Forskning:

Ménieres sjukdom och
forandringar i innerorat.

Text: llmari Pyykko, professor

Att hora och forsta talet, klara
av balansrubbningar, motsta
tinnitus och trycket i orat samt
halla balansen, #r sinnesinfor-
mation som ér livsviktiga for oss
alla. Rubbningar i dessa sinnen
kan orsaka ytterst svara situa-
tioner i dagens samhiille, dir de
flesta arbetsuppgifter Kkriver
god kommunikationsformaga
samt formaga att forutse och an-
passa sig till sitt arbete. Hittills
har diagnosen av Méniéres sjuk-
dom baserat sig pa symtom utan
mojligheter att sikerstilla diag-
nosen. I denna artikel beskrivs
hur Méniéres sjukdom orsakar
funktionella samt strukturella
fordndringar i innerdérat genom
viitskesamling i sniickan. Vidare
beskrivs hur man med nya meto-
der kan sékerstilla diagnosen av
Méniéres sjukdom med magnet
kamera (MRI), som i framtiden
kommer att visa en rad av olika
intressanta fynd. Dessa fynd kan
leda till diagnostisering av olika
typer av Méniéres sjukdom samt
olika behandlingsmetoder.

Hur hor vi?

Du har kanske funderat 6ver vil-
ket som &r viktigare: horsel eller
synforméaga? EU har konstruerat
en lista 6ver sjukdomar och deras
betydelse for ménniskan. I listan
tar dovheten platsen 6 och blind-
heten platsen 16. Emellan dessa
tva handikapp finns en stor rad av
andra sjukdomar. Nér vi ar friska
tanker vi sdllan hur fint organise-
rad horseln och balanssinnet ér.
Horselkommunikation &r enkel
och naturlig. Men nér horseln blir
drabbad upplever vi att ljudet ar
for svagt, vi har problem att skilja
mellan olika stavelser och kraf-
tiga ljud orsakar smérta i orat. Vad
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beror dessa fenomen pa? For att
forsta horselskador &r det viktigt
att forsta hur horseln fungerar nor-
malt.

Ljudet vid kommunikation genom
tal hiarstammar fran stimbandens
vibrationer som tillsammans med
mun och svalg orsakar variationer i
lufttrycket. Dessa tryckvégor spri-
der sig omkring personen som ta-
lar. Kvinnor har kortare stimband
dn mén och deras rostlage dr hogre
dn méns. Beroende pa individuella
forhéallanden och munhélans struk-
tur samt funktion har alla méinnis-
kor en individuell rostkvalitet. I
luften tappar tryckvariationer sin
energi och ljudet blir svagare pa
langre avstand. Nér ljudvégorna
md&ter en fast yta orsakar de vibra-
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tioner mot ytan, som mot trumhin-
nan. Dessa "ljudvagor” omvandlas
till en horselupplevelse i ahorarens
ora.

Mainniskans Ora ér alltsd speciali-
serat pa att fanga ljud. Tryckvaria-
tionerna mot trumhinnan orsakar
dess vibration som Oronmusslan
samt horselgangens struktur for-
stirker. Horselbenkedjan ar fast
vid trumhinnan och férmedlar vi-
brationerna till innerdrats vitska
”perilymf” genom ovala fonstret.
Om trumhinnan spricker totalt, sa
blir horseln nedsatt (30 dB). Ned-
sdttningen motsvarar en situation
diar personen forsdker uppfatta
talet 1 m under vattenytan. Om
horselbenkedjan inte fungerar blir
horseln nedsatt ca 60 dB. Orat ir
da praktiskt taget dovt och kom-

basilarmembran
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Scala vetibuli

Bild 1. Ljudvagornas spridning i luften, trumhinnans samt horselbenskedjans vibration
samt overforing av vibration till innerdrats vitskeutrymme. Bilden visar innerdrats vitske-
utrymmen samt basilar-membranens vibration. De langa pilarna visar tryckfordndringar i

sndckans vitskeutrymme.
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munikationen dr ytterst svar utan
hjélpmedel. 1 den situationen
fdngas ljudet upp av skallen som
borjar vibrera och ljudet 6verfors
till snéckan via skallen. Den Gver-
foringsmekanismen &r dock ytterst
délig och horseln forblir kraftigt
nedsatt.

Innerérat samt
viatskeutrymmen.

I innerdrat finns tre vétskeutrym-
men: scala tympani (membran mot
mellandrat), scala vestibuli (mem-
bran mot horselbenskedjan) samt
scala media (ligger mellan dessa
tvd). Bild 1. Horselbenskedjans vi-
bration férmedlas till perilymf ge-
nom ovala membranet som tacker
scala vestibuli. Da horselbensked-
jan borjar vibrera i takt med ljud-
véagor borjar ocksa vitskan i scala
vestibuli vibrera. Vitskan kan inte
komprimeras och darfor sprids
tryckvdgorna som vibration ome-
delbart till scala media som inne-
haller endolymf. Trycket jdmnas
ut av scala tympani (perilymf)
vars membran buktar till mellan-
orat. Som slutresultat vibrerar hela
snickan i takt med ljudet. Horsel-
organet ér placerat pd basilarmem-
bran och &r beldgen i scala media
omringad av endolymf.

Horselorganet hos ménniskan be-
star av fyra rader externa harceller
vars hartofsar dr inbundna med ett
gelatindst tak, ett sd kallat tak-
membran. Dartill kommer en rad
av interna harceller. Hos ménnis-
kan finns ca 13 500 yttre héarceller
samt 4 000 inre harceller. Horsel-
nerven bestar av ca 30 000 nerv-
celler, som till 90 % utgdr en for-
bindelseldnk for interna harceller.
Enbart 10 % av nervtradarna an-
sluter sig till de yttre harcellerna,
och dessa nervtradar ger signaler
till de yttre harcellerna.

De yttre harcellerna fungerar som
forstiarkare. 1 horselorganet har
olika ljud sitt eget resonansstille
pa basilarmembran som ar frek-
vens specifikt. Hogfrekventa ljud
som “grashoppan” resonerar vid
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rum och ar byggd i spiral form:

med hog Na+ halt.

Snackan bestar av tre vatskeutfyllda

* scala vestibuli, borjar fran runda fonstret och innehéller perilymf

e scala tympani, borjar fran runda fonstret och innehaller perilymf
med hog Na+ halt. Kommunicerar med scala vestibuli i spetsen

av snickan samt via hélig benstruktur

e scala media, slutet utrymme som innehéller horselorganet (Corti’s
organ) och innehaller endolymf med hog K+ halt

Bild 2. Innerorats vitskeutrymmen samt hérselorganet. A=scala vestibuli, B= scala media,
C=scala tympani. Horselorganet som ocksa kallas Corti’s organ dr beldget i scala media
och dr fastbunden med basillarmembran. Vid endolymfatisk hydrops 6kar volymen av scala
media och orsakar, att de yttre harcellerna tojs och tappar sin formdga att dra sig ihop
(hoger bild).

fonsteromradet och ldga frekven-
ser som basljud resonerar i spet-
sen av sndckan. Den upptickten
gjordes av en ungersk forskare
von Bekesy som belonades med
Nobelpriset for detta fynd. Yttre
harceller har en speciell egenskap,
de kan reagera pa ljud med elek-
tromekaniska fordandringar. Yttre
harceller kan dra sig samman sig
i takten med ljudet upp till 1000
ggr 1 sekunden och fungerar som
”muskler” i snéckan. Resultatet ar
att ljudet blir kraftigare i snickans
resonansomrade. Fenomenet leder
till en annan viktig funktion av
yttre harceller: formégan att béttre
kunna skilja mellan olika stavelser
och bokstiver i talet. Om de yttre
harcellerna skadas, blir horseln
nedsatt 50-60 dB. Talet blir grotigt
och personen har problem att upp-
fatta innehallet av talet. I praktiken
dr Orat dovt och kan inte fungera
utan hjdlpmedel. Till skillnad fran
horselnedsittning  orsakad  av
trumhinna och mellandreproblem,
blir tal diskrimineringen dalig
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dven med horapparat d& innerorat
skadats. Man hor talet men forstar
inte inneborden.

Vid Méniéres sjukdom blir horseln
nedsatt, atminstone tillfalligt. 1
borjan aterhdmtar sig horseln of-
tast vilket innebdr att de yttre har-
cellerna vid angrepp ar forlamade
men aterhdmtar sig nir innerdrats
vitskebalans aterhdamtar sig. Hor-
seln fluktuerar. I langden blir hor-
seln oftast nedsatt. Formégan att
uppfatta tal blir simre och kraftiga
ljud orsakar obehag eller smarta.
Horselnedsittningen ér ca 2 dB per
ar i genomsnitt och av det kommer
ca 0,7 dB med aldern och resten pa
grund av Méniéres sjukdom.

Vad hinder i inneroérat

vid Méniéres sjukdom?

I innerdrat forekommer typiska
forandringar 1 Méniéres sjukdom,
som kan leda till rubbningar i hor-
seln samt i balansen.

Ar 1938, nistan samtidigt, demon-



strerade den japansk professorn
Yamagawa och de engelska fors-
karna Hallpike och Carns, i mikro-
skopi typiska strukturella fordnd-
ringar i innerdrat: endolymfatisk
hydrops i scala media. Forskarna
visade att scala media sviller upp
som en “luft ballong” (bild 2).
Orsaken till dessa forandringar &r
fortfarande oklar men vissa ron an-
tyder att vissa virusinfektioner och
infektion pd autoimmunsvaret kun-
na leda till hydrops. Hos ca 13 %
av patienter kan genetiska faktorer
bundna till jonkanalrubbningar
ligga bakom forandringarna. An-
mérkningsvért dr att endolymfa-
tisk hydrops ocksad framkommer
vid andra sjukdomstillfdllen samt
att ca 30 % av Ménierepatienterna
saknar endolymfatisk hydrops. 1
dagens ldge dr man dérfor tveksam
om endolymfatisk hydrops &r spe-
cifikt for Méniéres sjukdom. Mgj-
ligen visar endolymfatisk hydrops
enbart reaktionsmonster av inner-
oOrat, sdsom stegring av sédnkan vid
infektioner i kroppen utan att vara
specifikt bestimt for sjukdom.
Dock dr det entydigt att endolym-
fatisk hydrops beskriver en av de
viktigaste fordndringar i innerdrat
vid Méniéres sjukdom.

Endolymfatisk hydrops orsakar
forandringar i horseln. Nér basi-

larmembran vid endolymfatisk
hydrops borjar bukta utat, tdjer
flimmerhéren i de yttre hérceller-
na. Dessa dr fastbundna i horsel-
organets takmembran och forlorar
sin formaga att dra sig samman i
takt med ljudet. Patienten upplever
en tryckkénsla i orat och lock for
orat. Horseln blir nedsatt. Ofta f6-
rekommer samtidigt hyperakusis-
symptomet; kraftiga ljud orsakar
obehag eller smirta. Bakgrunden
till hyperakusis dr daligt kdnd men
ar bunden till de yttre harcellernas
funktion. D& de yttre harcellerna
skadas forsvinner (eller mins-
kar) féormagan att hora svaga ljud
medan kraftiga ljud upplevs som
obehagliga. Orats funktionella
horselomrade minskar. Nar endo-
lymfatisk hydrops avtar efter an-
fallet, minskar ockséd symptomet.
Horseln blir ndrmast normal och
tryckkénslan forsvinner.

Under endolymfatisk hydrops mar
harcellerna déligt men antagligen
orsakar endolymfatisk hydrops
inte en massiv nedbrytning av
harceller. Eventuellt spricker den
tunna Reissner’s membran som
separerar scala tympani och scala
vestibuli. I fientlig miljé kan har-
cellernas sjélvreparationsformaga
inte aterhdmta funktionen och har-
cellerna aktiverar apoptos-gener

Sakerhet av Horselned- Tinnit Endolymfatisk

diagnos Yrsel sdttning RIS hydrops

Mojlig Flera anfall Nej Kan vara | Inte klarlagt

Missténkt | Anfall > 20 min Nej Ja Inte klarlagt

Sannolik 2 anfall eller flera, Visad i Ja Inte klarlagt
varaktighet > 20 min |audiogram

Séker 2 anfall eller flera, Visad i Ja Demonstrerad
varaktighet > 20 min |audiogram endolymfatisk

hydrops

Tabell 1. Kriterier for diagnos av Ménieres sjukdom enligt AAO-HNS
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som orsakar sjdlvmord av harcel-
lerna och en del av harcellerna
forsvinner. Antalet funktionella
harceller minskar och horseln blir
nedsatt. Oftast forsvinner ocksé
hyperakusisfenomenet samtidigt.

Definition av

Ménieres sjukdom

Det amerikanska oronldkarforbun-
det (AAO-HNS) har stéllt kriterier
for Méniéres sjukdom (tabell 1):

Enligt kriterierna for Mcénicres
sjukdom finns det mojlig, miss-
tankt, sannolikt samt sdker Méniée-
res sjukdom. Kriterierna baserar
sig pa varaktighet samt antal av yr-
selanfall, kvarstaende tinnitus eller
tryckkénsla samt horselnedsatt-
ning. Vid mojlig Ménicres sjuk-
dom har patienterna upprepade
yrselanfall utan horselnedsattning.
Vid misstankt Méniéres sjukdom
har patienterna enbart ett yrsel an-
fall med tinnitus samt horselned-
sdttning. Vid sannolikt M¢éniéres
sjukdom har patienterna klassisk
Ménieéres sjukdom med minst tva
yrselanfall med snurrkénsla och
tinnitus samt horselnedsdttning i
audiogram. Dessa yrselanfall skall
pagéd over 20 minuter. Vid sdker
Méniéres sjukdom visar innerorat
ocksda pa en endolymfatisk hy-
drops.

Det har hittills varit sjélvklart att
en sdker diagnos av Ménicres
sjukdom kan faststdllas forst efter
obduktion. En biopsi av innerdrat
ar inte mojlig under livstid dér-
for att den leder till dovhet samt
yrsel. Saken har nu fordndrats da
nya metoder att undersoka vétske-
utrymmen i innerdrat med MRI dr
tillgdngliga. I nésta artikel kom-
mer vi att granska nirmare fakto-
rer som har orsakat ett genombrott
i diagnosen. m
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