esines koos kuulmisnorkusega
lisapuue: mahajidmus vaimses-fiitsilises
arengus, konearengu hiire, PCI, Opirasku-
sed. Uhel patsiendil oli diagnoositud epilep-
sia ja Gihel patsiendil psithhhogeenne epilep-
sia (vt tabel 2).

Tabel 2. Kuulmisndrkuse geneetilised
pohjused

CX26* 35delG/35delG 25
CX26 35delG/R143W 3
CX26 35delG/M34T 1
CX26 35delG/167delT 1

*CX26 - konneksiin 26 geen

Koigile 72 patsientidele paigaldati tihe-
poolne implantaat. Vanim patsient oli 60aas-
tane, noorim 1,4aastane. Kirurgiliste komp-

likatsioonide esinemissagedus oli 3,1%. Leiti
ks operatsiooniaegne perilumfi leke. Kuni
kolme implantatsioonijiargse aasta jooksul
on vajanud kaks lapspatsienti kordusoperat-
siooni, sest nende implantaat oli peatrauma
tottu purunenud. Kergematest kohleaar-
implantatsioonijirgsetest kaebustest esines
maitsetundlikkus- ja tasakaaluhéireid ning
korvakohinat. Implantatsioonijirgne Opi-
keskkond soltub peamiselt Opetajaskonna
motiveeritusest, samuti patsiendi arengust
ja sotsiaalsest voimekusest. Kuulmispuude-
ga lastele annavad haridust Tartu Hiie Kool,
Tallinna Heleni Kool ja Narva Paju Gum-
naasium (vt tabel 3 ja 4).

Tabel 3. Patsientide vanus implanteerimisel

Vanus, aastates Patsientide arv

0-3 24
4-6 22
7-17 12
18-60 14

Tabel 4. Opikeskkond Sl jarel

Oppeasutus Lastearv
Tartu Hiie Kool 18
Tallinna Heleni Kool 4
Narva Paju Giimnaasium 2
Tavakool 15
KOKKUVOTE

Sisekdrva implantatsioon on ravimeetodiks
raske ja sligava sensorineuraalse kuulmisnor-
kuse puhul nii lastel kui ka tédiskasvanutel.
Sensorineuraalse kuulmisnokuse koige sa-
gedasemaks pohjuseks lastel on mutatsioon
konneksiin 26 geenis. SI kdige sobivamateks
kandidaatideks on kaasastindinud kuulmis-
norkusega kaasuvate haigusteta lapsed. Tédnu
DNA diagnostikale, eeskitt konneksiin 26
geeni 35delG mutatsiooni méiramisele, on ti-
napédeval voimalik viga varakult vélja selgitada
mittestindroomse kuulmisndrkusega lapsed ja
alustada nende ettevalmistusega SI-ks. Vara-
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ne SI annab tunduvalt paremaid hilisema re-
habilitatsiooni tulemusi. Implanteeritute dpe-
tamisel on tulemuslikum auditiiv-verbaalne
meetod, mille eesmérgiks on spontaanse kone
saavutamine. Téiskasvanutest on eelistatui-
mad implantatsioonikandidaadid kdne oman-
damise jarel kurdistunud patsiendid. Sageda-
semad pohjused tdiskasvanutel on meningiidi
vOi peaaju trauma jargne sisekorva kahjustus.
Arenenud riikides, kus on juba pikaajalisem
kogemus sisekdrva implantatsiooni tegemisel,
on implantatsioonide arv tdiskasvanutel kaha-
nenud miinimumini. Lihiaastatel on oodata
sarnast tendentsi ka Eestis.
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SUMMARY

Cochlear implantation. Patients with
a cochlear implant in Estonia

The most suitable candidates for cochlear
implantation (CI) are children with hereditary
hearingloss (HL) unless they suffer from some
other disability. The commonest cause of
hereditary HL in children is mutation 35delG
in the Connexin 26 gene. Investigations of
35delG mutation in the connexin 26 gene
allow to find children with nonsyndromic HLL
and to start preparation for early CI, which
provides better long term results regarding
rehabilitation. The best teaching technique for
implantees to achieve spontanious speech is
the auditive-verbal method. The commonest
cause of HL in adults is cochlear impairment
resulting from meningitis or brain trauma. In
these cases the most favourable candidates
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for CI are persons who have acquired speech.
In developed countries the long history of CI
has resulted in diminishing the number of
adult patients in need for CI. In the next few
years a similar course of events is expected to
take place also in Estonia.

In Estonia cochlear implantions are per-
formed in the Ear Clinic of the University of
Tartu. The first cochlear implantation was
performed in 2000. During 2000—-2007 there
has been 72 monolateral CI operations. Lite-
rature data and our results show that the CI
operation has a minor risk of complications.
In 2004 audilogic screening of newborns was
introduced for early detection and rehabili-
taion of newborns with HL in Estonia.
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