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Ludwig van Beethoven (1770-1824)
level 1801-ben G.Wegelerhez

LAz irigy démon szomoru tréfat tizott velem, ugyanis a hallasom harom éve
egyre rosszabb lett ..de a falem ejjel nappal
zug..... az eletemet nyomorusagosan élem. Két év ota kertilok
minden tarsasagot, mert nincs lehetosegem arra, hogy megmondjam az
embereknek, hogy stiket vagyok. Ha mas lenne a foglalkozasom, akkor
kénnyebben menne, de az en foglalkozasomban ez egy borzaszto
allapot.....A hangszerek es az énekhangok magas hangjait nem hallom
, ha kissé hatrabb vagyok, akkor a zenekar

favosait sem hallom. Néha hallom a halk szénokot IS, de nem éertem szavait

, €s megis amikor valaki kiabal, szinte kibirhatatlan
szamomra



Helen Keller (1905): The story of my life

¥ 2 i :.- .::-t.s_f',ll.-
.Epp annyira vagyok siiket, mint amennyire vak........ A siiketség a
nagyobb szerencsétlenseg”

,,A vaksag elvalaszt a targyaktol, a siiketseg elkiilonit az emberektol”
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Alessandro Volta (1800: volta pile)
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1802: Ernst A. Eschke sikertelen kisérletei a Berlini
Deaf-Mute Asylum-ban

Sprenger

We are not disabled,
but differently abled !
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Djourno and Ellis, 1957 Parizs
(elso implantacio)

Paciens: kétoldali cholesteatoma, cochlea és a periferias
idegszakasz eltavolitva

Indukcios tekercs (izom, agytorzs kozeli elhelyezes)

Honapokig hasznalta a beteg (két probalkozas)
e beszédértése nem volt
e kdrnyezeti hangokat megkulonboztetett
e 1 kHz alatti/feletti frekvenciakat megkulonboztetett
e 3 szavas rovid mondat versus kornyezeti zaj

W. F. House, 1961, Los Angeles: els6 egycsatornas
aranyozott electrodak

Briggs, 1978, Melbourne : els6 multielectrodas
implantacio

William House



Igen sulyosfoku hallascstkkenés okai es
patofiziolgiaja
Permanens gyerekkori hallascsokkenés: 1.2-1.7 eset / 1000
elveszuletés

20-30 % ,,profound” hearing loss (1/2000)

A prevalencia 6 ¢ves korig emelkedik (meningitis, késo1
kezdetli genetikai okok, elkésett diagnozis)

Fejlodd orszagok: immunizacio hianya

Nyugat —Europa: 2009-ben 100 ezer jeldlt, 5% kapott Cl-t.
T6bb ototoxicus agens, verrokonsag

Esetek fele megeldzhetd lenne

Esetek 30 %-a szenved tovabbi rokkantsagtol (cognitive
karosodasok)



Milyen okok allhatnak a hallascsokkenes

Illetve siiketség hatterében?
L ézid helye
vezetéses, sensorineuralis, neuralis, centralis

Kezdet
kongenitalis (szlirés) vagy szerzett (fejtrauma, infekcio)

Ok

genetikai, pre- es postnatalis infekcio, kornyezeti (zaj), ototoxikus szer,
egyeb (sepsis, craniofacialis malf., koraszilés, RH incomp.)

Klinikai megjelenés
szindromas (Usher, Pendred, Alport) vagy nem-szindromas (izolalt)

Nyelv
prelingualis vagy posztlingualis

Sulyossag
enyhe, mersékelt, sulyos fokd, ,,profound”




Lehetoségeink a gyemekkori audiologiai
vizsgalatok kapcsan

Objektiv modszerek

e otoacusticus emissio

e BERA

e auditoros steady state potencialok
e tympanometria

e acusticus reflexek

e kérgi kivaltott valasz

Viselkedés tesztek
e jatekaudiometria
e vizualis megerodsités audiometria




>90 dB atlagos hallascsokkenés kdvetkezmenyel

Beszedfejlodes elmaradasa
Tanulasi nehézségek, iras olvasas erintett
Pszichoszocialis problémak

Munkaeropiacon eselytelen



Mikroaramkorok fejlodése az agykéregben

Development of cortical microcircuitry
MNewbarn

Maturation of synaptic function,
postsynaptic potential

Synaptic counts

Juvenile
Adult

Synapses/100 pm?

Birth 1 4
Postnatal age fyr)

Kral A, O'Donoghue: New Eng. J. Medicine, 2010.




Feljodésben valo lemaradas kongenitalis siiketseg
eseteben (macska)

Developmental delay and alteration in congenital deafness
Synaptic

“overshaot” /~ ™
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Kral A, O'Donoghue: New Eng. J. Medicine, 2010.




Stketség hatasa a ggl. spirale sejtek
szamara és a kergi plaszticitasra

(a)
Mormal

Basilar Membrane

(b)
Deafened

‘*‘5.

E
Central

Nervous
System

Wilson, 2008: Cochlear implants: current design and future developements, JRRD




A cochlearis Implantatum

kuls6 ado

" (transmitter . , ,,
: ( ) implantalt vevo

(receiver stimulator)

referencia

_ electrod
mikrofon,

elem,
beszéd-
processzor

== Intracochlearis
electrodak




University of Michigan

Néehanyan azok kdzul, akik lebecstltek az
Implantatumot ( a 70-es evek végeig)

@?és' Merle Lawrence (1964) — “a halloideg rostjainak direkt
\“ _ stimulacioja illetve kovetkezmenyes beszedertes
(W elképzelhetetlen”

Harold Schuknecht (1974) — “Legnagyobb tiszteletem
a human implantaciokat vegzo bator sebészek felé.
Sziikség van egy ilyen jellegli miitétre, de a jelenlegi
technika nem old meg semmit.”

Lehrbuch
der Physiologie

Rainer Klinke (1978) —“Elettani szempontbo! [
elkepzelhetetlen, hogy a cochlearis Implantaci Ouspase
mitk6dion.” e




A legfontosabb eloitélet igy szolt - nincs lehetoség a
cochlea kifinomult anatomiai és éelettani funkciéjanak
helyettesitesére electromos stimulacioval

»halott régiok” kimutatasa
molekularis szintii folyamatok megismerése (GJB2 gén)



77 e

A fejlodés menete a késoi 70-es
évektol napjainkig

Bilger report (1977) — “Bar az operaltak beszedértése nem javult, a szajrol
olvasasra és a kornyezeti hangok erzekelésére vonatkozo teszteken jobban
teljesitettek az implantatumok aktivalasat kovetéen” (NIH altal tamogatott, 13
mutétre engedélyezett tanulmany az USA-ban).

1988 NIH Consensus Statement on Implants — a tébbcsatornas implantatumok
hatasosabbak, mint az egycsatornasok, 1/20 beteg szajrol olvasas nélkil tudott
beszelgetni. (3000 implantalt beteg 1988-ban!)

1995 Consensus Statement — “A legujabb beszédprocesszorokkal az implantaltak
tObbsege a mondatteszteken 80% eredményt képes elérni még ha a latast ki is
kapcsoljuk. (12000 implantalt beteg 1995-ben!)

Gifford et al. (2008) — Implantaltak negyede 100%-0s mondattesztet produkal.
(nehezebb tesztek igénye!). (120000 implantalt beteg 2008-ban !)



Implantok szama (ezer)
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Hogy miukodik a cochlearis implantatum?




1 .
dg, jelolt kivizsgalasa, miutét, rehabilitacio

Sz¢éleskorl kivizsgalas, team munka, sziilok!

24 honapos kor elott, ha HIK mellett 90 dB es hangokat nem hall (2-4 kHz)
ma mar inkabb objektiv vizsgalatok dominalnak (egydtt)

beszédeértés, nyelvi fejlodés és kommunikacio zavara

kognitiv fejlodes zavara HIK hasznalata mellett

killondsen nehéz a dontes maradvany hallas esetén

maradvany hallas gyakran elveszik implantacio utan

bonyolult esetek (audiotoros neuropathia, tarsbetegség, malforméaciok)
1ddsebb gyereknél engedmény

Cel: 1 éves kor kortil, tobb objektiv modszer, védooltas

HJK: 80% siker, ha szoteszt; 70 %,

. - . 0)
Csend: 65 dB, szoteszt: 40 % 40 % a tervezett oldalon.




CI indikacio felnottek és részleges siiketség esetén

pitch in hertz (Hz)
500 1000 2000 4000 8000
Részleges siiketség kezelésének algoritmusa
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Beszédértés !




Mi az oka az eltéro eredményeknek?

Pre-vagy postlingualis stiketség, mi az ok ?

Mennyi 1d0 telt el a siiketseg kialakulasa €s az implantacio
kOzOtt (ggl. sejtek szama?)

Kognitiv tényezdk, tarsbetegsegek

Sebészi trauma (bevérzeés, soft-surgery jelentosége, proba
electroda)

Intracochlearis fibrozis, gyulladas, szoveti reakciok (szilikon?)
Electroda és a ggl. sejtek kdzelsége

Gondozas, sziild1 hattér. Mennyit viseli naponta?

Egy, vagy kétoldali implantatum??

Cl esetén az agy az a bizonyos farok, mely csovalja a kutyat !




Egyoldali implantacio tovabbi problematikaja

Szoteszt
Eredmények szeles skalaja 2 év posztop™
Beszédértes zajban, tobb
besz¢élo

Hang iranyanak felismerése

Beszednel Gsszetettebb
szignalok észlelése (pl:
szimfonikus zene)
Beszedertéshez oriasi
koncentracio kell

Telefon, mp3, Iphone......
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*Helms et al., 1997



Mit hozhat a jovo?

Uj beszédprocesszor stratégiak (elsé 20 év errdl szolt)

Uj mikrofonok ( halldcsont, cochlea, vestibulum, ST), iranyhallas
Pre-processzalas (jel/zaj arany javul)

R6vid, computerizalt beallitas, tavprogramozas

Electroda elhelyezése (modiolus kdzelébe, stylet)

Bimodalis stimuléacio, hallasmaradvany megorzése (szteroid, neutrotrophin)
Alternativ stimulalas (lezer)

Soft surgery

Lathatatlan hallas (TIKI)

Zeneélvezet, zajban hallas

Megbizhatosag, upgrading, mitét,

Hosszu tavon: cost effectiv legyen, multi-centre studies



A fejlodés 2 iranya

Kombinalt elektromos és
akusztikus implatacio (EAS)
rezidualis mely frekvenciak eseté

Bilateralis elektromos stimulacio



Sentences, Sentences, Monosyllabic Words,

Bilateralis Noise Right Noise Left No Noise
Implantok 2 A
flggetlen beszed : AT | v Subjects
processzorral " -

Muller et al., 2002

Percent Correct

Percent Correct

Prof. Dr. Joachim

Muuer right  both left right  both left right  both left

Implant(s)




Mondatfelismereés,
Implant, EAS, és
hallokeészllek
segitségével.

Prof. von llberg
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....es még tovabbi lehetoségek

Periférian zajlo folyamatok pontosabb detektalasa

(Uj electrofoziologiai es psichofiziologiai modszerek kifejlesztese)
Szlirés génmutacidra (connexin)

Rizikot jelentd egyéb molekularis markerek kimutatasa
Stiketségre erzékenyitd DNS szekvenciak (zaj, ototoxicitas)
Ossejt terapia

Objektiv agyi maturaciot mutatdo markerek (indikacio)

Miért van kiilonbseg a stimulacié soran megkulénbozetett helyek és az
electroda csatorna szama kozott???

Multimodalis kognitiv ,,brain training”
Psychoszocialis tényezok



Mutétr technika fejlddése




Konkluzié

» A Cl a modern medicina egyik legnagyobb
sikertorténete

> Nehany elektroda - rehabilitalt funkcio; ez
biztato () tipusu implantatumok kidolgozasa
szempontjabol

» A CI jovdje remenykeltd, jabb generacios

implantatumok varhatoak, sz¢lesebb koril
lesz az alkalmazas, jobb design, javuld
miitet: technika, verseny.

s TIKI




Kb6szonom a figyelmet !
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