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1 Kirjallisuuskatsaus

1.1 Korvan rakenne ja toiminta

Korvan rakenteet jaetaan ulko-, véli- ja sisdkorvaan. Ulkokorva kattaa korvalehden ja korvakaytivén.
Vilikorva alkaa tarykalvosta ja sisdltdd kuuloluut, ja sisdkorva koostuu tasapainoelimesti seké
simpukasta, joka siséltdd Cortin elimen eli varsinaisen kuuloelimen. Jokaista edelld mainituista
rakenteista tarvitaan normaaliin kuulemiseen, ja usein kuulovikojen yhteydessé yksi tai useampi niista

rakenteista puuttuu tai ei toimi normaalisti. (LoppOnen ja Sorri 2022.)

Korvalehdella on tarked rooli ddniaaltojen kerddmisessa ymparistostd. Normaali korvalehti kerda
Adniaaltoja tehokkaammin kuin pelkki korvakiytivi ja vahvistaa dénti noin 5 dB:n verran. Aéniaallot
kulkeutuvat korvakéytavaa pitkin tirykalvolle, joka erottaa ulko- ja vdlikorvan toisistaan. Vilikorvassa
sijaitsevat kuuloluut eli vasara (malleus), alasin (incus) ja jalustin (stapes). Tarykalvo on
kiinnittyneend vasaran varteen (manubrium mallei) ja jalustin on taas yhteydessd simpukan soikeaan
ikkunaan (fenestra ovalis) ja tilld tavoin vélittdd vasaran ja alasimen virédhtelyt sisdkorvaan.

(Lopponen ja Sorri 2022.)

Sisékorvassa sijaitseva simpukka (cochlea) on noin 35 mm pitka kierteinen kiytéva, joka kapenee
kérkeddn kohti. Simpukan perilymfatilan muodostavat scala vestibuli seké scala tympani. Scala
vestibuli on yhteydessd soikeaan ikkunaan, kun taas scala tympani on yhteydessé pyoreddn ikkunaan
(fenestra rotunda). Namaé nestetilat ovat yhteydessé toisiinsa simpukan kérjessi olevan helicotrema-
aukon kautta. Edelld mainittujen perilymfatilojen keskella sijaitsee scala media eli ductus cochlearis
(simpukkatiehyt), jossa varsinainen kuuloelin eli Cortin elin sijaitsee. Simpukan mittasuhteista johtuen
scala median aistinsolut ovat jéarjestdytyneet siten, ettd korkeita ddnitaajuksia aistitaan simpukan tyven

ja matalia 44nid simpukan kérjen alueella.

Cortin elin koostuu sisemmistd sekd uloimmista karvasoluista, ja ndistd sisdkarvasolut ovat vastuussa
varsinaisesta reseptoritoiminnasta. Karvasolujen ulkopédssi on pitkélle erilaistuneita mikrovilluksia
eli stereosilioita, jotka taipuvat déniaallon aiheuttaman varahtelyn seurauksena, miké aiheuttaa
karvasoluissa depolarisaation. Sisdkarvasolujen sisdpuolelta 10ytyy padosin vain vievid hermopéaétteita.
Néma afferentit dendriitit paédtyvit simpukan kierteiden keskustassa olevaan spiraaliganglioon
(ganglion spirale). Spiraaligangliosta ldhtevit sentraaliset aksonit muodostavat kuulohermorungon,
joka kulkee kuulorataa pitkin aivojen kuuloalueelle, joka sijaitsee ohimolohkon kuorikerroksella.

(Loppodnen ja Sorri 2022.)



1.2 Kuulovian tyypit

Kuuloviat voidaan luokitella aistimistyyppisiin, johtumistyyppisiin ja kombinoituihin vikoihin.
Aistimistyyppisissa eli sensorineuraalisissa kuulovioissa sisdkorvan tai kuulohermon tai molempien
toiminta tai rakenne on yleensa héiriintynyt. Néissd sekd ilmajohto- ettd luujohtokynnykset ovat
alentuneet yhtd paljon huonommin kuulevassa korvassa. Sensorineuraalisia kuulovikoja ovat mm.
ikdhuonokuuloisuus ja useimmat perinnoélliset kuuloviat. Johtumistyyppisissé eli konduktiivisissa
vioissa sisdkorvan aistinsolujen toiminta on normaalia, mutta d4ni ei paése esteettd kulkemaan
sisdkorvaan. Tallaiset kuuloviat voivat johtua esimerkiksi kuuloluiden rakennepoikkeavuuksista.
Talloin luujohtokynnykset ovat merkittavasti ilmajohtokynnyksid parempia, samalla kun
ilmajohtokynnykset ovat alentuneet véhintiddn 15dB:n verran. Kombinoiduilla kuulovioilla
tarkoitetaan sensorineuraalisen ja konduktiivisen vian yhdistelmii. Tdmén taustalla voi olla
esimerkiksi korvan rakennepoikkeavuus tai useamman eri kuulovikatyypin yhdistelma, esimerkiksi
kuuloluupoikkeavuus ja ikdkuulo. Kombinoiduissa vioissa sekd luujohto- ettd ilmajohtokynnykset ovat
heikentyneet, mutta luujohtokynnykset ovat paremmat kuin ilmajohtokynnykset. (L6ppdnen ja Sorri

2022.)
1.3 Toispuoleisen kuulovian yleisimmat aiheuttajat ja niiden yleisyydet
1.3.1 Sensorineuraalisen kuulovian yleisimmat aiheuttajat ja niiden yleisyydet

Toispuoleisen sensorineuraalisen kuulovian yleisimpié aiheuttajia ovat sisikorvan
rakennepoikkeavuudet (esimerkiksi kuulohermon tai simpukan puuttuminen tai poikkeava rakenne) ja
synnynndinen sytomegalovirusinfektio (cCMV). Toispuoleinen sensorineuraalinen kuulovika voi
liittyd myds useaan oireyhtyméin kuten Waardenburgin oireyhtyméén ja Downin oireyhtyméén. (Paul

ym. 2017.)

Rakennepoikkeavuus todettiin yleisimmaéksi lasten toispuoleisen sensorineuraalisen kuulovian
aiheuttajaksi sekd isossa ranskalaisessa (Paul ym. 2017) ettd japanilaisessa tutkimuksessa (Usami ym.
2017). Ranskalaisessa 80 lapsen aineistossa sisdkorvan rakennepoikkeavuus todettiin 41 %:lla ja koko
aineistosta kolmasosalla oli kuulohermon poikkeavuus. Myds 210 lapsen japanilaisessa aineistossa
kuulohermon puuttuminen oli yleisin toispuoleisen sensorineuraalisen kuulovian aiheuttaja
toispuolikuuroilla lapsilla. cCMV oli seuraavaksi yleisin kuulonaleneman syy (10 % (Paul ym. 2017)
ja 6 % (Usami ym. 2017)) kummassakin aineistossa. Muita aineistoissa esiin nousseita harvinaisempia
aiheuttajia olivat sikotauti-infektio, kuulon neuropatiakirjon hiiri, meningiitti ja pdén trauma.
Geneettisid syndroomia kuvattiin yksittédisia tapauksia kummassakin aineistossa. My0s belgialaisessa
(Acke ym. 2021) ja toisessa japanilaisessa tutkimuksessa (Yoshimura ym. 2021) saatiin samankaltaisia

tuloksia edelld mainittujen tutkimusten kanssa. Belgialaiseen tutkimukseen osallistui 121 lasta ja



toiseen japanilaiseen tutkimukseen 119 lasta. Molemmissa aineistoissa sensorineuraalisen vian yleisin
aiheuttaja oli sisdkorvan rakennepoikkeavuus (19 % (Acke ym. 2021)), joista suurin osa aiheutui

kuulohermon poikkeavuudesta (74 % (Acke ym. 2021) ja 40,3 % (Yoshimura ym. 2021)).
1.3.2 Konduktiivisen kuulovian yleisimmat aiheuttajat ja niiden yleisyydet

Toispuoleisen johtumistyyppisen kuulovian yleisimpid aiheuttajia ovat erilaiset vammat, korvan
rakenteelliset poikkeavuudet ja helmidiskasvain eli kolesteatooma. Keskeisid rakennepoikkeavuuksia
ovat kuuloluiden anomaliat, ahdas korvakdytivd (korvakdytiviatresia) ja korvalehden
pienikokoisuuteen (mikrotia) liittyvd rakennepoikkeavuus ulko-, vili- tai sisdkorvan alueella.
Helmidiskasvaimen yhteydessd epidermaalinen kudos korvakdytivistd tai kehitysajalta kasvaa
vilikorvan alueelle, voi syovyttdd kuuloluita ja aiheuttaa konduktiivisen kuulovian (Lopponen ja Sorri

2022).

Artikkeleita ja julkaistuja aineistoja konduktiivisista toispuoleisista kuulovioista on saatavilla
vahemmain kuin sensorineuraalisista. Edelld mainitussa belgialaisessa tutkimuksessa konduktiivisen
kuulovian ainoa aiheuttaja oli korvakiytdvin atresia (32,2 % kaikista potilaista, Acke ym. 2021).
Toisessa japanilaisessa aineistossa yleisin aiheuttaja oli korvakaytavén atresia/stenoosi (20,2 %

kaikista potilaista, Yoshimura ym. 2021) ja vilikorvan rakennepoikkeavuus oli aiheuttajana 3,4 %:lla.
1.4 Toispuoleisen kuulovian aiheuttama toiminnallinen haitta

1.4.1 Toispuoleisen kuulovian vaikutukset suuntakuuloon

Kaksi toimivaa korvaa mahdollistavat suuntakuulon seka eri d4nildhteiden erottamisen toisistaan.
Adinen paikallistamiseen hyddynnetiin muun muassa seuraavia mekanismeja, interaural time
difference (ITD) seké interaural level difference (ILD). ITD tarkoittaa sitd, kun 44ni saapuu toiseen
korvaan hieman toista aikaisemmin &énildhteen ollessa muualla kuin suoraan edessa tai takana. ILD
tarkoittaa sitd, kun 44ni hieman vaimenee kulkeutuessaan péan toiselle puolelle, jolloin muodostuu ero
ddnen voimakkuudessa eri korvien vililld (Grothe ym. 2010). Toispuoleisen kuulovian tapauksessa
molemmat mekanismit ovat puutteellisia, mikd on yksi syy huonontuneeseen suuntakuuloon ja puheen

ymmaértdmiseen hélytilanteissa.

Toispuoleinen kuulovika heikentdd suuntakuuloa. Uudessa-Seelannissa tehdyssa tutkimuksessa
(Cafiete ym. 2021) synnynniisen korvakéytiviatresian aiheuttamasta toispuoleisesta kuuloviasta
karsivdt 7—16-vuotiaat lapset erehtyivit keskiméarin noin 20 astetta arvioidessaan dédnildhteen sijaintia,
kun taas normaalikuuloiset lapset pystyivit paikantamaan dénildhteen sijainnin 0,5 asteen

tarkkuudella. Samankaltaisia tuloksia on saatu myds muissa vastaavissa tutkimuksissa.



Yhdysvaltalaisessa tutkimuksessa 6—16-vuotiaiden lasten tekema virhe ddnen kuulonvaraisessa
paikantamisessa oli 28 astetta (Reeder ym. 2015). Cafiete ym. eivit havainneet idn vaikuttavan
kuulonvaraiseen paikantamiseen, mutta toisaalta Reeder ym. havaitsivat ién vaikuttavan dénen
paikallistamiseen kuulovikaa sairastavilla, mutta ei normaalikuuloisilla (molemmissa ryhmissé idn
keskiarvo 12 vuotta); nuoremmat kuulovikaa sairastavat lapset tekivit enemmén virheitd kuin

vanhemmat lapset. Normaalikuuloiset lapset pérjésivit melkein yhté hyvin kuin aikuiset.
1.4.2 Toispuoleisen kulovian vaikutukset puheen tunnistamiseen halytilanteissa

Toispuoleinen kuulovika heikentdd puheen tunnistamista taustahélysséd. Australialaisessa 34 lapsen
aineistossa tutkittiin 9—-12-vuotiaiden lasten puheen tunnistamista hilytilanteissa (Cupples ym. 2024).
Kirjoittajat tutkivat lasten puheentunnistusta kiyttden seka lyhyitd epdsanoja, jotka esitettiin ilman
taustahélyd, ettd taustahdlyn seasta esitettyjd lauseita. Lauseet esitettiin niin, ettd puhedéni tuli edesti
ja taustahdly kummaltakin sivulta sivuilla sijaitsevista kaiuttimista. Hiljaisessa tilanteessa esitetylld
sanamateriaalilla toispuoleinen kuulovika ei vaikuttanut tuloksiin, mutta taustahilyssa toispuoleinen
kuulovika heikensi tuloksia selkeasti. Cafiete ym. raportoi samankaltaisia tuloksia 7—16-vuotiailla
lapsilla, ja tutkimustilanne oli edelld mainitun kaltainen: kolme kaiutinta oli asetettu tutkittavan
ympdrille (—45°, 0° ja 45°) ja kaiuttimista toistettiin yksitavuisia sanoja seka lauseita taustahilyn
lisdksi. Tutkimuksessa oli kolme eri asetelmaa: a) puhedéni ja yksitavuiset sanat ohjattiin terveeseen
korvaan ja taustahdly huonompaan korvaan, b) puheéini ja yksitavuiset sanat ohjattiin huonompaan
korvaan ja taustahély terveeseen korvaan ja ¢) puheédni ja taustahély toistettiin suoraan edesta.
Kuuloviasta kérsivét lapset parjésivit normaalikuuloisia huonommin, kun yksitavuisia sanoja
toistettiin huonompaan korvaan ja taustahély parempaan korvaan. Ryhmien vililld ei esiintynyt eroja,
kun yksitavuiset sanat toistettiin parempaan korvaan ja taustahily huonompaan. Kuuloviasta kérsivat

lapset pérjasivat huonommin lauseiden tunnistamisessa kaikissa eri tilanteissa. (Cafiete ym. 2021.)
1.4.3 Toispuoleisen kuulovian vaikutukset puheen ja kielen kehitykseen

Toispuoleinen kuulovika heikentdd puheen ja kielen kehitystd. Belgialaisessa 21 lapsen suuruisessa
aineistossa toispuolikuurot lapset pérjésivit normaalikuuloisia huonommin kolmessa kielellisessi
testissd ja eroavaisuuksia esiintyi myds siind, minkélaisia virheité eri ryhmissé tehtiin (Sangen ym.
2017). Tutkimukseen osallistuneet lapset olivat 5—15-vuotiaita, ja aineistossa tutkittiin morfologiaa,
syntaksia, sanastoa, lyhytaikaista muistia sekd tyomuistia. Toispuolikuurot parjasivit merkittavasti
huonommin morfologian, syntaksin ja sanaston testeissd, mutta ryhmien vélilld ei esiintynyt eroja
lyhytaikaisen muistin eikd tyomuistin testeissd. Yhdysvaltalaisessa 34 lapsen aineistossa otettiin
tarkempaan tarkasteluun kuulovian vaikeusasteen vaikutukset kielen ja puheen kehityshéirididen
ilmaantuvuuteen (Mahomva ym. 2021). 20 lapsella oli lievéd/keskivaikea sensorineuraalinen kuulovika

ja 14 lapsella vaikea kuulovika. Kielen ja puheen kehityshéiriot oli madritelty puheterapeutin



arvioinnin perusteella. Arvioinnissa otettiin huomioon poikkeavat tulokset erilaisissa testeissa ja oliko
potilas aikaisemmin saanut puheterapiaa. Ryhmien vilill ei esiintynyt tilastollista eroa puheen ja

kielen kehityksen héirididen ilmaantuvuudessa.
1.4.4 Toispuoleisen kuulovian vaikutukset oppimistuloksiin

Y114 mainitut haasteet todennékoisesti vaikuttavat negatiivisesti oppimistuloksiin. Monet
toispuoleisesta kuuloviasta kérsivét lapset kokevat vaikeuksia koulussa ja jopa 35 % jéa luokalle, kun
normaalikuuloisilla vastaava luku on 3,5 %. He myds joutuvat istumaan 4,35 m pééssd puhujasta, jotta
heidén puheenerotuskykynsa olisi samalla tasolla 10 m pééssé istuvan normaalikuuloisen aikuisen
kanssa. Kuulovikaa sairastavat lapset tarvitsevat myos paljon useammin yksildityja
opetussuunnitelmia ja heilld on riski saada sosiaalisia ja emotionaalisia ongelmia. (van Wieringen ym.

2019.)
1.5 Toispuoleisen kuulovian kuntoututs
1.5.1 Toispuoleisen kuulovian kuntoutuksen haasteet

Toispuoleisen kuulovian (unilateral hearing loss, UHL) kuntoutukseen 16ytyy useita eri vaihtoehtoja,
joihin kuuluu mm. erilaiset kuulokojeet, puhujan d4ntd vahvistavat kaiuttimet ja kouluymparistossa
istumajérjestyksen optimointi. Kuulokojeeseen voidaan myos liittdd radiotaajuuksilla toimivia
mikrofonijérjestelmia (FM-laitteet), joiden avulla saadaan viahennettyd kuuntelun kuormittavuutta
hilyisissd luokka- ja opetustiloissa. Toispuoleisen kuulovian kuntoutus on kuitenkin haastavampaa
kuin bilateraalisen kuulovian (bilateral hearing loss, BHL) kuntoutus, koska toinen korva kuulee
normaalisti. Niinp4 lapset kuulevat hiljaisissa tilanteissa hyvin ja kuulovian vaikutus lapsen
kuulemiseen on vaikeasti perheen arvioitavissa, silld toiminnallinen kuulo on melkein normaalilla
tasolla. Lisdksi kuulokojeet eivit koskaan tuota normaalia kuuloa vastaavaa kuuloa, mika voi olla syy
kojeiden kéyton vdhiisyydelle. Verrattaessa bilateraalisen ja toispuolisen kuulovian kojekuntoutusta
bilateraalista kuulovikaa sairastava saa aiempaan tilanteeseen verrattuna huomattavasti paremman
kuulon, kun taas toispuoleista kuulovikaa sairastava saa normaalin korvan rinnalle aiempaa paremmin
toimivan korvan, joka kuitenkin kuulee dénet kuntoutuksesta huolimatta selkeésti huonolaatuisempana

kuin normaali korva.

Yhdysvaltalaisessa 382 lapsen aineistossa tutkittiin eroja diagnoosissa ja resurssien kdytossa
toispuoleisesta kuuloviasta kérsivien lasten ja bilateraalisesta kuuloviasta kérsivien lasten vélilld
(Brodie ym. 2024). 114 lapsella oli toispuoleinen kuulovika ja 268 lapsella bilateraalinen kuulovika.
Toispuoleinen kuulovika diagnosoitiin yleensd myohemmin kuin bilateraalinen kuulovika (UHL

keskiarvo 5-vuotiaana ja BHL 3,6-vuotiaana) ja toispuoleisesta kuloviasta kérsivit lapset harvemmin



kéyttivat kuulokojeita (UHL 53 % ja BHL 78 %) tai kévivit puheterapiassa (UHL 36 % ja BHL 54 %)
verrattuna bilateraalisesta kuuloviasta karsiviin lapsiin. Raportoituja syitd kuulokojeen védhiiseen
kayttoon olivat muun muassa motivaation puute véhiisen saadun hyddyn vuoksi, sosiaalinen stigma
sekd laitteen epdmukavuus. Yhtendisid hoitosuosituksia ei ole toispuoleisen kuulovian kuntoutukseen,

ja eri paikoissa sovelletaan erilaisia kuntoutuskaytantoja.
1.5.2 Kuntoutusvaihtoehdot toispuoleisessa kuuloviassa

Toispuoleisessa sensorineuraalisessa kuuloviassa yleisin kuntoutusvaihtoehto on kuulokoje. Lievén tai
keskivaikean sensorineuraalisen kuulovian kuntoutuksessa voidaan kayttda perinteisid kuulokojeita.
Koulutilanteissa voidaan my6s hyddyntiéd luokkahuoneessa olevia kaiuttimia, jotka vahvistavat
puhujan d4ntd (sound field systems) sekd optimoida istumajérjestystd. Vaikeassa sensorineuraalisessa
kuuloviassa tai toispuoleisen kuurouden tapauksessa voidaan myos kéyttdd sisdkorvaistutetta, jos

kuulohermo on toimiva. (Rohlfs ym. 2017.)

Lapsilla perinteisistid kuulokojeista kiytetdan korvantauskojeita tai vaihtoehtoisesti CROS-kojeita
(contralateral routing of signal), jos toinen korva on kadytdnndssd kuuro ja korvantauskoje ei tasta
syysté ole riittdvd. CROS-koje koostuu kahdesta osasta. Huonomman korvan puolella on mikrofoni,
joka langattomasti valittdd ddnet paremman korvan puolella olevaan kojeeseen, joka toistaa dénet
paremmin kuulevaan korvaan. Ndma kojeet auttavat hiljaisissa tilanteissa paremmin kuin
hilytilanteissa ja kojeiden kéyttoon vaikuttaa potilaan oma motivaatio. Kojeen keskeiseni heikkoutena
on se, ettd potilaiden pitda kayttdd hyvissa korvassa kojetta, jolle ei muuten olisi tarvetta. (Gleeson ja

Scott-Brown 2008.)

Konduktiivisessa kuuloviassa voidaan myos kayttdéd luujohtokojeita ja vilikorvaistutteita
(vilikorvavarihtelijoitd). Luujohtokojeet vilittavét virdhtelyn kallon luiden kautta suoraan
sisdkorvaan ja niitd kdytetddn esimerkiksi atresiapotilailla, kun perinteistd kuulokojetta ei voida
kayttad. Pienillé lapsilla kidytetdén pantaversiota ja vanhemmilla lapsilla (véhintéén 6 vuotta
taytténeilld) voidaan harkita kiinte&é laitetta, jossa vélikeruuvi porataan suoraan kalloon (Rohlfs ym.
2017). Vilikorvaistute on mahdollinen ratkaisu, kun potilaalla on toimiva sisékorvan Cortin elin ja
normaali kuulohermo. Vilikorvaistutteita voidaan kdyttad puhtaan johtumistyyppisen kuulovian
lisdksi sekamuotoisessa kuuloviassa, jos sisdkorvakuulo on heikentynyt vain vihén. Suomessa

vélikorvavéarahtelijoitd on leikattu vain yksittéisille potilaille. (Lopponen ja Sorri 2022; MED-EL, n.d).
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1.5.3 Sisakorvaistutehoito toispuolikuuroilla lapsilla

Toispuolikuurojen lasten sisdkorvaistutehoito on tdlld hetkelld aktiivisen keskustelun ja tutkimuksen
kohteena (van Wieringen ym. 2019; Arras ym. 2023; Hicks ym. 2023; Wu ym. 2023; Santopietro ym.
2024). Sisdkorvaistute ohittaa vaurioituneet tai puuttuvat stimuloimalla suoraan kuulohermoa.
Istutteen asentaminen vaatii siis toimivan kuulohermon seki leikkauksen. Leikkaus aloitetaan
poraamalla auki korvan takana oleva korvalokerosto (mastoidektomia), jonka jdlkeen porataan reitti
vélikorvaan kasvohermon ja chorda tympanin vélisté (posteriorinen tympanotomia). Tama reitti
tarjoaa yleensd hyvédn nikymén pyoreédn ikkunan seutuun, josta istute-elektrodi voidaan vieda
simpukan sisddn. [stutteen runko-osa asetetaan ihon alle kallon pintaan porattuun syvennykseen (Dietz
ym. 2018). Toispuolikuuroilla lapsilla kuulovian yleisimmét aiheuttajat ovat kuulohermopuutos seké
cCMYV (van Wieringen ym. 2019). Kuulohermon puuttuessa magneettikuvauksessa
sisdkorvaistutteesta saatava hyoty on epdvarma, jolloin osa toispuolikuuroista lapsista jai kidytdnnossa
siis istutekuntoutuksen ulkopuolelle. Myos sisdkorvan rakennepoikkeavuuksien yhteydessi
istutekuntoutuksen tulokset voivat jadda heikoiksi, silld simpukan luonnollinen tonotopia voi olla

hiiriintynyt.

Viime aikoina on tehty paljon tutkimusta sisékorvaistutteen mahdollisesta hyddysta toispuolikuuroille
lapsille. Arras ym. tutki sisdkorvaistutteen aktiivista kayttdaikaa, mahdollisia esteiti istutteen kaytolle
sekd puheen ymmartamisté istutteen kanssa. Kaikki tutkittavat olivat saaneet istutteen ennen 2,5
vuoden ikdd (aktivointi-idn keskiarvo 15,2 £+ 5,6 kuukautta). Lapset kayttivét istutetta keskimdérin 8,3
tuntia paivassa ja kaikki paitsi yksi tutkimukseen osallistuneista lapsista pystyi ymmartdmééan puhetta
istutteen kautta. Suurempi péivittdinen kéyttoaika korreloi parempiin tuloksiin puheentunnistamisessa.
Hicks ym. tekemaéssé tutkimuksessa tutkittiin istutteen tuomaa hyotya pidemmaélla aikaviélilla, jopa 2
vuotta istutteen aktivaatiosta. Tutkimuksessa istutteen aktivointi-idn keskiarvo oli 5,2 vuotta
(vaihteluvili 3,5—7-vuotta). Hyotya tutkittiin lapsille modifioidun kyselyn avulla. Perheet raportoivat
huomattavaa parannusta istuteleikkauksen ja aktivaation jdlkeen, ja parantuneet tulokset sdilyivat
samalla tasolla tai jopa paranivat entisestdin 2 vuoden seurannan aikana. Wu ym. teki samantyylista
tutkimusta, johon osallistui 38 lasta, joille oli asennettu sisékorvaistute. Istutteen aktivointi-iin
keskiarvo oli muita mainittuja tutkimuksia hieman korkeampi (6,9 vuotta, vaihteluvéli 1-17-vuotta).
Tutkimuksessa tutkittiin puheen tunnistamista erilaisin testein sekd kyselyn avulla ja tulokset olivat

yhtenevéiset edelld mainittujen tulosten kanssa.

Bilateraalisesta vaikea-asteisesta kuuloviasta kédrsivien lasten kohdalla on osoitettu, ettd lapset saavat
eniten hyGtya istutteesta ja parjadvat paremmin puheen ymmartdmisessa sekd kielellisissa testeissa,
kun istute on asennettu alle kolmen vuoden idssd kuulojérjestelmén plastisuuden ollessa huipussaan

(Thomas ym. 2017). Nykyinen selvésti varhaisempikin sisdkorvaistutekuntoutukseen ryhtymisen
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ajankohta ndyttdd my0s parantavan kielellisié tuloksia (Wu ym. 2023). My®ds toispuolikuurojen lasten
sisdkorvaistutekuntoutuksen ajankohtaa on tutkittu. Tutkimuksissa ei l0ytynyt yhteyttd kuulovian
keston tai istutteen aktivointi-idn ja kuulotulosten vililld, mutta tutkimuksissa mukana olleiden lasten
aktivointi-idt olivat suhteellisen korkeita (6,9 vuotta (Wu ym. 2023) ja 5.2 vuotta (Hicks ym.2023)).
Toisaalta tuoreessa italialaisessa 9 aineiston meta-analyysissa, raportoidut tulokset olivat ristiriidassa
edelld mainittujen tutkimusten kanssa (Santopietro ym. 2024). Meta-analyysissé oli tutkittu 9
aineistoa, jotka kattoivat yhteensd 311 toispuolikuuroa lasta, jotka oli hoidettu sisdkorvaistutteella.
Lapset, jotka saivat istutteen alle 3 vuoden idssé raportoivat parempia tuloksia erilaisissa kyselyissa.
Tutkimusta kyseisestd aiheesta on vihéan ja tarvitaan isompia tutkimuksia suuremmilla potilasmaarilla,

jotta voidaan paremmin arvioida optimaalista ajankohtaa sisdkorvaistutteen asentamiselle.
1.5.4 Toispuoleisen kuulovian seulonta

Kirjallisuudessa toispuoleista kuulovikaa késittelevissa artikkeleissa ei késitelty vastasyntyneiden
kuuloseulan jélkeistd kuuloseulontaa toispuolisen kuulovian ndkdkulmasta. Suomessa on vuoteen
2023 asti seulottu vain yhden korvan kuuloa, eli vastasyntyneen kuuloseulan on ldpdissyt yhden
korvan normaalilla kuulotuloksella. Tdma on poikennut merkittdvasti useimpien muiden maiden
seulontakdytdnndistd, joissa vastasyntyneiden kuuloseulan on ldpdissyt vain molempien korvien
normaalilla seulontatuloksella. Suomessa neuvolassa 8kk idssd pienoisaudiometrilla (laite, joka tuottaa
kalibroitua 45 dB uikkuddntd 3-4kHz kaistalla) tehtdvaa uikku-kuuloseulaa on pidetty nimenomaan
merkittidvén toispuolisen kuulovian seulana, koska paikantamisvasteen pitdisi olla kehittynyt tdhan

ikd4n mennessa.

Suomen nykyisessa lasten kuuloseulakéytinnossé vastasyntyneiden kuuloseulonta suoritetaan
synnytyssairaalassa 1-2vrk ikdisend. Seulontamenetelmédné hyddynnetéédn kaikuvasteita (otoakustinen
emissio) tai aivorungon heritevasteita (aivorunkoaudiometria, ABR). Viime vuosina seulonta on
laajennettu kisittiméadn myds toispuoleiset kuuloviat eli lapsen edellytetddn lapédisevin seula
molempien korvien osalta. Neuvolaseurannat kuulon osalta alkavat 8kk iéssi ja niitd suoritetaan 1 v,
1,5 v, 2 vja3 vidssd. Ndissd seulonnoissa kiinnitetddn huomiota puheen tuotantoon ja
ymmartdmiseen. Ensimméinen audiometria suoritetaan 4 vuoden idssé ja toistetaan 5- ja 6-vuotiaana.
Neuvolaseulontojen jélkeen siirrytddn kouluseulontoihin, jotka suoritetaan 1., 5. ja 8. luokalla sekd

ammattikoulun tai lukion 2. luokalla. (Lopponen ja Sorri, 2022.)
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2 Aineisto ja menetelmat

Kohorttiin siséllytettiin kaikki alle 20-vuotiaat potilaat, joille oli asetettu Turun yliopistollisen
keskussairaalan Kuulokeskuksessa toispuoleisen kuulovian diagnoosi. Potilaskertomuksista poimittiin
potilaiden syntyméaika, huonommin kuuleva korva, kuulovian tyyppi (sensorineuraalinen,
konduktiivinen vai kombinoitu), vastasyntyneiden kuuloseulan tulos seka kaytetty kuuloseulan
menetelmi. Tiedot kirjattiin tutkimusdatan hallintajirjestelmd REDCapiin (Research Electronic Data
Capture, Vanderbilt University, Yhdysvallat 2004). Potilastiedoista etsittiin myos padn tai kasvojen
alueen rakennepoikkeavuuksia seka tieto siité, 10ytyiko kliinisessé tutkimuksessa selitys potilaan
kuulovialle (esim. mikrotia). Potilaille tehdyista etiologisista selvityksisti etsittiin, onko potilaille
tehty geenitestesti, pddn MRI tai korvien TT ja 10ytyiko ndissa tutkimuksissa selittavaa tekijaa
kuulovialle. Ndiden taustatietojen liséksi kirjattiin ylos ensimmaisen ja viimeisimmén
kuulontutkimuksen (audiogrammi, AGR) tai ABR:n pdivdmaéra ja tulokset. Kuulokynnysmittauksissa
tulokseksi merkattiin 110 dB, jos vastetta ei saatu esille esimerkiksi toisen korvan ollessa tdysin kuuro.
Jos taas mittaus ei onnistunut esimerkiksi lapsen nuoren idn vuoksi, tulokseksi merkattiin NA.
Tulosten analysoinnissa kaytettiin tilastollisia tunnuslukuja, kuten minimié, maksimia, keskiarvoa ja

keskihajontaa.



3 Tulokset

3.1 Perustiedot

Taulukko 1. Perustiedot sensorineuraalisissa ja konduktiivisissa vioissa.

Sensorineuraalinen Konduktiivinen kuulovika
kuulovika (n=101) (n=88)
Nainen / Mies 45 (45,5 %) / 54 (54,5 %) 49 (57,6 %) / 36 (42,4 %)
Oikean / Vasen korva 53 /48 451743
Rakennepoikkeavuus 4 (4 %) 32 (36,4 %)
TT-kuvaus tehty 13 (12.9 %) 51 (58 %)
TT:stéa selittava tekija kuulovialle 4 (30,8 %) 35 (68,6 %)
MRI-kuvaus tehty 52 (51.5 %) 14 (15,9 %)
MRI:sta selittava tekija kuulovialle | 18 (34,6 %) 2 (14,3 %)
Geenitesti tehty 9 (8.9 %) 11 (12,5 %)

Kuulovioista 51 % oli sensorineuraalisia, 44,4 % konduktiivisia ja 4,5 % kombinoituja (taulukko 1).
Rakennepoikkeavuuksia esiintyi huomattavasti enemmén konduktiivisissa kuin sensorineuraalisissa
vioissa. TT-kuvausta tehtiin enemmén konduktiivisten vikojen yhteydessd, kun taas MRI-kuvaus oli
suositumpi sensorineuraalisten vikojen selvittelyssd. Sensorineuraalinen vika oli hieman yleisempi

pojilla kuin tyt6illa, kun taas konduktiivista vikaa esiintyi tyt6illd hiukan enemmén.

3.2 Ilka ensimmaisen kuulontutkimuksen aikaan
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Koko aineisto Sensorineuraaliset Konduktiiviset
Maara 198 101 88
Minimi 0 0 0,06
Maksimi 15,18 15,15 14,75
Keksiarvo 6,37 6,70 5,73
Keskihajonta 3.25 2,99 3.33

Kuva 1. Ikd ensimmaisen kuulontutkimuksen aikaan.

Potilaiden keskiméérdinen ikd ensimmaéisen kuulovikadiagnoosiin johtaneen kuulontutkimuksen

aikaan koko aineistossa oli 6,37 vuotta, sensorineuraalisissa vioissa 6,70 vuotta ja konduktiivisissa
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vioissa 5,73 vuotta. Vaihteluvili koko aineistossa oli 0—15,8 vuotta, sensorineuraalisissa vioissa 0—

15,15 vuotta ja konduktiivisissa vioissa 0,06—14,75 vuotta.

3.3 Kuuloseulojen tuloksia

Kuuloseulan tulos ei ole tiedossa 27,8%

55 kpl
Kuuloseula merkitty lapéaistyksi, mutta 23,2%
korvakohtaisia tuloksia ei ole kirjattu 46 kpl
Huonommin kuuleva korva reputti seulan, 22,7%
mutta toinen korva lapéisi 45 kpl
Syntynyt ennen kuuloseulan aloitusta 16,2 %

32 kpl

Molemmat korvat lapaisivat kuuloseulan

Huonommin kuuleva korva lapéisi ja toinen 3,5%
korva reputti kuuloseulan 7 kpl

Kuuloseula ei mennyt lapi

Kuva 2. Kuuloseulojen tuloksia

Kuuloseulan tulos oli tiedossa 111 tapauksessa (56 %) (kuva 2). Selittdavia tekijoitd kuuloseulan
tuloksen puuttumiselle oli syntyminen toisessa sairaalassa ja se, etti potilas oli syntynyt ennen
vastasyntyneiden kuulonseulonnan aloitusta. Vain yksi potilas diagnosoitiin hyldtyn kuuloseulan

perusteella.

3.4 Konduktiivisten kuulovikojen TT loydoksia

Mikrotia 28,6 %
10 kpl
Poikkeavat kuuloluut 22,9%
8 kpl
Tulehdus tai kolesteatooma 17,1 %
6 kpl
Poikkeavuuksia kuuloluissa ja sisékorvassa
N Poikkeavat sisdkorvan rakenteet 5,7 %
2 kpl
Trauma 5,7 %
2 kpl
Laaja vestibulaariakvedulkti 2,9 %
1 kpl
Muu 5,7 %
2 kpl

Kuva 3. Konduktiivisten kuulovikojen TT I0yddksia.

Konduktiivisten kuulovikojen yhteydessi korvien TT-tutkimus oli tehty 51 %:lle (kuva 3), ja yleisin
kuulovian aiheuttaja oli mikrotia (28,6 %). Poikkeavat kuuloluut olivat toiseksi yleisin aiheuttaja (22,9
%) ja kolmanneksi yleisin aiheuttaja oli tulehdus tai kolesteatooma (17,1 %). MRI-kuvaus oli tehty 14
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potilaalle, joista kahdella 16ytyi kuulovialle selittdva tekija. Néissd kahdessa tapauksessa oli tehty seké
MRI- ettd TT-kuvaus. Toisella potilaalla oli korvakiytdvén atresia (Goldenharin syndrooma), ja
kuuloluuketju oli selvésti poikkeava. Sisdkorva-anomaliaa oli epdilty varhaislapsuuden MRI:ss4,
mutta TT-kuvan perusteella sisikorvarakenteet olivat jokseenkin normaalit, joskin horisontaalisen
kaarikdytivén keskisaareke tdyttédd poikkeavan mittakriteerit (2,7 mm). Toisella potilaalla oli
sisdkorvan rakennepoikkeavuus, joka erottuu sekd MRI:ssé ettd TT:ssd etenkin kaarikdytdvien osalta
ja on molemminpuolinen, vaikka kuulovika olikin vain selvapiirteisemmin anomalisen sisdkorvan

puolella. Liséksi tilld potilaalla on Arnold-Chiari-malformaatio.

3.5 Sensorineuraalisten kuulovikojen MRI Ioydoksia

Kuulohermo puuttui tai oli 50 %
rakenteeltaan poikkeava 9 kpl
Simpukan rakenne oli poikkeava 22,2 %
4 kpl
Laaja-alaiset rakennepoikkeavuudet | 5,6 %
useissa sisdkorvan rakenteissa 1 kpl
Jotain muuta 22,2%
4 kpl

Kuva 4. Sensorineuraalisten kuulovikojen MRI |6yddksia.

Sensorineuraalisten kuulovikojen yhteydessda MRI-kuvaus oli tehty 51,5 %:1le (Kuva 4), ja yleisin
sensorineuraalisen kuulovian aiheuttaja oli kuulohermon puuttuminen tai kuulohermon poikkeava
rakenne (50,0 %). Simpukan poikkeava rakenne oli selittdvana tekijani 22,2 %:lla.
Sensorineuraalisissa vioissa TT-kuvaus oli tehty 13 potilaalle, ja selittava tekija 16ytyi neljalla
potilaalla. TT-kuvauksen 160ydoksiin kuului trauma (1 kpl), poikkeavat sisdkorvan rakenteet (2 kpl) ja
laaja vestibulaariakvedukti (1 kpl).

3.6 Geenitestaus

Geenitestejé oli tehty 20 potilaalle, joista kolmella 16ytyi selittéivd geenivirhe. Geenitesteilld 10ydettyja
geenejd olivat Waardenburgin oireyhtymaéén liittyvd mutaatio PAX3-geenissd, mutaatio osteogenesis

imperfectaan liittyvissd COL1A1-geenissd sekd akondroplasiaan liittyvd mutaatio FGFR3-geenissa.



3.7 Kuulovikojen vaikeusaste

Taulukko 2. Kuulovikojen vaikeusaste.
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Kuulovian tyyppi ja tutkimuksen

ajankohta

PTA:t vasemmanpuoleisessa

viassa

PTA:t oikeanpuoleisessa viassa

Sensorineuraalinen, ensimmaéinen

AGR

Keskiarvo 50,85 dB
Vaihteluvili 2,5-110 dB

Keskiarvo 47,14 dB
Vaihteluvili 3,75-110 dB

Sensorineuraalinen, viimeisin

kontrolli AGR

Keskiarvo 53,67 dB
Vaihteluvili 2,5-110 dB

Keskiarvo 51,81 dB
Vaihteluvili 1,25-110 dB

Konduktiivinen, ensimméainen

AGR

Keskiarvo 33,99 dB
Vaihteluvili 8,75-95 dB

Keskiarvo 32,47 dB
Vaihteluvéli 10-77,5 dB

Konduktiivinen, viimeisin

kontrolli AGR

Keskiarvo 36,31 dB
Vaihteluvili 8,75-82,5 dB

Keskiarvo 36,97 dB
Vaihteluvili 6,25-85 dB

Kuulovikojen vaikeusasteet on eritelty korvakohtaisesti erityyppisissd kuulovioissa taulukossa 2.
Taulukossa on listattuna huonommin kuulevan korvan puhealueen oktaavien (0,5, 1, 2 ja 4 kHz)
kuulokynnysten keskiarvojen (pure tone average, PTA) keskiarvot ensimmadisessi sekd viimeisimmaéssi
kuulontutkimuksessa. Keskiarvoissa ei esiintynyt suurta vaihtelua eri puolten eikd ensimmdiisen ja
viimeisimmain tutkimuksen vililld. Eri kuulovikatyyppien vililld oli kuitenkin huomattavia eroja:
Vasemmanpuoleisissa  sensorineuraalisissa  vioissa  keskiméédrdinen @~ PTA  viimeisimméin
kuulontutkimuksen aikaan oli konduktiivisiin vikoihin verrattuna suurempi (17,36 dB suurempi).
Oikeanpuoleisissa sensorineuraalisissa vioissa keskimdédrdinen PTA viimeisimmassé tutkimuksessa oli
51,81dB ja konduktiivisissa vioissa vastaava luku oli 36,97 dB (14,84 dB suurempi). Osassa
kuulovioissa PTA oli normaalilla alueella. Tdma johtui siitd, ettd kuulovika painottui vain muutamalle

taajuudelle diskantissa, minka takia se ei heijastunut juurikaan PTA:han.
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4 Pohdinta

Tutkimuksen tarkoituksena oli selvittdd Turun yliopistollisen keskussairaalan Kuulokeskuksessa
diagnosoitujen toispuoleisten kuulovikojen eri tyyppien seké etiologioiden jakauma ja diagnoosi-ika.
Toispuoleisista kuulovioista valtaosa oli joko sensorineuraalisia tai konduktiiviisia, silld kombinoituja
vikoja todettiin vain alle 5 %:lla tutkimusaineiston 198 potilaasta. Sensorineuraalisten kuulovikojen
yleisin aiheuttaja oli kuulohermon rakennepoikkeavuus (50 %), ja mikrotia oli yleisin aiheuttaja
konduktiivisissa vioissa (28,6 %). Keskiméardinen ikd ensimmaéisen kuulontutkimuksen aikaan koko
aineistossa oli 6,37 vuotta. Aineisto on rajattu aikaan ennen toispuoleisen kuulovian seulontaa, niin

diagnostiikka on tapahtunut pdéosin vasta neuvolan loppuvaiheen audiometrian jélkeen.

Tutkimuksen aineistossa eri kuulovikatyyppien jakaumat olivat suhteellisen tasaiset, noin puolet oli
sensorineuraalisia ja hieman alle puolet konduktiivisia vikoja. Kirjallisuuteen verrattuna julkaistuissa
aineistoissa on keskitytty raportoimaan sensorineuraalisia kuulovikoja huomattavasti useammin kuin
konduktiivisia vikoja (Paul ym. 2017, Usami ym. 2017), vaikka konduktiiviset kuuloviat edustavat
huomattavaa osaa toispuoleisista kuulovioista. Esimerkiksi Acke ym. (2021) totesi konduktiivisten
vikojen osuuden olevan 33,1 %, ja nyt tehdyssé tutkimuksessa konduktiivisten kuulovikojen osuus oli
44,4 % kaikista potilaista. Syitd, miksi sensorineuraalisia kuulovikoja tutkitaan enemmaén
kirjallisuudessa, on useita. Sensorineuraalinen vika on yleisempi vika aikuisilla maailmanlaajuisesti,
se on yleensi vaikea asteisempi ja etiologialtaan monimutkaisempi verrattuna konduktiiviseen vikaan

(Wroblewska-Seniuk ym. 2018; Hopkins 2015).

Sukupuolijakaumassa ei esiintynyt suurta vaihtelua eri kuulovika tyyppien vililld, koko aineistosta
51,8 % olivat tyttdjd ja 48,2 % olivat poikia. Tulos on yhteneviinen julkaistun kirjallisuuden kanssa

(46 % tytt6ja ja 54 % poikia (Paul ym. 2017), 50,4 % tytt6jd ja 49,6 % poikia (Yoshimura ym. 2024)).

Kerityssi aineistossa keskimdardinen ikd ensimmaisen kuulontutkimuksen aikaan oli 6,37 vuotta, joka
on muihin tutkimuksiin verrattuna hieman korkeampi (diagnoosi-ikd 4,4 vuotta (Paul ym. 2017), 5
vuotta (Brodie ym. 2024)). Pit4d huomioida, ettd nyt kerdtyssd aineistossa ei madritetty diagnoosi-ikéaa,
vaan kerittiin ensimmadisen kuulontutkimuksen paivaméaard, minka yhteydessa oli saatu tutkittua
molempia korvia, vaikka ei tdydellisesti. Tdma yleensd johti kuulovikadiagnoosiin, joka sitten
myOhemmalld idlla tarkentui, kun kuuloa saatiin tutkittua peiteddnen avulla. Aineiston perusteella
saatuun korkeampaan ikdan voi vaikuttaa Suomessa kaytossa ollut vanha seulontamenetelma, jossa
vain yhdelld toimivalla korvalla on ldpdissyt kuuloseulan. Suomessa yleenséd ensimméinen AGR
suoritetaan neuvolassa 4—5 vuoden idssé, koska sitd nuoremmilla tulokset ovat yleensé epéluotettavia.
Tama johtuu siité, ettd peiteddnen kédytto ei onnistu pienilld lapsilla ja lasten keskittymiskyky on

luonnollisesti alhaisempi kuin aikuisilla, niin pitkié ja luotettavia mittauksia ei voida tehda.
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Kuulokkeiden kéytto ei myoskddn onnistu kaikkein nuorimmilla lapsilla. Kirjallisuudessa diagnoosi-
ika toispuoleisessa kuuloviassa on korkeampi, kuin bilateraalisessa (UHL keskiarvo 5-vuotiaana ja
BHL 3,6-vuotiaana, Brodie ym. 2024). Tdhén on esitetty teorioita, etti toispuoleinen kuulovika tulee
paremmin esille vasta kouluympéristdssa ja sen seurauksena hakeudutaan tarkempiin tutkimuksiin.
Aineistossa esiintyi myds muutama tapaus, joissa ei ollut saatu tehtyéd yhtékadn onnistunutta tai
tarpeeksi luotettavaa AGR:44. Néissi tapauksissa potilaat olivat todella nuoria (ikdé 0,5 ja 2 vuotta
viimeisimman kuulontutkimuksen aikaan). Néiden potilaiden kohdalla kuulovika oli diagnosoitu

aivorunkovasteiden avulla (auditory brainstem responses, ABR).

Potilasasiakirjojen ldpikdymisen yhteydessd tarkasteltiin myds kuuloseulojen merkintdjé. Aineistossa
ensimmdiinen merkattu kuuloseula oli 8/2005. Aineistossa esiintyi runsaasti potilaita, joiden kohdalla
kuuloseula oli merkattu lapéistyksi, mutta korvakohtaiset tulokset puuttuivat. Tdémén voidaan olettaa
johtuvan suurimmaksi osaksi siitd, ettd aikaisemmin Suomessa kuuloseulan on ldpéissyt vain yhdelld
toimivalla korvalla ja toinen korva on voinut olla kuuro. Myos yksittéisid tapauksia esiintyi, missi
huonosti kuuleva korva oli merkitty lapdistyksi ja normaalisti kuuleva oli hylétty. Tamén tyyppiset
tapaukset voisivat osittain ainakin selittya kirjausvirheelld, mutta etenkin lievien kuulovikojen

yhteydessi kyseessé voi olla my6s mittausmenetelmien epdvarmuus.

Kuulovikojen etiologisiin lisdselvittelyihin kuului korvien kuvantaminen joko magneetti- tai TT-
kuvauksella sekd geenitestaus tietyissi tilanteissa. Aineiston perusteella kuvantamismenetelma
valittiin pitkélti kuulovian tyypin perusteella, koska aiheuttajat ovat erilaisia ja eri

kuvantamismenetelmaét palvelevat eri tarkoitusta.

TT-kuvaus oli aineiston perusteella suositumpi kuvantamismenetelmé konduktiivisten vikojen
etiologian selvittelyssi ja kuvaus oli tehty 58 %:lle. TT-kuvaus néyttéé luiset rakenteet hyvin,
mahdollistaen korvakéytivan, kuuloluiden ja sisdkorvien rakennepoikkeavuuksien tisméllisen
kuvaamisen. Kyseisessé aineistossa yleisin konduktiivisen kuulovian aiheuttaja oli mikrotia (28,6 %),
ja kuuloluiden poikkeavuus oli selittdvénd tekijanéd 22,9 %. Raportoinnissa esiintyi eroja, sillé usein
mikrotiaa ei mainittu ulkomaalaisissa aineistoissa lainkaan ja aiheuttajaksi oli ilmoitettu
korvakéytdvén atresia (Acke ym. 2021, Yoshimura ym. 2024). Témén voidaan olettaa johtuvan siité,
ettd mikrotia ei itsessdédn aiheuta konduktiivista kuulovikaa, vaan mikrotiaan usein liittyy atresia, joka
aiheuttaa kuulovian. Nyt kerédtyssé aineistossa konduktiivisen kuulovian aiheuttajaksi merkattiin
mikrotia, jos kyseessé oli mikrotia, johon liittyi korvakaytévén atresia. Suomalaisessa viestossé
mikrotian esiintyvyys on suurempi verrattuna ulkomaalaisiin vdestoihin (esiintyvyys suomessa 4,3/10

000, yhdysvalloissa 2,16/10 000 (Suutarla ym. 2007)).
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MRI-kuvaus oli huomattavasti yleisempi vaihtoehto sensorineuraalisten kulovikojen etiologian
selvittelyssd, koska magneettikuvaus niyttdd hermo- ja aivorakenteet sekd sisdkorvan nestetilat TT-
kuvausta paremmin. Aineistossa sensorineuraalisten vikojen yhteydessdé MRI-kuvaus oli tehty yli
puolelle potilaista. Tulos on yhdenmukainen ulkomaalaisten aineistojen kanssa (39,5 % (Acke ym.
2021), 51,4 % (Usami ym. 2017)). Sensorineuraalisten kuulovikojen yleisin aiheuttaja téssé aineistossa
oli kuulohermon poikkeavuus (50 %), miké on hiukan korkeampi ulkomaalaisiin aineistoihin verrattuna
(40 % (Usami ym. 2017), 33 % (Paul ym. 2017)). Tdmi voi selittyd silld, ettdi muutamassa
ulkomaalaisessa aineistossa kuulohermon tilannetta oli arvioitu luisen kuulohermokanavan leveyden
perusteella ja ndiden tutkimiseen oli kdytetty TT-kuvausta (Yoshimura ym. 2024, Usami ym. 2017).

Magneettikuvaus on ylivertainen hermorakenteiden hienovaraistenkin poikkeavuuksien toteamiseen.

Geenitestaus oli tehty 20 potilaalle. Geenitestauksen saanto oli suhteellisen matala, silld vain kolmelta
potilaalta 10ytyi selittivd geenivirhe tutkimusten jilkeen. Loydettyihin geenimutaatioihin kuului mm.
Waardenburgin oireyhtyméén liittyvd mutaatio PAX3-geenissé, osteogenesis imperfectaan liittyva
COL1A1-geenin mutaatio sekd akondroplasiaan liittyvd FGFR3-geenimutaatio. Geenitestit olivat
padsaintoisesti geenipaneeleita ja huono diagnostinen arvo johtuu todennékdisesti siitd, ettd
toispuoleisissa kuulovioissa geenivirheet ovat harvinaisia. Todennékdisesti nykyisenkaltaisella

paneelilla saataisiin geenivirheitd paremmin esille.

Suurin ero etiologisissa selvittelyissa kerdtyn aineiston ja ulkomaalaisten aineistojen viélilld oli cCMV -
diagnostiikan puuttuminen. Useissa ulkomaalaisissa artikkeleissa oli etsitty cCMV:ti ja kyseinen virus
oli merkittdvd sensorineuraalisten kuulovikojen aiheuttaja (Paul ym. 2017, Usami ym. 2017, van
Wieringen 2019), kun taas Suomessa virusta ei kdytdnnossa tutkita kuulovikadiagnoosin yhteydessa.
Yhdellekddn tutkimusaineiston lapsista ei ollut tehty ¢cCMV:n diagnostiikkaa. ¢cCMV-infektion
toteaminen olisi erityisen merkityksellistd siksi, etté toispuoleisen cCMV -infektioon liittyvén kuulovian
yhteydessi on merkittiva riski myds toisen korvan kuulon heikkenemisesti tulevaisuudessa, mikéa voisi

puoltaa aktiivisempia kuntoutusratkaisuja (Cushing ym. 2022).

Lasten kuulovikojen vaikeusasteen mérittimiseen kiytettiin d&inesaudiometriaa. Aénesaudiometriasta
saatujen audiogrammien (AGR) tulokset kirjattiin ylos ja ndistd laskettiin puhealueen oktaavien (0,5,
1, 2, 4 kHz) kuulokynnysten keskiarvo (PTA). Suomessa kéytetyn asteikon mukaan kyseessé on lievé
kuulovika, kun puhealueen PTA on 20—40dB. Keskivaikeassa kuuloviassa puhealueen PTA on 40—
70dB, vaikeassa 70-95dB ja erittdin vaikeassa yli 95dB (Loppdnen ja Sorri, 2022). PTA:t oli laskettu
ensimmaisestd sekd viimeisimmasti kuulontutkimuksesta. Huonommin kuulevan korvan PTA:t eivét
eronneet merkittdvésti ensimmdisen ja viimeisimmain tutkimuksen vililld eikd oikean ja
vasemmanpuoleisissa vioissa esiintynyt eroja. Kuitenkin konduktiivisissa kuulovioissa puhealueen

PTA:t olivat matalammat kuin sensorineuraalisissa vioissa. Tama selittyy silld, ettd maksimaalinen
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konduktiivinen vika on noin 60 dB. Téiti suurempaa eroa ilma- ja luujohdon vilille ei voi synty4,
koska tdmén tasoinen voimakas ilmavalitteinen déni alkaa siirtyd kallon luiden kautta suoraan
sisikorvaan. Maksimaalinen sensorineuraalinen vika oli mééritelty ja merkattu audiogrammeihin 110

dB:n suuruiseksi, niin vaikeat sensorineuraaliset kuuloviat nostivat keskiarvoa.

AGR-tuloksia ldpikdydessd huomio kiinnittyi myos tulosten luotettavuuteen. Useamman nuoremman
lapsipotilaan kohdalla AGR-tulokset olivat ensimmaisissi mittauksissa epédluotettavia tai mittaukset
eivét onnistuneet kunnolla. Vasta my6hemmin useiden vuosien jdlkeen oli saatu luotettavasti
toispuoleisen kuulovian vaikeusaste tai tyyppi esille peiteddnen avulla. Ndissé tapauksissa usein toinen
korva oli loppujen lopuksi tidysin kuuro, vaikka aikaisemmissa mittauksissa kuulo vaikutti olevan
alentunut vain keskivaikean kuulovian tasolle. Tdma4 selittyy osittain silld, ettd nuoren lapsen kuulon
tutkiminen on haastavaa edelld mainittujen syiden takia. Muutaman lapsen kohdalla vain toinen korva
oli tutkittu ja AGR-tulokset merkattu. Tdmaikin osittain johtuu lasten rajallisesta keskittymiskyvysti,
silld jos lapsen tiedettiin olevan kérsimdton, saatettiin tutkia vain huonosti kuuleva korva, jotta

korvasta saataisiin mahdollisimman luotettavia tuloksia.

Toispuoleisissa kuulovioissa yksi kuntoutusvaihtoehto on sisdkorvaistute. Yksi kriteereistd istutteelle
on toimiva kuulohermo. Jos Suomessa aloitettaisiin toispuolikuurojen sisédkorvaistutekuntoutus, niin
tutkimukseen osallistuneista lapsista osalle olisi teoreettisesti voitu tarjota kyseistd hoitoa.
Tutkimuksen aineistossa sensorineuraalisista kuulovioista 34:114 (65,4 %) ei 10ytynyt MRI
kuvauksessa selittdvaa tekijaa. 14 heistd PTA:t olivat 60dB tai huonommat huonommin kuulevassa
korvassa, joten nima henkil6t olisivat teoreettisesti saaneet sisdkorvaistutteen niin halutessaan.
Aineistossa kuulohermon rakennepoikkeavuus oli aiheuttajana 9 lapsella (50 %) sensorineuraalisissa
vioissa, joten ndmaé lapset olisivat 1&htdkohtaisesti hoidon ulkopuolella, vaikka etenkin bilateraalisessa
kuulohermopuutoksessa voidaan sisékorvaistutteella saavuttaa hyvé kielenkehitys (Warren ym 2010;

Peng ym. 2017). Tassé tutkimuksessa rajoituksena on etiologiakuvantamisen tulkinta.

Suomessa on hiljattain siirrytty bilateraaliseen kuuloseulontaan, joten periaatteessa lievdd vaikeampien
synnynndisten toispuoleisten kuulovikojen pitiisi jatkossa jddda kiinni heti syntymén jélkeen:
Huomionarvoista on, ettd tissé aineistossa vain yksi diagnoosi tuli ldpédiseméttoméan vastasyntyneen
seulonnan myo6té. Osalle tutkimukseen osallistuneista lapsista olisi voinut ollut hy6tya, jos
seulontatavan muutos olisi tullut aikaisemmin. Muutaman lapsen kohdalla toinen korva oli reputtanut
vastasyntyneiden kuuloseulan ja myohemmin ensimméisen AGR:n yhteydessa selvisi, ettd kyseessé
on sensorineuraalinen kuulovika ja toinen korva onkin tdysin kuuro. Néisti lapsista varmaankin osalle
on tehty pdan MRI ja kuulohermo on ollut normaali, joten néille lapsille olisi voinut tarjota
sisdkorvaistutetta. On hyvin todennidkoisté, ettd osa perheistd olisi saattanut valita lapselle istutteen,

jos kuulovika olisi jadnyt kiinni heti syntymaén jalkeen ja hoitoa olisi tarjottu. Myds lievempaa
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kuulovikaa sairastavat lapset voisivat hyotyé bilateraalisesta kuuloseulasta, vaikka heille
istutekuntoutus ei olisi vaihtoehto. Jos lievempikin sairaus on heti nuoruudesta ldhtien tiedossa, sithen
voidaan reagoida esimerkiksi pdivikodissa ja koulussa. Luokan istumajérjestyksen optimoinnilla
voidaan pienentdd kuuloviasta lapselle aiheutuvaa haittaa ja helpottaa opiskelua. Toisaalta lievin ja

keskivaikean kuulovian yhteydessd voidaan harkita kojekuntoutusta.
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