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1. Sammanfattning

Den livslanga och progredierande 6ronsjukdomen otoskleros ar en forhallandevis vanlig orsak till hor-
selnedsattning hos yngre och medelalders personer. Horselnedsattningen kan vara allt fran Iatt till
mycket svar och férvarras i allmanhet 6ver tid. Detta vardprogram beskriver utforligt sjukdomen och
hur den utreds samt behandlas.

Rehabilitering med horhjalpmedel och horselpedagogiska insatser samt horselférbattrande kirurgi ar
vél etablerad i Sverige och ar jamforbar med lander med likartad niva av halso- och sjukvard. | Sverige
har horsel- och 6ron-, ndsa- och halsenheter goda mojligheter att utreda och behandla patienter
med otoskleros.

Behandlingen bor vara individanpassad och utga fran patientens hérselbehov, hérselniva, individuella
forutsattningar och tillganglig behandling. Oavsett var i landet patienten utreds och behandlas ska
likartad information, utredning och behandling erbjudas.

2. Inledning

2.1. Vardprogrammets giltighetsomrade

Vardprogrammet riktar sig till vardpersonal som arbetar inom specialiserad vard som utreder, behandlar
och foljer upp patienter med otoskleros. Det ar dven ett underlag for beslutsfattare inom héalso- och
sjukvard. Otoskleros utreds och behandlas pa 6ron-, nas-, och halsenheter och inom specialiserad
horselvard. Otoskleros och annan orsak till fixation av stigbygeln forekommer hos barn men ar
mycket séllsynt i férhallande till forekomsten hos vuxna. Vardprogrammet innehaller darfor inte
specificerade riktlinjer fér handlaggning av barn med misstankt otosklerossjukdom.

Vardprogrammet ar utarbetat inom Nationellt system for kunskapsstyrning inom hélso- och sjukvard
av Nationell arbetsgrupp horselnedsattning otokirurgi (NAG otokirurgi), och faststallt av Nationellt
programomrade (NPO) for Oron-, nés-, och halssjukdomar 2026-01-22. Beslut om implementering tas
i respektive region.

2.2. Forandringar jamfort med tidigare version

Detta ar den forsta versionen.

2.3. Lagstod

Vardens skyldigheter regleras bland annat i halso- och sjukvardslagen (HSL 82:763). Den anger att
malet med hélso- och sjukvarden ar en god hélsa och en vard pa lika villkor for hela befolkningen
samt att halso- och sjukvardsverksamhet ska bedrivas sa att kraven pa en god vard uppfylls.

God vard definieras enligt Socialstyrelsen som:

e kunskapsbaserad
e andamalsenlig
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o sdker

o fokuserad
o effektiv

e jamlik.

Vardprogrammet ger rekommendationer fér hur varden ska utforas for att uppfylla dessa kriterier.
Dessa rekommendationer bor darfor i vasentliga delar foljas for att man ska kunna anse att
sjukvarden lever upp till hdlso- och sjukvardslagen.

Patientlagen (2014:821) anger att vardgivaren ska erbjuda patienten anpassad information om bland
annat diagnosen, mojliga alternativ for vard, risk for biverkningar och férvantade vantetider samt in-
formation om majligheten att sjalv valja mellan likvardiga behandlingar (3 kap 1-2 § Patientlagen).
Vardgivaren ska enligt samma lag erbjuda fast vardkontakt pa begéaran eller vid behov, samt vid all-
varlig sjukdom information om majlighet till ny medicinsk bedémning dven inom annan region.

Vardgivaren ska ocksa informera om mdjligheten att vélja vardgivare i hela landet inom allman och
specialiserad 6ppenvard. Enligt det sa kallade patientrorlighetsdirektivet ska vardgivaren ocksa infor-
mera om patientens rattighet att inom hela EU/EES valja och fa erséttning for sadan vard som mot-
svarar vad som skulle kunna erbjudas i Sverige. Praktisk information om detta, till exempel hur och
nar ersattning betalas ut, finns hos Forsakringskassan.

Enligt vardgarantin (2010:349) har vardgivaren en skyldighet att erbjuda patienter kontakt samt at-
garder inom vissa tider.

2.4. Metodbeskrivning —sa har vardprogrammet arbetats fram

Arbetsgruppen har bestatt av representanter fran de sex sjukvardsregionerna. Ldkare, audionom och
sjukskoterska ingar.

Kartlaggning av befintliga kunskapsstéd i regionerna inhdmtades och hade varierade kvalitet och var
sallan baserade pa vetenskaplig evidens. Omfattande litteraturgenomgang av vetenskapliga artiklar
har gjorts. Hjalp har tagits av bibliotekstjanst och Centre for Assessment of Medical Technology in
Orebro (CAMTO). Den 6vervigande delen av den vetenskapliga litteraturen ar observationsstudier.
Randomiserade kontrollerade studier ar mycket fa. Metadataanalyser av tekniker och materialval vid
operationer finns tillgdngliga. Dessa har dock inte anvdnts som beslutsunderlag da arbetsgruppen
inte anser att vardprogrammet i detalj ska styra operationsteknik och materialval. De har dock
kommenterats i avsnittet om operationsteknik (7.2.8)

Data fran det nationella kvalitetsregistret for otoskleroskirurgi har anvénts. Registret har data fran
2013 och framat och dessa har hog validitet.

Samarbetet har till storsta delen skett via digitala moten flera ganger per ar och via gemensam digital
portal. Vardprogrammet baseras pa nyckelartiklar och arbetsgruppens samlade erfarenhet. For evi-
densgradering anvands GRADE. Mer information om graderingssystemet finns hos SBU:

Mer information finns hos SBU.
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3. Mal med vardprogrammet

Overgripande mélsattning ar att sikerstilla att alla patienter med otoskleros far det basta omhander-
tagandet avseende diagnostik, rad, behandling och uppféljning.

Specifika mal ar att verka for:

e Likriktad vard och evidensbaserad utredning, behandling och uppféljning av patienter med
otoskleros nationellt.

e Jamlik vard, vilket innebar att tillgangen till utrednings- och behandlingsresurser ska vara lik-
vardig, oavsett var i landet patienten bor.

Malen f6ljs upp inom ramen for kvalitetsregisterarbete i Registret fér otoskleroskirurgi samt vid
revision av vardprogrammet.

4. Bakgrund, orsaker och arftlighet

Otoskleros ar en progredierande sjukdom orsakad av en omvandling av benet som omger innerorat

[1].

| tidig fas sker en nybildning av ben, otospongios, som sedan utvecklas till sklerotiskt ben. Nar
omradet runt stigbygelns fotplatta paverkas och dess rorelse begransas, hindras horselbenskedjan
att forstarka och fora ljudvagorna vidare till innerorat. Detta leder till ett ledningshinder (konduktiv
horsel-nedsattning).

Om sjukdomen sprider sig till innerdrats strukturer leder det till en skada pa innerorat, vilket ger upp-
hov till sensorineural horselnedsattning. Studier visar tillkomst av sensorineural horselnedsattning i
10-34 % av fallen Over tid, en sa kallad kombinerad horselnedsattning [2—7].

4.1. Epidemiologi

Prevalensen anges vara mellan 0,3 % och 2 % [8—10]. Otoskleros ar vanligare hos kvinnor (ca 60 %)
och debuterar oftast i 30—40 ars aldern. Det ar ovanligt med debut av otoskleros fore 10 eller efter
60 ars alder [8]. Otoskleros forekommer hos barn och kallas da juvenil otoskleros, till skillnad fran
kongenital stapesfixation, som dr en annan sjukdom [11].

Incidensen har uppskattats till mellan 0,1-0,4 % och sjukdomen &r vanligast hos kaukasier [12]. Over
tid har man sett en sjunkande incidens [13—14]. Sjukdomen &r vanligen bilateral (70-85 %) men
borjar i ena Ora for att sedan drabba det andra efter en tid.

4.2. Historia

Ronen Nazarian publicerade ar 2018 en lasvard artikel om otoskleros och dess behandlingshistoria
[15]. Otoskleros beskrevs for forsta gangen av Valsalva ar 1704. De forsta operationerna gjordes sa
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tidigt som ar 1876 av Kessel. Da manga patienter fick allvarliga komplikationer ansags ingrepp som
paverkar innerérat vara alltfor farligt och den kirurgiska utvecklingen bérjade darfor langt senare.

Introduktionen av operationsmikroskopet var viktig for den kirurgiska utvecklingen. Vid
fenestrationsoperationer pa 30- och 40-talet skapades en forbindelse till innerdrat via den laterala
baggangen. Pa 50-talet utfordes vanligen stapesmobilisering genom att man mekaniskt l6sgjorde den
fastvuxna stigbygeln under samtidig hoérselvardering med vaken patient.

Avgorande framsteg gjordes av John Shea pa 50- och 60-talet. Han introducerade stapedektomi, dar
delar av eller hela stigbygeln avlagsnas och ersatts med en protes som forbinder stadets langa
utskott med ett tackande tunt transplantat av till exempel muskelhinna 6ver ovala fonstret. Den
moderna operationstekniken stapedotomi utvecklades under ledning av John Shea under 1960-talet
och innebar att protesen i stéllet placeras i ett hal som skapas mitt pa stigbygelns fotplatta [15-17].

4.3. Orsak och arftlighet

Orsaken till otoskleros ar inte helt klarlagd, men bade arftliga, hormonella och infektitsa faktorer har
diskuterats. Arftliga faktorer dr sannolikt &r den viktigaste och hittills har &tta genmutationer
kopplade till otoskleros identifierats [8,18,19]. Sjukdomen féljer ett autosomalt dominant
nedarvningsmonster med varierande penetrans.

Flera studier har funnit ett mojligt samband mellan debut av hérselnedsattning och graviditet eller
anvandning av P-piller. Detta har vackt misstankar om Ostrogenets roll, men forskningen har inte
kunnat bekréafta detta samband [18,20,21]. Masslingvirus har ocksa foreslagits som en bidragande
faktor till otoskleros. Efter inférandet av generella vaccinationer mot massling har epidemiologiska
studier visat en minskning av otoskleros i flera populationer, men orsakssambandet ar dnnu oklart
[22].

5. Symtom och kliniska fynd
5.1. Symtom

Langsamt tilltagande ensidig hérselnedsattning ar det vanligaste debutsymtomet. Over tid drabbar
otoskleros bada 6ronen i 70-85 % av fallen. Yrsel och balansproblem &r 6verrepresenterade hos pati-
enter med otoskleros (9—-31 %) [8,23], liksom tinnitus (50-85 %) [8,24]. Aven pulssynkron tinnitus kan
forekomma vid tidig otoskleros.

5.2. Kliniska fynd

Horselnedsattningen ar vanligen av typen ledningshinder. Om innerérat ocksa drabbas kallas den
kombinerad [4]. Vid tidig otoskleros forekommer det att ledningshindret ar sa litet att horselnedsatt-
ningen kan feltolkas vara sensorineural.

Horselnedsattningen drabbar initialt horseln i basomradet for att senare omfatta hela frekvens-
registret. Man ser ofta en sa kallad Carhart’s notch (for definition se 6.1). Taluppfattningen ar
vanligen god i férhallande till hortrosklar for luftlett ljud.
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Lateralisering vid Webers test innebar att ljudet fran en stamgaffel placerat pa skallens topp upplevs
som starkast i det drabbade o6rat - vilket talar for ledningshinder. Oftast anvands stamgaffel med fre-
kvens 512 Hz, men dven 256 och 1024 Hz bor anvandas [25].

Vid Rinnes test hors ljudet battre via skallbenet &n via horselgangen i ett 6ra med ledningshinder
(negativt Rinnes test), till skillnad fran ett 6ra med normal horsel eller enbart sensorineural horsel-
nedsattning (positivt Rinnes test).

Trumhinnan dr normal och har normal rérlighet och mellanérat ar luftat. Avvikande utseende pa
trumhinnan bér féranleda misstanke om annan orsak till ledningshindret. Rérligheten av
hammarskaftet bor testas med hjalp av Siegels tratt. Nedsatt eller upphavd rorlighet talar for att
dven hammaren och stadet kan vara fixerade, vilket har betydelse for planering av eventuell
operation. Schwartzes tecken kan ibland ses som en rodnad bakom trumhinnan (pa promontorium)
som tecken pa okad karlinvaxt vid den tidiga otospongiosfasen [26].

5.3. Differentialdiagnoser

Andra orsaker till ledningshinder vid intakt trumhinna och luftat mellandra ar till exempel:

o etttredje fonster (falskt ledningshinder)

o fixation av stdad, hammare eller stigbygel vid till exempel osteogenesis imperfecta, kongenital
stapesfixation eller tympanoskleros

e horselbensavbrott.

5.4. Tredje fonster

Symtomen vid ett tredje fonster, till exempel Superior canal dehiscense syndrome (SCDS) eller Large
vestibular aqueduct syndrome (LVAS), kan férvaxlas med otoskleros. Dessa tillstand ar ovanliga men
viktiga att identifiera. Autofoni och onormal forstarkning av kroppsegna ljud talar for ett tredje fons-
ter, liksom yrsel som kan utldsas av starka ljud eller tryckforandringar [23,27].

Ankelweber via mediala malleolen (stamgaffel 512 eller 256 Hz) hors normalt inte i 6rat, men kan
ibland gora det nar det finns ett tredje fonster. Otoskleros och SCDS kan forekomma samtidigt, vilket
ar extra viktigt att identifiera, da en otosklerosoperation kan férvarra takfonstersymtomen. Pulssyn-
kron tinnitus forekommer vid tredje fonster, men kan vaven forekomma vid tidig otoskleros [28].

5.5. Osteogenesis imperfecta

Osteogenesis imperfecta ar en arftlig sjukdom som drabbar kroppens bindvav och ar forknippad med
blafargad 6gonvita och skort skelett. Den leder till aterkommande benbrott och har ofta tilltagande
horselnedséattning av typen ledningshinder pa grund av fixering av stigbygelns fotplatta.

Studier har visat att hérselnedsattningen ofta kommer tidigare och att risken for sensorineural
horselnedsattning ar hogre vid Osteogenesis imperfecta dn vid otoskleros [29]. Bade horapparat och
stapedotomi ar bra behandlingsalternativ. Utredning dar den samma som vid otoskleros, men vardet
av datortomografi (DT) ar hogre. Eventuell kirurgi bor utféras av van otoskleroskirurg, da anatomiska
utmaningar finns [30].
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5.6. Kongenital fixation av stigbygeln

Kongenital fixation av stigbygeln orsakas oftast av en medfédd, isolerad och fixerad fotplatta. Det kan
aven ses tillsammans med andra malformationer av hérselbenen och inneréremissbildning. Vid sam-
tidig inneréremissbildning finns en 6kad risk for sa kallad gusher, som innebar kraftigt lackage av
perilymfa eller likvor, samt en avvikande lokalisation av facialisnervens andra delstracka [31].

Beskrivet ar ett storre ledningshinder och en samre slutning av ledningshindret i samband med
kirurgi [11]. Bade horapparat och stapedotomi ar goda behandlingsalternativ.

Utredningen dr samma som vid otoskleros, men vardet av DT ar hogre. Eventuell kirurgi bor utforas
av van otoskleroskirurg och vid en alder da patienten sjalv kan vara delaktig i beslutet.

5.7. Annan fixation

Tympanoskleros kan uppsta som ett resultat av upprepade akuta otiter eller efter langdragen kronisk
otit. En enstaka episod av en purulent nekrotiserande otit kan racka for omfattande reaktion.

En gummiliknande och ibland férbenad kalkinnehallande acellular massa bildas i mellanérats slem-
hinna som svar pa inflammationen. Denna kan omge hérselbenen och beroende pa lokalisation och
omfattning leda till hérselbensfixation.

Trumhinnan uppvisar oftast tydliga tecken pa tidigare genomgangen sjukdom i 6rat, sdsom trum-
hinneperforation och/eller myringoskleros, vilket tillsammans med sjukhistorien ger maojlighet att
skilja tillstandet fran otoskleros.

Undersokning med DT kan klarldgga omfattning och lokalisation av tympanoskleros [32].

5.7.1. Anamnes, symtom och kliniska fynd vid olika orsaker till

ledningshinder
Tabell 1. Anamnes vid olika orsaker till ledningshinder.

Anamnes Otoskleros Ett tredje fonster till Annan orsak till
innerorat ledningshinder
Debut efter trauma mot 6ra | Nej Forekommer Forekommer
eller huvud
Alder vid debut Vanligen vuxen, SCDS: alla aldrar, oftast hos Alla aldrar
forekommer hos barn vuxna.
LVAS: alla aldrar, oftast barn
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Tabell 2. Symtom vid olika orsaker till ledningshinder.

Symtom Otoskleros Ett tredje fonster till Annan orsak till
innerorat ledningshinder
Lockkansla Vanligt Forekommer Forekommer
Tinnitus Vanligt Vanligt Vanligt
Pulssynkron tinnitus Vanligt i tidigt skede Vanligt Vanligt vid glomus

tympanicum tumor

Yrsel Forekommer Vanligt, kan utlosas av starka Ovanligt
ljud eller tryckférandring

Autofoni Mycket ovanligt Mycket vanligt Nej

Uttalad ljudoverkanslighet Ovanligt Vanligt Ovanligt

Tabell 3. Kliniska fynd vid olika orsaker till ledningshinder.

Kliniska fynd Otoskleros Ett tredje fonster till Annan orsak till
innerorat ledningshinder

Ankelweber Forekommer ej Forekommer Forekommer gj

Benledningstrosklar Normala eller nedsatta Supranormala eller normala Normala eller nedsatta

Stapediusreflexer Saknas Finns oftast Saknas oftast pa sjukt ora

VEMP-svar Saknas Hog amplitud och sankt Saknas

(luftledd ljudstimulering) troskel

6. Utredning

Vid misstankt otoskleros finns foljande informativa matningar vid utredning:

e ton- och talaudiometri
e stapediusreflexmatning
e vestibular evoked myogenic potential (VEMP)

Det ar dock viktigt att notera att inget audiologiskt test med sdkerhet kan faststalla diagnosen. Barn
utreds pa samma satt som vuxna, men det finns ett stérre diagnostiskt varde av DT.

Oversyn av patientens arbetsmiljé bor géras. Manga patienter med otoskleros ar yngre an de flesta
personer med horselnedsattning. Arbete i ljudintensiva och horselkravande miljoer kan krava sar-
skilda anpassningar och 6vervdganden, forutom den rent horselférbattrande behandlingen.

Familjeanamnes bér inhamtas i samband med utredning av misstankt otoskleros. Genetisk utredning
bedéms dock inte indicerad da forekomsten av otoskleros i en familj inte paverkar familjeplanering.
Det finns idag inte nagon kand férebyggande behandling.
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6.1. Tonaudiometri

Luftledningsmatningen ska utforas minst for frekvenserna 250, 500, 1000, 2000, 3000, 4000, 6000
och 8000 Hz.

Benledningsmatningen ska utféras med adekvat maskering och minst for frekvenserna 500, 1000,
2000, 3000 och 4000 Hz [33]. Undantag ar om luftledningsmatningen ar normal (hortroskel/frekvens
lika med eller battre dn 20dB).

Vid otoskleros forekommer ledningshinder av varierande storlek vid de olika frekvenserna. Vanligen
ar ledningshindret storre i basen an i diskanten. Ofta ses en sa kallad Carhart’s notch vilket innebar
en samre benledningstroskel i frekvensomradet runt 2000 Hz jamfort med Ovriga frekvenser.
Fenomenet representerar vanligen en falskt forsamrad benledningstroskel, men ar i sig inte specifikt
for otoskleros [34].

Varierande grad av sensorineural horselnedsattning forekommer i 10-34 % vid otoskleros [2,5,7]. Vid
mer uttalad sensorineural horselnedsattning gar det inte att avgora ledningshindrets storlek,
eftersom benledning endast kan matas ner till drygt 70 dB HL (hearing level). | sddana fall ar det av
varde att studera tidigare audiogram dar benledningstrosklar varit uppmatbara.

6.2. Talaudiometri

Matningen kan goéras for att fa ett matt pa horselns kvalitet, framfor allt vid sensorineural horselned-
sattning. | forsta hand bor taluppfattning i brus (se bilaga) utféras. Om patienten inte kan uppfatta
orden med brus bér maximal taluppfattning utféras. Taluppfattningstest med och utan hérapparat ar
extra viktiga att genomfora vid grav horselnedsattning med tanke pa att otosklerosoperation kan
goras for att forbattra lyssningsformagan med hérapparat som alternativ till cochleaimplantat (Cl).

Resultatet fran framfor allt taluppfattning i brus, aterspeglar den negativa effekten pa hérselkvalitén
vid sensorineural nedséattning [35,36]. Det innebar att nar endast mellandrat ar paverkat, forvantas
samma resultat som for en normalhdérande, men presentationsnivan av talet behover vara starkare
for att kompensera for ledningshindret. Resultatet av talaudiometrin férvantas férsamras i takt med
att den sensorineurala komponenten férsamras.

6.3. Stapediusreflexmatning

Stapediusreflexmétning ska inga vid nagot tillfalle i utredning av misstankt otoskleros. En
forutsattning for matningen ar att trumhinnan ar hel och rorlig. Lufttrycket som anvands vid
matningen justeras generellt automatiskt av utrustningen. Matningen bor utforas vid frekvenserna
500, 1000 och 2000 Hz bade ipsi- och kontralateralt och inte pa en starkare stimulusniva dn 115 dB
SPL (sound pressure level), motsvarande ca 105 dB HL for de aktuella frekvenserna.

Det diagnostiska vardet kan variera, da det ibland ar svart att tolka svaren. Avsaknad av svar
utesluter inte ett tredje fonster eller ett kedjeavbrott. Redan vid ett reflexsvar vid ndgon frekvens i
ett 6ra med ledningshinder bor diagnosen takfonster 6vervagas [37].
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Vid grav horselnedséattning gar det inte att stimulera med tillracklig ljudniva for att utlosa ett
reflexsvar och det kan darfor bli ett falskt negativt svar. Normala reflexer trots ledningshinder kan
forekomma till exempel vid partiellt avbrott pa stadets langa utskott invid leden mellan stadet och
stigbygeln eller vid sa kallat skdankelavbrott pa stigbygeln. Ett falskt positivt svar kan ocksa ses vid
overrorlig trumhinna. Vid tidig otoskleros i otospongiosfas kan inverterade svar eller sa kallat on-off
fenomen ses [23].

Tabell 4. F6rvantat fynd vid otoskleros héger (vianster normal)

Stimulering Ipsilateral reflex Kontralateral reflex
Hoger Saknas Saknas/férhojd
Vanster Normal Saknas

Tabell 5. Férvantat fynd vid otoskleros bilat

Stimulering Ipsilateral reflex Kontralateral reflex
Hoger Saknas Saknas
Vanster Saknas Saknas

6.4. VEMP

Vestibular evoked myogenic potential (VEMP) kan anvandas for att diagnostisera tredje fonster [38—
40], se kapitel 5.3. Matningen bor overvagas vid utredning av ledningshinder dar symtomen ar
atypiska for otoskleros eller dar benledningen dr mycket battre dn forvantat. Det kan ocksa vara ett
komplement dar stapediusreflexer kan utlosas trots klinisk bild av ledningshinder eller dar stapedius-
reflexmatningen ger ett svartolkat svar [23,41,42]. For att sarskilja otoskleros fran tredje

fonster rekommenderas att matningen utférs med luftledd ljudstimulering. Se Bilaga ”"Definitioner
och forklarande begrepp”

6.5. Datortomografi avtemporalbenet

Den diagnostiska sdakerheten av otoskleros ar hog utan bilddiagnostik, men i sarskilda fall bor DT
overvagas [43]. Vardet av DT vid utredning av barn ar generellt stérre an for vuxna. Vid atypiska
symtom, vid tidigare genomgangen mellanéronoperation eller ndr andra undersokningar som
stapediusreflexer och VEMP ger ett svarbedomt svar kan DT tillféra viktig information.

DT rekommenderas ocksa vid utebliven horselférbattring, vid misstanke om komplikation, vid
symtom talande for ett tredje fonster efter primarkirurgi, samt infor revisionskirurgi [23,32,44].
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Det finns olika typer av DT, men oavsett vilken modalitet som valjs bor snitten vara mindre an 0,6
millimeter och med hég upplésning. Konventionell DT har en hog uppldsning, men ger hogre straldos
dn Cone beam computed tomography (CBCT). Photon-counting detector DT (PCDCT) eller sa kallad
fotonrdknare ger ytterligare mer hogupplosta bilder vid otoskleros [45]. Vid CBCT kan endast en sida
kan undersokas at gangen och lang exponeringstid gor undersdkningen kanslig for rorelseartefakter.
CBCT bor darfor goras liggande for att ge god bildkvalitet [46]. PCDCT har mycket battre bildkvalitet
jamfort med DT och CBCT och ger en betydligt lagre straldos. CBCT och PCDCT &r dock inte tillgdnglig
i varje sjukvardsregion, vilket innebar att patienter kan behova remitteras till annan region om behov
finns av mer forfinad diagnostik.

7. Behandling

Patientens dnskemal och besvarsgrad styr valet mellan:

e exspektans
e anpassning med horhjalpmedel
e kirurgi.

Efter redogorelse for tillstandet informeras patienten forutsattningslost om de olika alternativ till
horselforbattrande atgarder som finns. Det ar viktigt att sdtta patientens horselfunktion i relation till
sysselsattning och de ljudmiljoer patienten vanligen vistas i. Patienten bor erbjudas
mottagningsbesok hos lakare med erfarenhet av eller kunskap om bade otoskleroskirurgi och teknisk
horselrehabilitering.

Om operation 6vervags bor mojligheter och risker vid kirurgi presenteras av otoskleroskirurg utifran
erfarenheter fran den egna verksamheten samt i perspektiv av resultat fran nationella kvalitets-
registret for otoskleros. Om patienten inte kan tanka sig horapparat bor detta kunna erbjudas utan
foregaende horapparatutprovning [47,48]. Vid kontraindikationer eller tveksamhet infor ett
kirurgiskt ingrepp ska horapparatutprovning erbjudas, med mojlighet till nytt stallningstagande till
operation langre fram.

Né&r det har gatt minst tre manader efter en operation kan resultatet utvarderas. Ur kvalitetsregister-
perspektiv anses 6 manader till 1 ar vara en lamplig tid for utvardering. Vid bilateral otoskleros kan
da operation av det andra Orat erbjudas, forutsatt att det da ar det samsta 6rat och uppfyller kriterier
for operation (se 7.2.3). Patienten bor informeras om att den upplevda forbattringen inte kommer
att vara lika tydlig, da det nu ar fraga om den adderade nyttan av horsel pa bada 6ronen. Eventuella
komplikationer fran det forsta ingreppet som smakstérning och férekomst av yrsel bor beaktas och i
utvalda fall bor den vestibulara funktionen kartlaggas.

7.1. Horapparat
7.1.1. Horapparat med akustisk forstarkning

Luftledd horapparat med akustisk forstarkning, ar oftast en val fungerande behandling av horsel-
nedsattning orsakad av ledningshinder. Patientens motivation till hdrapparatanpassning ar en viktig
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faktor, varfor tidig intervention aven kan vara aktuell dven vid lattare horselnedsattningar [49]. For
personer som inte vill eller kan genomga operation, eller annu inte uppfyller kriterier for operation
(se 7.2.3) rekommenderas horapparat.

Behandlingen har fordelen att den saknar allvarliga biverkningar. Det férekommer problem med
kontaktallergi, som kan atgardas genom byte av material pa den delen av hérapparaten som placeras
i horselgangen. Luftledd horapparat kan 6ka risken for horselgangsinflammation [50]. En
benforankrad horapparat kan i sa fall vara ett alternativ.

Audionom utfor horselrehabilitering med hérapparat som innefattar en utprovningsperiod under
vilken patienten anvander horapparaten med mojlighet till justering av férstarkning och optimering
av horapparatens funktioner. Patienten bor dven ges stod och radgivning rérande sin horselsituation
och horselrehabilitering [56]. Val av horapparat behdver alltid géras utifran den enskilda individens
hérselniva och behov.

Otoskleros ger ofta horselnedsattningar som paverkar bashorseln negativt [34]. For att fa tillracklig
forstarkning i basen ar det viktigt att inte anvdanda 6ppna horselgangsinsatser eller 6ppna ljuddomer
eftersom detta gor att basljud lacker ut ur horselgangen i stéllet for att nd mellanérat. Det &r dock en
avvagning da allt for tata horselgangsinsatser kan ge en forvrangd ljudupplevelse och odnskad for-
starkning av den egna rosten. Detta ar dock framst ett problem nar ledningshindret inte &r sa stort
[49,52].

Hur forstarkningen exakt rdknas ut bestams av en sa kallad preskriptionsregel, som tar hansyn till
bade ben- och luftledningstrosklar. Forstarkningen i hrapparaten bor alltid verifieras med en
objektiv matning da horselgangens utseende ar olika fran person till person vilket paverkar de
akustiska forutsattningarna for forstarkningen fran horapparaten.

7.1.2. Benledningshorapparat (bone conduction device - BCD)

Indikationer for BCD &r ledningshinder, blandad horselnedsattning och ensidig dévhet. Det kan ocksa
vara ett alternativ nar en konventionell horapparat ar olamplig, ger otillracklig férstarkning eller

nar patienten upplever en battre horupplevelse av en BCD mot huden jamfort med en konventionell
hoérapparat.

Enligt ovan (punkt 7 Behandling) bér patienten informeras om de olika behandlingsalternativen
konventionell horapparat eller kirurgi. Om patienten inte ar ndjd med horselrehabilitering med
konventionell hGrapparat, motsatter sig eller inte kan anvdanda horapparat kvarstar kirurgi (stapedo-
tomi). Om patienten inte vill genomga stapedotomi, eller om det ur medicinsk synvinkel ar olampligt,
ar BCD ett alternativ for horselrehabilitering vid otoskleros.

7.2. Kirurgi
7.2.1. Kirurgisk radgivning

Syftet med operation &r att aterskapa 6verforing av ljud till innerorat. | de flesta fall 4r malet med
operation att forbattra horseln sa att patienten inte har behov av hérhjalpmedel.

Nationellt system
for kunskapsstyrning
Halso- och sjukvard

SVERIGES REGIONER | SAMVERKAN



15 (35)

Otoskleros
Vardprogram | NPO 6ron-, nds- och halssjukdomar 2026-01-22

Vid kombinerad horselnedsattning finns risken att den postoperativa forbattringen inte blir tillracklig
for att uppna detta mal.

Vid uttalad kombinerad horselnedsattning kan en operation 6vervégas for att uppna battre horappa-
ratnytta. Det géller dven dar Cl 6vervags och kan mojliggora att tidpunkten for eventuell implantation
kan senarelaggas [60—62].

Vid bilateral sjukdom ar huvudregeln att det 6ra med samst horsel opereras forst. | vissa fall med
relativt lika tonmedelvarde for luftledning och om patienten inte kan avgora vilket 6ra som ar samst,
bor hansyn tas till om det foreligger skillnader i diskanthorsel, férekomst av tinnitus, skillnader i
benledningsniva eller i taluppfattning.

Risken for bestaende balansproblem efter operation bor tas med i avvdgningen hos patienter med
grav synnedsattning. Forandrad ljudkvalitet och 6kad tinnitus kan férekomma trots en i 6vrigt fram-
gangsrik operation.

Vid stallningstagande till kirurgi bor hansyn tas till om det foreligger en god diskanthorsel [63,64]. En
forsamring av horseln i detta frekvensomrade kan paverka taluppfattningen negativt [65].

Aktiviteter som till exempel dykning, flygning och fallskdrmshoppning utsatter érat fér snabba tryck-
forandringar och efter en otosklerosoperation finns darfér en teoretisk risk for paverkan pa
innerdrat. Det saknas konsensus i denna fraga men vanliga flygresor kan goras utan restriktioner
aven kort tid efter operation (se 9.2.2). Vid dykning till storre djup, dver 3 meter, bor en viss
forsiktighet rada, framfor allt bor patienter som énskar fortsatta med dessa aktiviteter ha en fullgod
formaga att tryckutjamna orat. Flera lander tillater stridspiloter som otosklerosopererats och som
inte har nagra balansbesvar att fortsatta aktiv tjanst efter trycktestning [66—70].

Forsvarsmakten i Sverige har riktlinjer for saval flygpersonal som dykare avseende fortsatt tjanst
efter all form av 6ronkirurgi. For Forsvarsmaktens dykare galler att all typ av mellanérekirurgi utgor
absolut kontraindikation for dykning (personligt meddelande fran Head of Diving medicine, Swedish
Armed Forces).

For yrkesdykare i Sverige galler sedan 2024, att tidigare regler dar mellanérekirurgi utgjorde kontra-
indikation har dndrats till att en individuell bedémning kan géras i samradd med behandlande ONH-
specialist [71].

7.2.2. Utredning infor primarkirurgi

Tonaudiometri med luft- och benledning bor goras sa nara operationsdatum som maojligt och endast i
undantagsfall mer dn sex manader preoperativt. Det dr ocksa rimligt att det finns mer dn en métning
innan operationsbeslut tas.

Stapediusreflexer ska matas vid nagot tillfalle infor operation och behover bara repeteras om mat-
ningen vid tidigare tillfélle varit svartolkad.

Talaudiometri kan ge vardefull information, framfor allt vid sensorineural hérselnedsattning. DT
utfors endast i vissa fall (se 6.5).
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7.2.3. Rekommenderade horselkriterier for kirurgi
Tonmedelvardet (TMV4) for luftledningsmatningen for frekvenserna 500, 1000, 2000, 4000 Hz bor
vara mer an eller lika med 40 dB HL.

Medelvardet for ledningshindret, matt i TMV4 av 500, 1000, 2000 och 4000 Hz, bor vara mer an eller
lika med 20 dB. Vid betydande Carhart’s notch kan mindre ledningshinder accepteras.

Dessa rekommendationer baseras pa svensk tradition och samlad klinisk erfarenhet. 88 % av alla
patienter som opereras i Sverige har TMV4 for luft sdmre eller lika med 40dB och 90 % har ett
ledningshinder som ar 20dB eller storre enligt Registret for Otoskleroskirurgi.

7.2.4. Kontraindikationer till operation

Operation utférs inte vid en pagaende infektion eller inflammation i mellandra eller horselgang. Om
trumhinneperforation foreligger, bor den atgardas i en forsta seans. Det enda hérande 6rat ska inte
opereras sa lange forstarkning med hérapparat ar tillrdcklig.

7.2.5. Sarskilda 6vervaganden

Sekretorisk mediaotit och retraktionssjukdom kan innebara en risk for protesdislokation. Vid dessa
tillstand bor operation inte genomforas. Vid fortrangning av horselgangen, dar omfattande
urborrning kravs, kan operationen delas upp i tva seanser for att minimera infektionsrisk.
Stapedotomi utfors da vid en separat andra operation.

Vid samtidig inneréremissbildning finns risk for gusher (se 5.3.3), med postoperativ yrsel och samre
horselresultat. Vid Ménieres sjukdom, dven inaktiv, foreligger en viss risk for aktivering av sjukdomen
genom att protesen paverkar en vidgad sacculus [72,73].

Det finns en risk for utveckling av takfonstersyndrom efter otoskleroskirurgi om det samtidigt fore-
kommer asymtomatiskt takfonster (se 5.3.1). Vid primaroperation av 6ra nummer tva bor
operationsberattelse fran 6ra nummer ett inhdmtas. Anomalier och tekniska svarigheter ar avsevart
vanligare vid operation av det andra 6rat om sadana dokumenterats vid operation av det forsta orat
[74].

7.2.6. Komplikationer och risker

Det finns en risk for horselférsamring och i sallsynta fall dovhet efter en otosklerosoperation. Risken
for totalt horselbortfall brukar i litteraturen anges till mindre an 0,5 % vid primaroperation. Vid reop-
eration ar risken nagot hogre [75].

Under en dryg tioarsperiod (ar 2013-2023) registrerades primaropererade 6ron i Registret for oto-
skleros. Av 2782 primaropererade 6ron som registrerades, fick fem 6ron (0,18 %) en horsel som inte
var uppmatbar vid luft- och benledningsmatning postoperativt. Ytterligare tio 6ron (0,36 %) fick en
forsamring av horseln med 30 dB eller mer (opublicerade data). | de fa fall dar total dévhet uppkom
sags ofta ett samtidigt vestibulart bortfall med langdragen, men rehabiliteringsbar, yrsel.

Yrsel kan ocksa orsakas av en for lang protes eller lackage av perilymfa. Ett kvarstaende eller 6kat
ledningshinder kan bero pa att protesens placering inte blivit optimal. Ovantade anatomiska forhal-
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landen, som exempelvis luxerad stapesplatta eller tekniska svarigheter kan leda till att operationen
inte kan fullféljas, vilket ses i ca 1 % av registrerade fall i Sverige (Registret for otoskleroskirurgi).
Enligt patientrapporterade data ett ar efter operation finns en risk for tillkomst eller 6kning av
tinnitus. | kvalitetsregistret ses det i 8 % av fallen vid primaroperation (Registret for otoskleroskirurgi
25-04-09).

Smakpaverkan av varierande grad ar vanligt direkt efter operationen men kan bli bestaende [76].
Opublicerade data fran Registret for otoskleroskirurgi visar att 3,5 % av patienterna som svarat pa
uppfdljningsenkat ett ar efter operationen har kvarstaende smakstorning.

7.2.7. Operationsteknik

De tva huvudtyper av tekniker som anvands ar stapedektomi och stapedotomi (se 4.2). Den absolut
vanligaste metoden i Sverige liksom internationellt, ar numera stapedotomi. Operationsteknikerna
skiljer sig at bade mellan olika sjukhus i Sverige och internationellt.

De olika kirurgiska delmomenten gors dels i olika sekvenser med antingen borr, mekanisk
manipulation eller med olika typer av laser. Valet av protes kan variera nar det géller langd, diameter
och material.

Tekniken for fastsattande av protesens 6gla mot stadet varierar ocksa med val av protes. Under
senaste decenniet har moderna, mer lattstyrda narkosmedel inneburit att ingreppet sa gott som
alltid gors i generell anestesi och vanligen i dagkirurgi.

Sammantaget har utvecklingen gatt mot tekniker och hjalpmedel som minimerar risken for mekanisk
eller termisk paverkan pa innerdrat. Nagra sdkra skillnader i horselresultaten eller minskad risk for
komplikationer har varit svara att pavisa. Inte heller har introduktionen av laser, som dtminstone for
kirurgen upplevs som mindre traumatisk, inneburit betydande skillnader [77,78]. Vissa menar att en
nagot storre protesdiameter ger en fordel horselmassigt [79].

Upplarning av nya kirurger som ska utféra otosklerosoperationer bor alltid ske i ndara samarbete med
en mentor. Diskussionen kring kritiska volymer for en adekvat utbildning med en rimlig
inlarningskurva behover hallas levande och prestigelos inom professionen. Likasa bor volym for
uppratthallande av kirurgisk kompetens i forhallande till resultat vara en lika levande diskussion [80].

7.2.8. Kunskapslage avseende operationsteknik

Evidens for skillnader mellan operationstekniker och material ar generellt svag beroende pa att studi-
erna ar foér sma eller av 1ag kvalitet och darfor inte nar statistisk signifikans. Manga har ocksa en
pataglig publikations-bias.

Exempel pa problemomraden som undersokts ar:

e om det foreligger skillnader i resultat och komplikationer mellan operationer med eller utan
laser

e mellan olika typer av proteser

e mellan olika diameter och langd av proteser
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e mellan stapedotomi och stapedektomi
e mellan olika material for att tata oval fonstret runt protesen

Givet det generellt sett mycket goda operationsresultatet vid otoskleroskirurgi anser manga
forfattare att det ar viktigt att halla sig till den metod som man ar mest fértrogen med.

Laser/Borr: Anviandande av laser ger troligen kliniskt nagot battre resultat jamfort med borr, men
Overtygande evidens i stora studier saknas [77,81,82].

Typ av protes: Nitinolprotes har en protesdgla som vid varmeaktivering “automatiskt” klams ihop till
skillnad fran andra proteser dar man manuellt kldmmer ihop protesen. | en metaanalys publicerad
2011 kunde man inte faststalla ndgon fordel avseende hérselresultat med Nitinolprotes [83]. | en
foljande metaanalys dar man jamforde Nitinolprotes med andra typer av proteser, fann man att
Nitinolprotesen gav ett signifikant och kliniskt relevant battre horselresultat [84].

Protesdiameter: | en metaanalys fran 2011 dar fem jamférande studier (0,4 mm vs. 0,6 mm) analyse-
rades fann man ett klinisk signifikant battre resultat avseende slutning av ledningshinder vid anvan-
dande av proteser med 0,6 mm diameter [79]. | en senare metaanalys fran 2018 inkluderande sex
studier fann man dock inte nagon statiskt signifikant skillnad mellan de olika protesdiametrarna [87].

Stapedektomi/Stapedotomi: Det saknas metadata huruvida det foreligger skillnad mellan dessa tva
metoder, men det anses genomgaende i litteraturen att stapedotomi ger battre horselforbattring i
det hogre frekvensregistret och ar behaftad med farre komplikationer [86], vilket ar skalet till att de
flesta otoskleroskirurger numera enbart gor stapedotomier. Partiell stapedektomi ar vanligen ett
resultat av att stigbygelplattan spricker och gar sonder vid en stapedotomi och far da betraktas som
en kirurgisk komplikation som inte nédvandigtvis leder till samre horselresultat.

Tatning kring protesen: | en metaanalys fran 2022 fann man att det inte foreldg nagon skillnad avse-
ende resultat eller komplikationer vid jamférelse mellan olika tatningsmaterial (fett, gelfoam, hya-
luronsyra, venvavnad, perikondrium eller ingen tatning alls) [87].

7.2.9. Revisionskirurgi
Horselresultat efter revisionskirurgi ar samre an efter den primara operationen. Darfor rekommen-
deras revisionskirurgi endast vid stort ledningshinder och mattlig till grav horselnedsattning [75,78].

Risken for horselforsamring och total dévhet ar hogre liksom risken for andra komplikationer, varfor
noggrann analys av den mojliga orsaken maste géras preoperativt [75,78,88]. Generellt ar
mojligheten till forbattring storre vid reoperation om man har ett inledningsvis horselmassigt lyckat
resultat vid primaroperationen [75].

Revisionskirurgi bor utforas av en erfaren otoskleroskirurg. Operationen underlattas av tillgang till
laser da forhallandena i mellanérat kan vara annorlunda jamfoért med nar det primara ingreppet
gjordes. | registret for otoskleroskirurgi har det inte pavisats nagon skillnad i resultat om operationen
utfors pa storre eller mindre sjukhus [75,78].
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Forsamrad horsel efter initial god horselforbattring kan bero pa tryckorsakad uttunning av stadet
som orsakar glapp av protesen mot stadet eller avbrott av stadets langa utskott. Luxation av en nagot
kort protes ut ur halet i stapesplattan vid kraftig rorelse i trumhinna eller horselbenskedja, till
exempel vid skapat undertryck av finger i horselgang, ar en annan majlig orsak. Sammanvaxningar i
mellandra eller fibros i botten av stapedotomin kan leda till en mer smygande horselférsamring.

Utredning infor revisionskirurgi ar den samma som infor primaroperation. Indikation for DT ar
starkare an infér primaroperation (se kapitel 5.3). Tidigare operationsberattelser, audiogram och
journalhandlingar ar viktiga underlag infor beslut om reoperation. Noggrann och realistisk radgivning
okar chansen till att patienten blir n6jd.

7.2.10. Otoskleroskirurgi vid grav horselnedsattning

Vid kombinerad grav horselnedsattning, kan otosklerosoperation fortfarande vara ett bra alternativ
for att skapa battre forutsattningar for horapparatanpassning [61,89,90]. | de fall hGrapparat eller
stapedotomi ger otillracklig ljudforstarkning kan Cl vara aktuellt [91,92]. Kriterier for att komma i
fraga for Cl ar att TMV4 ar sdmre &n 70 dB HL och maximal taluppfattning med horapparater ar
mindre dn 50 % vid 65 dB SPL. Konsultation angaende eventuell Cl-utredning gors i samrad med Cl-
enhet.

Infor stallningstagande till val av kirurgisk metod ar det viktigt att kartlagga graden av otosklerosfor-
andringar i innerdrat genom DT. Vid uttalad obliteration av runda fonstret saknas det férutsattningar
for att en stapedotomi ska kunna éverbrygga ledningshindret. Om Cl 6vervags behovs daven en
magnetkameraundersdkning goras.

Stapedotomi i kombination med konventionell luftledd horapparat ar att foredra som behandlings-
metod sa lange det 4r mojligt, men nar det inte langre racker kan Cl vara ett alternativ.

8. Understédjande vard

Svar tinnitus liksom yrsel och balansproblem forekommer hos otosklerospatienter. Det forekommer
dven postoperativt som en operationskomplikation, i sallsynta fall till en grad som menligt paverkar
patientens livskvalitet [93]. Det ar darfor viktigt att dessa patienter rehabiliteras pa ett adekvat satt.
Rehabiliteringen skiljer sig inte fran andra patienter med likartade problem av annan orsak.

[ [ L) .
9. Omvardnad och information i samband med
kirurgi
Muntlig och skriftlig information till patienten pre- och postoperativt leder till att patienten kdnner
sig lugnare, tryggare och upplever sig ha mer kontroll éver sin situation. Skriftlig information bor

overlamnas senast i samband med besdket dar beslut om operation tas. Informationen bor skrivas pa
ett lattillgangligt sprak och gdrna kompletteras med bilder eller diagram [94,95].
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Studier har visat att det ar av stor vikt for patienten att fore operationen fa veta vem som ar ansvarig
kirurg, och att fa traffa vederbérande bade fére och efter operationen [94].

En 6vervagande andel av operationerna gors i narkos och dagkirurgi. Den dvergripande pre-operativa
informationen ar densamma oavsett om det ar dagkirurgi eller slutenvard, narkos eller lokalanestesi
med sedering.

9.1. Information om operationsdagen och forberedelser infor
operationen

Ansvaret for information ligger vanligen hos operationskoordinator eller sjukskoterska i samband
med planering av operationen. Informationen bor innehalla lokala riktlinjer for fasta och preoperativ
dusch, utsattning och aterinsattande av eventuella ldkemedel samt information om nya ldkemedel ar
ordinerade infér operationen. Aven information om planerad hemgéng och fardsatt samt &terbesok
bor inga.

9.2. Operationsspecifik information

Den lakare som tagit beslut om operation ska ge patienten operationsspecifik information. Informat-
ionen behdver upprepas infor operationen av lakare, sjukskoterska eller operationskoordinator. Det
finns lokala riktlinjer som skiljer sig at mellan opererande enheter. Nedanstaende ar hamtat fran
patientinformationen som finns pa Nationella kvalitetsregistrets hemsida.

9.3. Allman information om det postoperativa forloppet

Overgéende ostadighet ar vanligt férsta tiden efter otoskleroskirurgi. Mindre blédning fran
operationssaret kan forekomma de forsta dagarna. Aven mattlig vark fdrekommer, vilken behandlas
med exempelvis paracetamol.

Informera patienten om att kontakta sjukvarden vid tecken till komplikation som till exempel:

e forvarrad yrsel

o tilltagande vark

o feber

e nytillkommen kraftig tinnitus
e sekretion fran orat

Ljudkanslighet (hyperacusis) som kan upplevas obehagligt ar vanligt férekommande de forsta veck-
orna efter en otosklerosoperation, men forsvinner oftast helt éver tid [96].

En tid efter operationen ar det vanligt med férandrad smakupplevelse eller metallsmak pa grund av
paverkan pa smaknerven som gar genom mellanérat. Dessa besvar ar vanligen 6vergaende. Bedov-
ningskansla pa ytterorat kan kvarsta de férsta manaderna, men ar ocksa vanligen 6vergaende.

Sjukskrivning varierar beroende pa vilket arbete patienten har och vad som 6verenskommits med
behandlande ldkare. Vid administrativt arbete sjukskrivs patienten vanligtvis i tva veckor och vid
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tungt, bullrigt eller smutsigt arbete upp till fyra veckor. Vanligen sker ett aterbesok efter ca en vecka
for att ta bort stygn och packning ur horselgangen. Det forekommer ocksa att patienten sjalv ombeds
ta ut packning fran horselgangen efter nagra dagar. Senare goérs uppfoljande kontroller av ldkning
och horsel.

9.4. Riktlinjer postoperativt

Det ar svart att hitta studier och evidens for olika tidsangivelser men enligt svensk tradition rekom-
menderas patienter att undvika flygresor, tryckutjamning, tunga lyft och annan kroppsanstrangning
under tre till fyra veckor efter operationen.

| en nyligen (2023) publicerad amerikansk artikel baserad pa en litteraturstudie ansags det inte nod-
vandigt med restriktioner avseende kommersiell flygning aven direkt efter en otosklerosoperation
(stapedotomi), forutsatt att patienten kunde tryckutjdmna 6rat. Man ansag att patienten ska instrue-
ras att gora en forsiktig Valsalva-manover var fjarde minut vid nedstigning. Efter stapedektomi ansag
man att man bor vanta i tva veckor fore flygning [97].

Vid hosta, nysning eller snytning bér patienten undvika att halla for ndsa och mun. Horselgangen ska
skyddas fran vatten vid dusch och hartvatt de forsta veckorna. Kirurgen avgoér hur lange.

Ett otosklerosopererat 6ra anses vara mer bullerkansligt an ett normalt 6ra och bor darfor skyddas
for starka ljud. Storre studier som sdkert pavisar att ett otosklerosopererat 6ra lattare bullerskadas
saknas dock.

For rad avseende dykning hanvisas till kapitel 7.2.1.

9.5. Otosklerosoperation och magnetkameraundersékning

Det foreligger inte nagon risk att en stapesprotes dndrar sitt lage och pa nagot satt skadar orat eller
horseln vid MR-undersékning hos en patient som genomgatt otosklerosoperation fran 1990 och
framat i Sverige. Enstaka proteser fére dess kan vara magnetiska och operationsberéattelsen bor om
mojligt kontrolleras [98].

10. Sekundarprevention
10.1. Rokning och alkohol

Studier har visat att rokning ar en prognostisk faktor som kan férsamra resultatet vid olika typer av
oronkirurgiska ingrepp [99]. Specifika evidensbaserade rekommendationer vid otoskleroskirurgi kan
annu inte ges. Vid sokning i vetenskaplig litteratur angaende otoskleros och alkohol finns i princip
inget publicerat. Rokning och alkohol ar kanda riskfaktorer for manga sjukdomar och patienten kan
uppmuntras till rokstopp av andra skal an otoskleros.

Om patienten ar rokare bor en dialog ske med patienten om rékningens negativa effekter. Hanvisa
till rékavvanjning via primarvarden eller den specialiserade varden som kan ge hjalp med rokstopp.
Patienterna kan ocksa ringa den nationella Sluta réka-linjen pa telefonnummer 020-84 00 00.
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Sluta-roka-linjen for dig som vill sluta med tobak

Patienter som vill ha stod for att forandra sina alkoholvanor kan ringa den nationella Alkoholhjalpen
pa telefonnummer 020-84 44 48.

10.2. Fluor och bisfosfonater

Det finns studier som talar for att langtidsbehandling med bisfosfonater kan férdréja horselned-
sattning vid otoskleros, men det finns dnnu inga kliniska rekommendationer fér denna behandling
[99-101].

Det finns ocksa beskrivet i en placebokontrollerad studie fran ar 1985 att fluor kan paverka oto-
sklerosutvecklingen pa ett positivt satt, men fyndet fick aldrig genomslag och ytterligare forstarkande
studier saknas [102]. Fluor eller bisfosfonater ar inte nagot som rekommenderas kliniskt i nulaget.

11. Uppfdljning

Uppfdljningen har till syfte att kontrollera om behandling och andra atgarder har fatt forvantad
effekt, vare sig det ar efter horselrehabilitering eller efter operation. | uppféljningen ingar att ta
stallning till om annan behandling behover ges eller om komplikationer har uppstatt. Uppfoljning ar
viktigt for att skaffa erfarenhet och underlag for forbattring av varden. Registret for otoskleroskirurgi
ar ett betydelsefullt instrument for att framja kvalitet och jamlik vard i Sverige. Operationsresultatet
bor laggas in i Registret for otoskleroskirurgi. Patienten far ett ar efter operationen en patientenkat
fran kvalitetsregistret, i dagslaget via 1177.

Uppfoljningsrutiner av opererade patienter varierar fran enhet till enhet. Beroende pa typ av operat-
ionsférband och sutur planeras tid for postoperativ kontroll och horselmatning. Da bedéms daven om
horselgang och trumhinna ar lakt sa att 6rat tal vatten. Justering av horapparat sker vid behov. Pati-
enter som tidigare inte anvant horapparat kan ha ett behov av sadan, dven efter en lyckad otosklero-
soperation. Horseluppfdljning sker med tonaudiometri for luft- och benlett ljud bilateralt, samt om
mojligt talaudiometri, och bor ske tidigast efter 3 manader. Ur ett kvalitetsregisterperspektiv ar sex
manader till ett ar en lamplig tid for utvardering av ett operationsresultat.

Uppféljningsrutiner av patienter med trolig otosklerosdiagnos, men som inte opererats, varierar och
beror pa horselnedsattningens svarighetsgrad, lokal tradition och patientens férutsattningar sasom
alder, yrke och horselkrav. Eftersom sjukdomen &r kronisk och progressiv ar det viktigt att patienten
vet var man ska vanda sig vid horselforsamring eller andra symptom sasom tinnitus.

11.1. Ansvar

Uppféljning sker i forsta hand pa den ONH-enhet dar patienten opererades. Patientansvarig lakare
ansvarar for sjukskrivning och receptforskrivning, liksom att planera tidsintervall for uppféljning, i
regel tva aterbesok. Enheterna ansvarar for att rutiner finns for att patienterna far planerade besok.
Det ska finnas rutiner for var patienterna kan vanda sig vid akuta besvar efter operationen.
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12. Kvalitetsregister och kvalitetsindikatorer

12.1. Registret for otoskleroskirurgi

| det nationella kvalitetsregistret for otoskleros, Registret for otoskleroskirurgi, registreras
operationer som utfors pa grund av otosklerossjukdom. Registret har i sin nuvarande form funnits
sedan ar 2013 och sa gott som samtliga kirurgiska enheter i Sverige registrerar sina operationer.
Registret innehaller pre-, per- och postoperativa data men dven “patient reported outcome
measure” (PROM) ett ar efter operationen. Optimal tid for uppfoljning ar ett ar ur registersynpunkt,
onskvart ar sex manader till tva ar men registrering kan goéras utanfor dessa tidsintervall.

Registret har en mycket god tackningsgrad (6ver 90 % for tidsperioden 2015-2022) jamfért med
antal operationer i Socialstyrelsens patientdataregister. Aven uppféljningsgraden och
svarsfrekvensen for PROM ar hog. Registrets data pa gruppniva ar 6ppet for alla och en stor mangd
sammanstallningar finns i dagslaget tillgdngligt pa webbsidan med daglig uppdatering.

Referensgruppen for registret bestar av personer med bakgrund inom 6ronkirurgi och audiologi.
Patientrepresentant finns adjungerad till referensgruppen. Referensgruppen for otosklerosregistret
arbetar malmedvetet genom forskningsstudier och kvalitetsarbeten mot Socialstyrelsens mal for god,
jamlik och saker vard med patienten i centrum. Validering av registeruppgifter gors regelbundet.

Lank till Registret for otoskleroskirurgi:

12.2. Kvalitetsindikatorer och malnivaer

Det finns ett mycket stort antal publikationer internationellt som beskriver horselresultat efter
primar- och revisionsoperation vid otoskleros. | manga fall innehaller de mycket stora
operationsvolymer fran enskilda kirurger.

For primaroperationer uppvisar en del av dessa publikationer hog andel excellenta resultat dar
minskning av ledningshindret till mindre an eller lika med 10 dB HL uppnas i 90 % [103-105]. Det
framgar av data fran registret for otoskleroskirurgi, att Sverige som helhet under den senaste
tiodrsperioden uppnar horselresultat i paritet med resultat fran omvarlden [107—-108]. Patientndjd-
heten efter operation ar mycket hog i Sverige. Revisionsoperationer visar varierande resultat och det
finns exempel pa publikationer med mycket hog andel lyckade operationer [75,105].

Pa kvalitetsregistrets hemsida presenteras 6ppet jamférande statistik baserat pa registret. Har visas
pre- och postoperativa variabler for de olika kirurgiska enheterna jamfért med riksgenomsnittet.
Statistiken &r anvandbar for de kirurgiska enheterna, ledningsansvariga pa olika nivaer och for
patienter. Variabler sd som symtom och hérselnivaer fére och efter operation, operationstekniska
matt och patientens vardering efter ett ar ar exempel pa uppgifter som presenteras och kan
varderas.
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12.3. Kvalitetsnivaer vid primar kirurgi (uppmatt horsel)

Foljande resultat fran nationella kvalitetsregistret foreslas vara riktvarden for otoskleroskirurgi i
Sverige och ar baserat pa rekommenderade operationskriterier. Internationella kriterier saknas.
Samtliga medelvarden nedan avser tonmedelvarde for frekvenserna 500, 1000, 2000 och 4000Hz
(TMVA4):

Malniva for excellent resultat:

o forbattrad luftledning storre an eller lika med 20dB*

e ledningshinder mindre &n eller lika med 10 dB

e benledning maximalt 5dB samre an preoperativt

e patienten upplever att horseln blivit mycket battre pa det opererade orat.

Malniva for bra resultat:

e forbattrad luftledning storre an eller lika med 15dB

e ledningshinder mindre an eller lika med 15 dB

e benledning maximalt 5dB samre an preoperativt

e patienten upplever att horseln blivit battre eller mycket battre pa det opererade orat.

*forutsatt att ledningshindret ar tillrackligt stort preoperativt fér att uppna den nivan.

12.4. Malnivaer i relation till data fran det nationella
kvalitetsregistret

12.4.1. Forbattrad luftledning™:
e Pa riksniva enligt nationella kvalitetsregistret (ar 2013—2024) uppnadde 71 % av primar-
opererade 6ron storre dn eller lika med 20 dB forbattring av TMV4 for luftlett ljud.
e Pa riksniva enligt nationella kvalitetsregistret (ar 2013—2024) uppnadde 85 % av primar-
opererade 6ron storre an eller lika med 15 dB férbattring av TMV4 for luftlett ljud.

*Beaktas bor att den mojliga horselforbattringen ar avhangt hur stort det preoperativa luft-bengapet
ar. Ett litet preoperativt ledningshinder ger mindre majlighet till horselférbattring som ar mer an 20
dB.

12.4.2. Minskning av ledningshinder:
Pa riksniva enligt nationella kvalitetsregistret (ar 2013—2024) uppnadde 65 % av primaropererade
oron ett ledningshinder mindre an eller lika med 10 dB.

Pa riksniva enligt nationella kvalitetsregistret (ar 2013—2024) uppnadde 87 % av primaropererade
oron ett ledningshinder mindre an eller lika med 15 dB.
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12.4.3. Forsamring av benledning:
Pa riksniva enligt nationella kvalitetsregistret (ar 2013—2024) hade 7 % av primaropererade 6ron
storre an 5 dB foérsamring av benledningen.

12.4.4. Patientupplevd horselforbattring:
Pa riksniva enligt nationella kvalitetsregistret (ar 2013—2024) angav 92 % av patienterna i PROM
enkéaten efter ett ar att horseln var battre eller mycket battre.

12.5. Komplikationer

Forekomsten av allvarliga komplikationer bor vara sa lag som mojligt. Komplikationerna beskrivs
framst av svaren i PROM-formularet i nationella kvalitetsregistret, men dven i de per- och post-
operativa formuldren som den behandlande lakaren fyller i.

Smakpaverkan till foljd av nedsatt funktion i smaknerven (corda tympani) ar vanligt omedelbart efter
operationen men har vanligen forsvunnit efter sex manader till ett ar. Bestaende smakpaverkan fore-
kommer i en frekvens av 3,5 % i kvalitetsregistret, vilket ar i nivda med vad som beskrivs i litteraturen.

Yrsel och balansproblem ar vanligt férekommande dagarna och ibland veckorna efter operation, men
gar i allmanhet helt 6ver. | kvalitetsregistret registreras att 3,5 % av patienterna har bestaende
besvér av varierande grad efter ett ar.

Tinnitus ar vanligt vid otosklerossjukdom. | ca 8 % av operationerna upplever patienten mer tinnitus
eller att den ar nytillkommen i det opererade 6rat, enligt data fran kvalitetsregistret.

Bestaende dévhet och svar yrsel ar jamte forlamning av ansiktsnerven allvarliga komplikationer. Dév-
het ses hos 0,3 % av opererade patienter enligt kvalitetsregistret. Bestaende nedsattning av ansikts-
nervens funktion beskrivs inte av nagon patient i kvalitetsregistret.
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14. Nationell arbetsgrupp for horselnedsattning -
otokirurgi

14.1. Nationella arbetsgruppens sammansattning

Den nationella arbetsgruppen (NAG) bestar av representanter fran sjukvardsregionerna och har till-
satts av Nationellt programomrade fér Oron-, nisa- och halssjukdomar (NPO 6ron-, ndsa och
halssjukdomar). | arbetsgruppen ingdr ONH-ldkare med erfarenhet av mellanérekirurgi, audionom
och sjukskoterska med erfarenhet av otosklerospatienter samt medlemmar i det nationella
kvalitetsregistret for otoskleroskirurgi. Flera av arbetsgruppen medlemmar har forskningserfarenhet
inom omradet.

14.2. Nationella arbetsgruppens ordférande och medlemmar

Lars Lundman, ordférande, 6verlakare, ordférande for Registret for Otoskleroskirurgi, medicine
doktor, ONH-kliniken Centralsjukhuset Karlstad

Wael Alian, éverlikare, medicine doktor, ONH-kliniken Sahlgrenska Universitetssjukhuset Géteborg
Asa Bonnard, 6verlikare, medicine doktor, ONH-kliniken Karolinska Universitetssjukhuset Huddinge

Andreas Bjorsne, audionom, medicine doktor, referensgruppsmedlem i Registret for otoskleros-
kirurgi, ONH-kliniken Sahlgrenska Universitetssjukhuset Géteborg

Mans Eeg-Olofsson, dverldkare, docent, Hogsbo Narsjukhus, Goteborg

Britt Ericsson, bitradande 6verlakare, referensgruppsmedlem i Registret for otoskleroskirurgi t.o.m.
2023, ONH-kliniken Skanes Universitetssjukhus Lund

Anna Kostmann, 6verlikare, ONH-kliniken, Universitetssjukhuset i Linképing
Charlotte Olsson, sjukskéterska, ONH-kliniken Skanes Universitetssjukhus Lund
Markus Peebo, dverlikare, medicine doktor, ONH-kliniken Universitetssjukhuset i Linkdping

Ulrica Thunberg, 6verldkare, medicine doktor, referensgruppsmedlem i Registret for otoskleros-
kirurgi, ONH-kliniken Universitetssjukhuset i Orebro

Eva Westman, dverlikare, ordférande for Svenska Oronkirugiska Registret, medicine doktor, ONH-
kliniken Norrlands Universitetssjukhus Umea

14.3. Jav och andra bindningar

Medlemmar i den nationella vardprogramgruppen har inga pagaende uppdrag som skulle kunna
innebéra jav. Kopior av hela gruppens javsdeklarationer, inklusive foreldsaruppdrag, gar att fa fran
respektive uppdragsgivande organisation, till exempel regionen den medverkande personen arbetar
i.
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14.4. Vardprogrammets forankring

Vardprogrammet har utarbetats av NAG horselnedsattning — otokirurgi pa uppdrag av NPO 6ron-,
nasa- och halssjukdomar, vilken utsett Lars Lundman till vardprogramgruppens ordférande.

| sammanlagt tre remissrundor har nedanstaende organisationer lamnat synpunkter pa vard-
programmets innehall: NAG horselnedsattning audiologi, Svensk Forening for Otorhinolaryngologi
Huvud- och Halskirurgi, Svensk Oronkirurgisk Férening, Registret fér otoskleroskirurgi, Regionalt
programomrade barns och ungdomars halsa (Sjukvardsregion Stockholm-Gotland), Svensk medicinsk
audiologisk forening, Nationella arbetsgruppen LOK, Nationella primarvardsomradet, Svenska
sjukskoterskeféreningen, Nationellt programomrade séallsynta sjukdomar, Cochlear Nordic AB, Oticon
Medical AB samt Regionala programomraden fér 6ron-, ndsa och halssjukdomar i
sjukvardsregionerna Vasterbotten, Halland, Jamtland Harjedalen, Skane, Sydostra, Stockholm,
Orebro, Varmland, Kronoberg, Véstra Gétaland, Vastmanland och Norrbotten.

15. Bilagor

[Konsekvensbeskrivning]

Bilaga: Definitioner och forklaringar av begrepp
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