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Szanowni Panstwo,

oddajemy w rece naszych Czytelnikow ostatni
w tym roku numer czasopisma Nowa Audiofonologia.
Jak zazwyczaj dotozylismy wszelkich staran, by
artykuly byly zréznicowane tematycznie, a zatem
interesujace dla wielu specjalistéw na co dzien
pracujacych z osobami z zaburzeniami stuchu,
mowy i komunikowania si¢ — lekarzy audiologow
i foniatrow, logopedow, psychologéw, pedagogow
czy audiofonologdw.

Praca przegladowa, ktéra otwiera biezgcy numer
naszego czasopisma, poswiecona jest postepom
diagnostyki genetycznej w aspekcie poszukiwan
rozwigzania zagadki utraconej dziedziczno$ci.
Autorzy artykulu starajg sie dociec, gdzie skrywa sie
genetyczna przyczyna niewyjasnionych molekularnie przypadkow dziedzicznego niedostuchu.
W tej samej grupie tekstéw naukowych Czytelnik moze zapoznac si¢ z problematyka zaburzenia
rozwojowego jezyka (DLD) w kontekscie obecnie obowiazujacej klasyfikacji ICD-11 Swiatowej
Organizacji Zdrowia oraz znaczenia tego terminu - bedacego ujednolicong kategoria
diagnostyczng dla dzieci wykazujacych trwate trudnosci jezykowe o nieznanej etiologii — dla
praktyki klinicznej i edukacyjnej w Polsce. Z kolejnych zaprezentowanych badan wynika, ze
dystonia krtaniowa, uposledzajac funkcje komunikacyjng oséb nig dotknietych, znacznie obniza
ich jakos¢ zycia w sferze spolecznej i zawodowej, a zatem zastosowanie réznych narzedzi do
jej oceny stwarza szans¢ na skuteczny dobor metod leczenia i rehabilitacji. Natomiast roli
dwujezycznego mapowania fMRI w przedoperacyjnej ocenie funkcji jezykowych poswigecono
badania pilotazowe przeprowadzone na grupie os6b dwujezycznych. Okazuje si¢, ze mapowanie
tylko jednego, pierwszego jezyka moze by¢ niewystarczajace u tych pacjentow.

Zamieszczamy rowniez dwa studia przypadku: pierwsze dotyczace dziecka z perlakiem
wrodzonym, u ktérego zastosowano implant Bonebridge, oraz drugie poswigcone dziecku
z niedostuchem przewodzeniowym, ktére zostalo zaopatrzone w aparaty stuchowe wykorzystujace
kostne przewodnictwo dzwigku — system ADHEAR.

Uwadze Czytelnikéw polecamy takze sprawozdania z waznych wydarzen konferencyjnych
- OSSEO 2025 oraz Voice Egypt 2025.

Z wyrazami szacunku

Prof. dr hab. med. dr h.c. multi Henryk Skarzy#ski
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Advances in genetic diagnostics and the
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the genetic cause of molecularly unexplained
hereditary hearing loss hide?
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Streszczenie

Niedostuch (HL) moze mie¢ zaréwno podloze genetyczne, jak i Srodowiskowe. Genetycznie uwarunkowany HL moze wystepowac
jako cecha izolowana lub stanowi¢ jeden z objaw6w zespolu genetycznie uwarunkowanego. Badania genetyczne odgrywaja wazng
role w identyfikowaniu przyczyn izolowanego i syndromicznego HL. Pomimo Ze z HL izolowanym powigzano ponad 150 genéw
oraz znanych jest ponad 400 zespoléw, ktérych charakterystycznym objawem jest HL, w wielu przypadkach nie udaje si¢ ustali¢
molekularnej przyczyny HL. Zjawisko to okreslane jest jako utracona dziedzicznos¢. Istnieje kilka réznych wyjasnien nierozwigzanych
genetycznie przypadkéw HL, ktére oméwione zostaly w ponizszym artykule. W ostatnich latach znaczaco wzrosty mozliwosci
diagnostyki genetycznej pacjentéw, mozliwa jest jednoczesna analiza wielu genéw dzigki zastosowaniu testow wysokoprzepustowych,
takich jak sekwencjonowanie nastepnej generacji (NGS). Szybki postep technologiczny w diagnostyce genetycznej choréb rzadkich
niesie za sobg ogromne wyzwania w analizie i interpretacji otrzymywanych wynikéw, dlatego istotng role odgrywaja takze badania
funkcjonalne z uzyciem modeli komérkowych i zwierzecych, w tym myszy i dania pregowanego (Danio rerio). Istnieje nieustanna
potrzeba badan w kierunku pelnego zrozumienia mechanizméw molekularnych powstawania choréb rzadkich, w tym dziedzicznego
HL, z zastosowaniem najnowszych rozwiazan bioinformatycznych wspierajacych precyzyjna diagnoze.

Stowa kluczowe: dziedziczny niedostuch « utracona dziedzicznos¢ « sekwencjonowanie nastepnej generacji « NGS « choroby rzadkie
« diagnostyka genetyczna

Abstract
Hearing loss (HL) can have both genetic and environmental causes. Genetically determined HL may occur as an isolated trait or as

one of the symptoms of a genetic syndrome. Genetic testing plays a crucial role in identifying causes of both isolated and syndromic

Autor korespondencyjny: Monika Otdak, Zaklad Genetyki, Swiatowe Centrum Stuchu, Instytut
Fizjologii i Patologii Stuchu, ul. Mochnackiego 10, 02-042 Warszawa; email: m.oldak@ifps.org.pl
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forms of HL. Although over 150 genes have been associated with non-syndromic HL and more than 400 syndromes are known
to feature HL as a characteristic symptom, in many cases the molecular cause remains unknown. This phenomenon is referred to
as missing heritability. Several explanations for genetically unresolved cases of HL are discussed in the article. In recent years, the
capabilities of genetic diagnostics have significantly increased, with the ability to analyze many genes simultaneously through high-
throughput tests such as next-generation sequencing (NGS). The rapid technological advancements in the genetic diagnosis of rare
diseases bring major challenges in analyzing and interpreting the results. Therefore, functional studies using animal models such as
mice and zebrafish (Danio rerio) also play a vital role. There is a continuous pressing need for research aimed at fully understanding
the molecular mechanisms of rare diseases, including hereditary HL, using the latest bioinformatic tools to support precise diagnosis.
Keywords: hereditary hearing loss « missing heritability « next-generation sequencing « NGS e rare diseases egenetic diagnostics

Skrét Rozwinigcie skrotu Odpowiednik w jezyku polskim
ADHL autosomal dominant hearing loss niedostuch autosomalny dominujacy
ARHL autosomal recessive hearing loss niedostuch autosomalny recesywny
BOR branchio-oto-renal syndrome zespot skrzelowo-uszno-nerkowy
CEVA Caucasian EVA haplotyp CEVA
CNV copy number variants warianty liczby kopii
EVA enlarged vestibular aqueduct poszerzony wodociag przedsionka
HL hearing loss niedostuch
HTS high-throughput sequencing sekwencjonowanie wysokoprzepustowe
NGS next-generation sequencing sekwencjonowanie nastepnej generacji
pz pary zasad =
RP retinitis pigmentosa zwyrodnienie barwnikowe siatkowki
Y structural variants warianty strukturalne
WES whole exome sequencing sekwencjonowanie catoeksomowe
WGS whole genome sequencing sekwencjonowanie catogenomowe
WHO World Health Organization Swiatowa Organizacja Zdrowia

Wprowadzenie oraz 6 genéw z HL dziedziczonym w sposob sprzgzony

Genetyczne podloze niedostuchu w liczbach

Niedostuch (ang. hearing loss, HL) jest najczestszym za-
burzeniem narzadéw zmystéw [1]. Wedlug Swiatowej
Organizacji Zdrowia (ang. World Health Organization,
WHO) problem ten dotyczy ok. 1,5 miliarda oséb na
$wiecie, co stanowi ok. 20% populacji, i z uptywem lat
dotyka coraz wigkszej liczby osob.

Przyczyng HL mogg by¢ czynniki srodowiskowe oraz uwa-
runkowania genetyczne. Dziedziczny HL moze wystepowac
w postaci izolowanej (izolowany HL) lub stanowi¢ element
réznych zespoléw genetycznie uwarunkowanych (syndro-
miczny HL). Genetycznie uwarunkowany HL moze by¢
dziedziczony w sposob autosomalny recesywny (ARHL),
dominujacy (ADHL), sprzezony z chromosomem X oraz
w linii matczynej (mtDNA). Typowo izolowany ARHL jest
prelingwalny i nie postepuje wraz z wiekiem, natomiast
ADHL czesto ma charakter postlingwalny i postepuja-
cy [1]. HL ujawniajacy si¢ dopiero w kolejnych dekadach
zycia pacjenta rdwniez moze mie¢ podloze genetyczne.
Dotychczas zidentyfikowano i powiazano z izolowanym
HL 156 genéw, w tym 88 genéw z ARHL, 64 geny z ADHL

z chromosomem X [2]. Szacuje si¢, Zze uwarunkowany
genetycznie, prelingwalny, izolowany HL w 70-80% dzie-
dziczony jest w sposob autosomalny recesywny, 20-30%
przypadkéw stanowi ADHL, natomiast dziedziczenie
zwigzane z chromosomem plci i wariantami patogenny-
mi mitochondrialnego DNA (mtDNA) odpowiada za
ok. 1-2% izolowanego HL [3].

Opracowano system nazewnictwa, tak zwany system
DEN, dla loci chromosomowych zwigzanych z izolowa-
nym, dziedzicznym HL. DFN oznacza DeaFNess i zgodnie
ze wzorcem dziedziczenia dodawana jest odpowiednia
litera, a w kolejnosci odkrycia liczba: DFNA[#] (autoso-
malny dominujacy), DENB[#] (autosomalny recesywny),
DFNX|[#] (zwigzany z chromosomem X), DFNY|[#]
(powiazany z chromosomem Y). Niektdre geny zostaly
powiazane zaréwno z HL dziedziczonym w sposéb autoso-
malny dominujacy, jak i recesywny, np. gen G/B2, DFNB1A
i DFNA3A lub gen PTPRQ, DFNA73 i DFNB84A.

Jak wspomniano wyzej, dziedziczny HL moze wystepowaé
wraz z objawami ze strony innych narzadéw, np. wzroku
(zespdt Ushera, zespol Sticklera), nerek (zespot skrzelowo-
-uszno-nerkowy, ang. branchio-oto-renal syndrome, BOR;
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Rycina 1. Rola zmiennej ekspresji na przyktadzie zespotu Waardenburga. Przyktad zmiennej ekspresji — cztonkowie jednej rodziny z ta
sama mutacja moga prezentowac rézne objawy zespotu Waardenburga: od catkowitego HL po subtelne cechy jak przedwczesne siwienie
lub r6znobarwne teczéwki, co utrudnia jednoznaczng diagnoze genetyczna

Figure 1. The role of variable expressivity in Waardenburg syndrome. An example of variable expressivity — members of the same family
carrying the same mutation may exhibit different features of Waardenburg syndrome, ranging from profound hearing loss to subtle traits
such as premature graying or heterochromia of the irises, which complicates clear genetic diagnosis

zespol Alporta), tarczycy (zespot Pendreda), narzadow
plciowych (zespdt Parraulta) oraz innych. Na ten moment
opisanych jest ponad 400 zespoléw, w ktérych jednym
z charakterystycznych objawéw jest HL [4]. Niedostuch
syndromiczny stanowi ok. 30% przypadkéw uwarunko-
wanego genetycznie, prelingwalnego HL [5]. Przykladem
syndromicznego ADHL jest zesp6l Waardenburga, ktory
dotyka kobiet i mezczyzn [6]. Zesp6l Waardenburga
objawia si¢ HL i zaburzeniami pigmentacji skory, oczu
i wloséw [7,8]. Czestos¢ wystgpowania tego zespotu sza-
cowana jest na 1/42 000 w populacji ogélnej, co stanowi az
2-5% wszystkich pacjentéw z wrodzonym HL i 0,9-2,8%
pacjentéw z gluchota [9,10].

Na podstawie zespolu Waardenburga mozna dobrze zo-
brazowa¢ zjawisko zmiennej ekspresji. Oznacza ono, ze
u cztonkoéw tej samej rodziny, ktorzy odziedziczyli mutacje
prowadzaca do rozwoju zespotu Waardenburga, moga wy-
stepowac rozne cechy tego zespotu (np. tylko HL, bialy lok
we wlosach, przedwczesne siwienie wlosow, réznobarw-
ne teczowki lub rézne kombinacje tych cech). W zwigzku
z tym nie kazda osoba z zespolem Waardenburga w danej
rodzinie bedzie miata HL (rycina 1). Co interesujace, HL
w zespole Waardenburga wystepuje u ok. 63% pacjentow
i moze by¢ obustronny lub jednostronny, w stopniu lekkim
do glebokiego [11]. HL moze dotyczy¢ niskich lub wyso-
kich czestotliwosci badz krzywa audiometrii tonalnej moze
przypominac litere U.

Przykladem syndromicznego ARHL jest zespol Ushera
i zespol Pendreda. Zespo6l Ushera charakteryzuje si¢ HL
i zwyrodnieniem barwnikowym siatkéwki (ang. retinitis

pigmentosa, RP) oraz dysfunkcja uktadu przedsionkowego
u niektdrych pacjentéow. Zespo6l Ushera jest gtéwna przyczy-
ng taczonej utraty wzroku i stuchu. Odpowiada za ponad
50% przypadkow wspotwystepowania HL i niedowidze-
nia. Czesto$¢ wystepowania zespotu Ushera jest szacowana
na 4-17/100 000 osdb na $wiecie [12-14]. Ponadto zespot
Ushera stanowi 5% wszystkich przypadkéw wrodzonej glu-
choty i 18% wszystkich przypadkéw RP [12,15]. Zespot
Ushera jest klinicznie i genetycznie heterogenny i mozna
go podzieli¢ na cztery odrgbne podtypy kliniczne zwigzane
z r6znymi loci chromosomowymi. Dotychczas powigzano
z zespolem Ushera okolo 15 genéw, z czego za ponad 50%
przypadkéw zespotu Ushera typu I odpowiadajg warianty
patogenne genu MYO7A, a w 80% przypadkach zespotu
Ushera typu II identyfikowane sg warianty genu USH2A
[16,17]. Interesujacy jest fakt, ze dla pacjentéw z zespolem
Ushera, w przypadku ktérych nie udato sie ustali¢ gene-
tycznej przyczyny choroby, dopiero sekwencjonowanie
regionow kodujacych (ang. whole exome sequencing, WES)
lub calego genomu (ang. whole genome sequencing, WGS)
pozwolilo zidentyfikowa¢ warianty strukturalne (obszerne
delecje, duplikacje) oraz warianty umiejscowione glteboko
w sekwencjach intronowych [18-20]. Jest zatem prawdo-
podobne, ze kolejne nowe geny, warianty strukturalne lub
gleboko intronowe zostang zidentyfikowane, gdy genetycz-
nie niewyjasnione przypadki zostang przeanalizowane za
pomoca WGS (rycina 2).

Czesto$¢ wystepowania zespotu Pendreda szacuje sie na 7,5
do 10 na 100 000 oséb [21,22]. Zesp6l Pendreda stanowi
do 10% przypadkow wrodzonej gluchoty i obok zespotu
Ushera jest jedng z najczgstszych przyczyn syndromicznego
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Pacjenci z niedostuchem

Niedostuch Niedostuch
izolowany syndromiczny

be®;
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Badanie locus DFNB1
(geny GJB2i GJB6)

¢

Badanie genu STRC

¥

Analiza zestawow genow
(sekwencjonowanie panelowe)

¥

WES

e

WGS

Rycina 2. Strategie diagnostyczne pacjentow w dziedzicznym
HL. Schemat przedstawia zréznicowane Sciezki diagnostyczne
stosowane u pacjentéw z dziedzicznym HL W przypadkach
izolowanego HL, diagnostyke rozpoczyna sie od analizy locus
DFNB1 (geny G/B2 i GJB6). Jesli wynik jest negatywny, kolejnym
krokiem jest badanie genu STRC, w szczegdlnosci u 0séb z HL
w stopniu lekkim do umiarkowanego. W razie braku rozpoznania
diagnostyke rozszerza sie o panelowe sekwencjonowanie genéw
zwigzanych z HL, a nastepnie — w przypadku dalszego braku
diagnozy — o WES. Ostatecznym etapem moze by¢ zastosowanie
WGS w poszukiwaniu wariantéw gteboko intronowych
i strukturalnych. W przypadku syndromicznego HL diagnostyka
genetyczna najczesciej rozpoczyna sie bezposrednio od analiz
NGS w zaleznosci od fenotypu i podejrzenia konkretnego zespotu
genetycznego

Figure 2. Diagnostic strategies for patients with hereditary
HL. This diagram presents the diverse diagnostic pathways used
for patients with hereditary HL. In cases of isolated HL, testing
typically begins with analysis of the DFNB1 locus (G/B2 and GJB6
genes). If negative, the next step is to examine the STRC gene,
especially in individuals with mild to moderate HL. When no
diagnosis is found, testing is expanded to include HL-related gene
panels, followed — if still inconclusive — by WES. The final step
may involve WGS to identify deep intronic or structural variants.
For syndromic HL, genetic diagnostics often begin directly with
NGS-based analyses, depending on the clinical phenotype and
suspected genetic syndrome

HL [23]. W przeciwienstwie do zespolu Ushera, ktéry jest
heterogenny genetycznie, zespdt Pendreda jest wynikiem
mutacji w jednym genie - SLC26A4. Patogenne warianty
SLC26A4 sa zwigzane z rozwojem niedostuchu DFNB4 oraz
zespolu Pendreda, w ktorym niedostuchowi towarzysza
wady ucha wewnetrznego oraz wole, czesto z niedoczyn-
noscia tarczycy [24-27]. W populacji kaukaskiej tylko
u ok. 25% pacjentéw z HL i wada ucha wewnetrznego
badz zespotem Pendreda identyfikowane sg dwa biallelicz-
ne (zlokalizowane na dwoch réznych allelach), patogenne
warianty genu SLC26A4 (grupa M2), u kolejnych 25%

znajdowany jest jeden wariant w SLC26A4 (grupa M1)
[28-30]. W przypadku pozostatych 50% pacjentéw nie jest
znajdowany zaden patogenny wariant w regionach kodu-
jacych i miejscach skladania transkryptu genu SLC26A4
(grupa MO) [30]. Genetyczna przyczyna zespotu Pendreda
jest nieznana w okoto 75% przypadkow, dlatego niekto-
rzy badacze sugerujg, ze u pacjentéw z grupy M1 moze
wystepowaé niezidentyfikowany wariant w konfiguracji
in trans z uszkodzonym allelem SLC26A4 [31]. Taka role
przypisuje si¢ np. haplotypowi CEVA, opisanemu w 2017
roku w populacji kaukaskiej (ang. Caucasian EVA, CEVA).
W sklad CEVA wchodzi 12 polimorfizméw zlokalizowa-
nych w regionie 5 genu SLC26A4 [30]. Pacjenci z grupy
M1, u ktérych zidentyfikowano réwniez haplotyp CEVA,
cechuja si¢ 1zejszym fenotypem w poréwnaniu z grupg M2.
Podobng zalezno$¢ wykazano w grupie polskich pacjen-
téw z HL i towarzyszacg wada ucha wewnetrznego [32].

Analizujac dotychczasowe badania, zaréwno dotyczace
HL izolowanego, jak i przypadkéw HL syndromicznego,
mozna zauwazy¢, ze nawet pomimo charakterystyczne-
go fenotypu i wyraznie dziedzicznego charakteru HL,
wcigz nie zawsze udaje si¢ ustali¢ genetyczna przyczyne
choroby. Nasuwa sie zatem pytanie: gdzie i w jaki sposéb
poszukiwa¢ patogennych wariantéw genetycznych odpo-
wiedzialnych za rozwdj HL i towarzyszacych objawdw?

Rozwoj diagnostyki genetycznej HL

W ostatnich latach coraz wigcej genéw zostalo powig-
zanych z procesem styszenia, a wzrost tej liczby jest
efektem szerokiego zastosowania nowoczesnych metod
analizy DNA, jak réwniez projektéw fenotypowania zwie-
rzat modelowych, ktdre to projekty umozliwiajg lepsze
zrozumienie mechanizméw molekularnych zwiazanych
z rozwojem niedostuchu. Przed zakonczeniem projektu
sekwencjonowania ludzkiego genomu (2003 rok) identy-
fikacja gendéw powiazanych z HL opierala si¢ gléwnie na
mapowaniu regionéw chromosoméw u cztonkéw duzych
rodzin obcigzonych HL i typowaniu locus powiazane-
go z HL. Regiony te najczesciej obejmowaly wiele genow.
W zwigzku z tym dzielono je na mniejsze obszary, ktdre se-
kwencjonowano metodg Sangera w poszukiwaniu wariantu
patogennego. Sekwencjonowanie DNA metodg Sangera
jest pracochlonne i czasochlonne, i pozwala na analize
jedynie krotkich fragmentéw DNA (zwykle <900 pz).
Metoda ta nie pozwala jednak na identyfikacje zmian struk-
turalnych, takich jak delecje, duplikacje czy translokacje
chromosomowe.

W Europie za 11-57% genetycznie uwarunkowanego, izo-
lowanego ARHL odpowiadaja warianty patogenne w genie
GJB2 [33]. Ze wzgledu na maly rozmiar tego genu i wysoki
poziom nosicielstwa jego wariantéw, w pierwszym etapie
diagnostyki genetycznej pacjentéw z HL wykonuje si¢
sekwencjonowanie genu GJB2 z zastosowaniem metody
Sangera. Dawniej diagnostyka genetyczna HL oparta byla
gléwnie na poszukiwaniu wariantéw sprawczych w genie
GJB2. Obecnie znanych jest tak wiele gendéw zwigzanych
z procesem slyszenia, Ze jeszcze 20 lat temu ich pelna
analiza bylaby niemozliwa. A zatem ograniczenie si¢ dzi$
do sekwencjonowania jedynie genu GJB2 nie jest juz
wystarczajace, by wyjasni¢ tfo genetyczne HL.
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SEKWENCJONOWANIE NASTEPNEJ GENERACJI (NGS)

Q
Sekwencjonowanie WES WGS
panelowe sekwencjonowanie sekwencjonowanie
(sekwencjonowanie sekwendji catego genomu
wybranych genéw) kodujacych
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Warianty Warlantly. Warianty Potencjalny prawdopodgbnie
dobrej 0 czestosci- Zwysokg efekt patogenne
"y wystepowania predykcja funkconalny h h
jakosd 1%* atogennosci wariantéw Wl
S PRI powiazanych z HL

*z uwzglednieniem wyjatkéw
np. wariant ¢.1017>C,
p.Met34Thr w genie G/B2

Rycina 3. Proces analizy danych z sekwencjonowania nastepnej generacji (NGS) w diagnostyce HL. Etapy analizy eksperckiej danych
NGS: od identyfikacji tysiecy wariantéw po filtrowanie i interpretacje. Ztozonos¢ analizy rosnie wraz z liczbg genéw analizowanych
jednoczesnie, co podkresla znaczenie integracji danych genetycznych z petnym obrazem klinicznym pacjenta i zastosowaniem odpowiednich
narzedzi bioinformatycznych. Kazdy etap wigze sie z ryzykiem pominiecia wariantu sprawczego, np. ze wzgledu na niejednoznaczne dane
populacyjne, brak danych funkcjonalnych lub nietypowy fenotyp pacjenta

Figure 3. NGS data analysis workflow in the diagnostics of HL. Steps of expert NGS data analysis: from identifying thousands of variants
to filtering and interpretation. The complexity of the analysis increases with the number of genes analyzed simultaneously, highlighting the
importance of integrating genetic data with the patient’s complete clinical picture and applying appropriate bioinformatic tools. Each step
carries the risk of missing a causative variant, for example due to ambiguous population data, lack of functional evidence, or an atypical

patient phenotype

Przelomowe osiagnigcia w genomice, postep w bioin-
formatyce oraz ogromny wzrost mocy obliczeniowych
pozwalaja obecnie na analiz¢ genetyczna wolng od hipotez.
Dzigki temu moZzemy analizowa¢ jednoczesnie: 1) sekwen-
cje wielu genow powiazanych z chorobg (sekwencjonowanie
panelu wybranych genéw), 2) wszystkie regiony DNA ko-
dujace biatka w genomie czlowieka (sekwencjonowanie
caloeksomowe, WES), 3) a nawet caly genom czlowie-
ka (WGS).

W ostatnich latach metody sekwencjonowania wysoko-
przepustowego (ang. high-throughput sequencing, HTS),
takie jak sekwencjonowanie nast¢pnej generacji (NGS,
ang. next-generation sequencing), staly sie szeroko dostepne
i pozwolily na znaczny wzrost liczby nowo identyfikowa-
nych genéw. Efektem rozwoju tych technologii jest znaczna
redukcja kosztow generowania danych sekwencjonowania
oraz ogromny wzrost wydajnosci procesu sekwencjo-
nowania DNA. Analiza wynikow sekwencjonowania
wysokoprzepustowego wymaga wielu krokéw i zlozonej
interpretacji danych ze wzgledu na liczbe nowych wa-
riantéw, identyfikowanych jednoczesnie w wielu genach
(rycina 3).

Analiza wynikéw sekwencjonowania w celu wytypowa-
nia wariantu sprawczego opiera si¢ takze na dokladnej
ocenie fenotypu pacjenta i cztonkow jego rodziny, dlatego
zasadnicze znaczenie maja szczegélowe badania lekarskie
i dokladana analiza dokumentacji medycznej. Najnowsze
technologie sekwencjonowania szybko znalazly miejsce
w diagnostyce genetycznej pacjentéw z HL, np. w postaci
ukierunkowanego sekwencjonowania panelu genéw powig-
zanych z HL, badania WES czy WGS i analizy ich wynikéw
dla znanych i kandydackich genéw. Duzg zaleta tych metod

jest mozliwos¢ ponownej analizy juz istniejacych zbiorow
danych genetycznych w celu zidentyfikowania nowych
gendéw powiagzanych z HL u pacjentdw, ktorzy nie mieli
diagnozy molekularnej. Mozliwe jest rowniez znalezienie
wigcej niz jednej genetycznej przyczyny HL u pacjenta.
To zjawisko, tzw. liczne diagnozy molekularne, staje sie
coraz bardziej powszechne dzieki szeroko zakrojonym
badaniom genetycznym, ktére umozliwiaja jednoczesna
analize wielu genéw. W takich przypadkach moze si¢
okaza¢, ze HL wynika z nakladajacych sie efektow kilku
wariantow genetycznych w réznych genach, z ktérych
kazdy odpowiada za rézne mechanizmy prowadzace do
utraty stuchu. Ta wielowymiarowa analiza jest szczegdlnie
wazna w diagnostyce pacjentéw z nietypowym fenoty-
pem [34].

Nierozwigzane przypadki HL - gdzie jeszcze
nalezy szukac genetycznej przyczyny HL?

U wielu pacjentéw z HL nie udaje si¢ zidentyfikowac ge-
netycznej przyczyny choroby mimo obszernych badan
molekularnych. Czy w takich przypadkach przyczyna HL
na pewno kryje si¢ w genach? A moze sg nig czynniki
$rodowiskowe? Co w przypadku HL rodzinnego, wystepu-
jacego w wielu pokoleniach? Czy mozliwe jest, ze HL jest
elementem wczeéniej nieopisanego zespolu genetycznie
uwarunkowanego?

Te pytania sklaniaja do refleksji nad mozliwo$ciami wspol-
czesnych metod diagnostycznych. Genetyczna przyczyna
HL mogla zosta¢ pomini¢ta w badaniach molekular-
nych z kilku powodéw. Warianty sprawcze znajduja si¢
w sekwencjach gendw, ktére dotychczas nie byty powia-
zane z HL. Genetyczne podloze procesu styszenia nadal
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jest intensywnie badane zar6wno u ludzi, jak i na mode-
lach zwierzecych [35-37]. Dane z szeroko zakrojonych
badan na modelach zwierzecych wskazuja, ze w proces
styszenia zaangazowanych jest okolo 1000 genéw [38].
Co interesujace, istnieje wiele loci chromosomowych po-
wiazanych z HL, dla ktérych nie zidentyfikowano jeszcze
genéw sprawczych. Programy International Knockout
Mouse Consortium (IKMC) i International Mouse
Phenotyping Consortium (IMPC) nieustanie dostarczaja
informacji na temat ewentualnych nowych genéw moga-
cych powodowa¢ HL u czlowieka, a tym samym udzielajg
wskazowek do identyfikowania genéw i wariantéw spraw-
czych w wysokoprzepustowych badaniach genetycznych
[39,40]. Aby jednoznacznie wskaza¢ warianty spraw-
cze w genach niepowigzanych z HL, oprécz informacji
o fenotypach myszy z wprowadzona mutacja genu kan-
dydackiego, niezbedne jest przeprowadzenie szerokich
analiz duzych grup pacjentéw, skompletowanie odpo-
wiednich grup kontrolnych oséb zdrowych oraz wiaczenie
do badania jak najwiekszej liczby krewnych pacjentow.
Oprdcz tych krokéw nalezy pamietaé o przeprowadzeniu
badan funkcjonalnych dla typowanych wariantow. W tym
celu nalezy wykona¢ testy na modelach komdrkowych
i/lub zwierzecych.

Oprdécz badan funkcjonalnych na myszach coraz czesciej
wykonywane sg badania z uzyciem dania pr¢egowane-
go (fac. Danio rerio, ang. zebrafish). W poréwnaniu do
myszy danio pregowany ma o wiele wigkszg liczbe po-
tomstwa, przechodzi zewnetrzne zaplodnienie, ma szybszy
rozwoéj embrionalny, jego larwy sg przezroczyste, ale przede
wszystkim dostepnych jest wiele bardzo wydajnych metod
manipulacji jego genomem. Danio pregowany jest wyko-
rzystywany w badaniach nad komdérkami rzesatymi ucha
wewnetrznego, ktére odgrywaja kluczowa role w proce-
sie styszenia i sa wrazliwe na uszkodzenia genetyczne.
Powyzsze cechy czynig dania pregowanego idealnym
modelem do badania funkcji genéw zwigzanych z HL
[41,42]. Warto podkresli¢, ze ok. 82% genéw powiazanych
z chorobami czlowieka ma swoéj odpowiednik (ortolog)
u dania pregowanego [43].

Oszacowanie, jak duzy procent niewyjasnionego mole-
kularnie, dziedzicznego HL powodowany jest wariantami
w genach dotychczas niepowigzanych z procesem slysze-
nia, jest nad wyraz trudne. Niemniej stale rosnaca liczba
badan i artykuléw na ten temat sugeruje, Ze analiza wa-
riantéw w ,,nowych” genach stanowi obiecujacy kierunek
w poszukiwaniu genetycznych przyczyn HL.

Niewykluczone, ze warianty patogenne dla HL umiej-
scowione sa glteboko w intronach lub regionach
regulatorowych gendw zwigzanych z HL. Mozliwe jest,
ze warianty sprawcze dotycza nieznanych eksonéw lub
alternatywnych transkryptéw, czyli eksonéw niewcho-
dzacych w sklad podstawowych transkryptow gendw
powiazanych z HL [44-47]. W DFNBI powodowanym
przez mutacje genu GJB2 opisano patogenny wariant zlo-
kalizowany w sekwencji promotora — mutacja ta prowadzi
do znacznego zmniejszenia ekspresji genu [48]. Natomiast
w przypadku DENX2, za ktorego powstanie odpowiada-
ja warianty w genie POU3F4, opisano obszerna delecje
regionu regulatorowego w obszarze 5 UTR genu [49].
Kolejnym przykladem mutacji w regionach niekodujacych

sa warianty umiejscowione gleboko w intronach, ktére po-
woduja nieprawidtowe skladanie transkryptu, a takze te,
ktére sg zlokalizowane poza konserwatywnymi regionami
sktadania transkryptéw. Takie warianty moga skutkowa¢
wlaczeniem pseudo-eksonéw do mRNA. Pseudo-eksony
moga powodowa¢ zmiang ramki odczytu, co w konsekwen-
cji prowadzi do skrdcenia biatka, jak opisano to dla genow
USHZ2A [18-20] i MYO6 [50]. DFNAS5 powodowany jest
intronowymi wariantami genu GSDME, ktére prowadza do
delecji 6smego eksonu w tanskrypcie. Skutkuje to nabyciem
przez biatko nowej funkgji (efekt gain-of-function) [51,52].
Prawdopodobnie niektdre sprawcze warianty moga doty-
czy¢ nieznanych eksondéw znanych genéw powigzanych
z HL. Doktadna charakterystyka genomu ludzkiego wciaz
nie jest kompletna, dlatego dodatkowe eksony znanych
genow HL moga nadal by¢ niezidentyfikowane. W przy-
padku genu MYOI15A odkryto nieopisany ekson, ktory
jest alternatywnym miejscem startu transkrypcji [53].
W celu potwierdzenia patogennoéci typowanego warian-
tu w nieznanym eksonie genu HL powinno si¢ okresli¢,
czy ekson ten jest transkrybowany w uchu wewnetrznym,
przez co jego mutacje moglyby uszkadza¢ stuch. Niestety
liczba niezidentyfikowanych eksonéw i ich znaczenie dla
powstawania HL nie sg znane, dlatego dalsze analizy trans-
kryptomu ucha sg niezbedne do poznania pelnej struktury
gendw i okreslenia ich roli w procesie slyszenia.

Nie mozna réwniez wykluczy¢, ze prawdziwy wariant
sprawczy zostal wykryty w badaniach molekularnych, ale
pominigto go w trakcie analizy (np. warianty liczby kopii
- CNV, ang. copy number variants, warianty strukturalne
- SV, ang. structural variants) lub zostat blednie zinter-
pretowany jako niepatogenny. Wydaje sie, ze niektdre tzw.
warianty ciche nie wplywaja na sekwencje aminokwasowa
kodowanego bialka, ale moga oddzialywa¢ na sktadanie
transkryptu, czego przykladem jest wariant ¢.5331G>A
(p-Leul777Leu) w genie TECTA (DFNA8/12), powodu-
jacy wykluczenie eksonu 16 z transkryptu i powstanie
nieprawidlowej alfa-tektoryny [54]. Inne warianty ciche
moga wplywac na szybko$¢ syntezy bialka i powodowac
jego nieprawidlowe faldowanie [55,56].

W trakcie analizy wynikéw NGS (sekwencjonowa-
nie panelowe, WES, WGS) odrzucane s3 zmiany czeste,
tak zwane polimorfizmy (rycina 3). Polimorfizm to
wariant genetyczny, ktéry nie jest mutacja patogenna
i wystepuje u wigcej niz 1% populacji. W przeciwien-
stwie do tego warianty powodujace dziedziczny HL to
w zdecydowanej wiekszoéci warianty rzadkie, o czesto-
$ci wystepowania w populacji ogélnej mniejszej niz 1%.
Znane s3 jednak pewne prawdziwe warianty sprawcze
dla HL, ktére moga zosta¢ pominiete w trakcie analizy,
poniewaz ich czesto$é wystepowania w réznych subpopu-
lacjach moze przekracza¢ 1%, np. p.Gly12fs, p.Met34Thr
ip.Val37Ile w genie GJB2 lub haplotyp CEVA, ktérego iden-
tyfikacja prawdopodobnie wyjasnia HL u duzego odsetka
pacjentéw z jedna zmiang w genie SLC26A4 [30,57].

Istnieje tez prawdopodobienstwo, zZe wariant sprawczy
zostal zidentyfikowany, ale odrzucony ze wzgledu np. na
niepasujacy fenotyp, niewystarczajaca liczbe dowoddw kli-
nicznych, brak jednoznacznych danych populacyjnych czy
zlozone mechanizmy dziedziczenia. Interpretacja wynikow
badan genetycznych moze by¢ utrudniona przez opisane
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Rycina 4. Niepetna penetracja na przyktadzie rodziny z ADHL. Rodowdd przedstawia rodzine, w ktérej dziedziczny niedostuch nie
ujawnia sie u wszystkich nosicieli patogennego wariantu genetycznego. U pacjenta zaznaczonego kétkiem mutacja nie prowadzi do
objawéw klinicznych, co stanowi przyktad niepetnej penetracji i moze utrudniac interpretacje dziedziczenia oraz diagnoze genetyczng;
probanda oznaczono strzatka, czarne symbole oznaczajg osoby z niedostuchem, puste symbole osoby zdrowe

Figure 4. Incomplete penetrance in a family with ADHL. The pedigree depicts a family in which hereditary hearing loss does not manifest
in all carriers of the pathogenic genetic variant. In the case of the individual marked with a circle, the mutation does not lead to clinical
symptoms, representing an example of incomplete penetrance that can complicate inheritance interpretation and genetic diagnosis; index
patient is marked by an arrow, black symbols indicate patients with hearing loss, empty symbols indicate healthy individuals

wecze$niej zjawisko zmiennej ekspresji lub niepelnej pene-
tracji. To ostatnie pojecie odnosi sie do sytuacji, w ktorej
osoba noszaca patogenny wariant genetyczny nie wykazuje
objawéw choroby (rycina 4). Jesli liczba dostepnych czton-
kéw rodziny, w przypadku ktérych mozliwe jest wykonanie
analizy wynikéw badan genetycznych, jest ograniczona, ist-
nieje ryzyko btednej interpretacji danych. Jesli dodatkowe
informacje o objawach, takich jak nietypowe cechy feno-
typowe u krewnych pacjenta, nie zostana uwzglednione,
wariant moze zosta¢ blednie odrzucony. W takich sytu-
acjach pomocne moze by¢ poréwnanie wynikow badan
pozostatych cztonkdéw rodziny oraz innych oséb o podob-
nym obrazie klinicznym.

Prawdopodobnie HL w niektérych przypadkach moze
mie¢ inny od monogenowego sposob dziedziczenia.
U takich pacjentéw warianty w okreslonym genie musza
wspolwystepowad z wariantami w jednym (dziedzicze-
nie dwugenowe) lub kilku innych genach (dziedziczenie
oligogenowe), aby spowodowa¢ chorobe. Patogenne wa-
rianty genetyczne mogg tez znajdowac si¢ w regionach
regulatorowych RNA. Znaczna cze$¢ ludzkiego genomu
jest transkrybowana na niekodujagce RNA (ncRNA), ktore
nie koduje bialek, lecz pelni wazne funkcje regulatoro-
we. Wérdd nich znajdujg si¢ mikroRNA (miRNA) oraz
dlugie niekodujace RNA (IncRNA), ktore sg intensywnie
badane w kontekscie funkcjonowania ucha wewnetrzne-
go [58,59]. Mutacje w genach kodujacych miRNA, takie
jak w genie MIR96, zostaly powigzane z utrata stuchu
zaréwno u ludzi, jak i u myszy [60,61]. Badania wyka-
zaly, ze miRNA odgrywa gltéwna role w regulacji genéw
niezbednych do prawidlowego rozwoju ucha wewnetrz-
nego [62]. Regiony kodujagce miRNA i IncRNA s3 tylko
cze$ciowo uwzgledniane w badaniu WES, ktore analizuje
glownie regiony kodujace biatka. LncRNA, ktdre czesto sg
transkrybowane z regionéw miedzygenowych, moga by¢
w pelni zidentyfikowane dopiero za pomoca sekwencjo-
nowania calogenomowego (WGS).

Z jednej strony ogromna liczba generowanych danych
moze prowadzi¢ do pominiecia wlasciwego wariantu
sprawczego, z drugiej — dopiero zastosowanie WGS daje
szans¢ na odkrycie nowej genetycznej przyczyny HL.

Whioski

Podsumowujac, w ciagu ostatnich 20 lat mozliwosci
diagnostyki genetycznej pacjentéow z HL znaczaco si¢
rozwinely. Jednak postep technologiczny wiaze si¢ z ro-
sngcymi wymaganiami dotyczacymi analizy i interpretacji
wynikow.

Dziedziczny HL caly czas stanowi istotne wyzwanie dia-
gnostyczne. Mimo wielkiego postepu technologicznego
i dynamicznego rozwoju technik biologii molekularnej
problem utraconej dziedziczno$ci dotyczy duzej liczby
pacjentoéw nie tylko z HL, lecz takze innymi chorobami
rzadkimi. Pojawienie si¢ NGS zrewolucjonizowalo dia-
gnostyke genetyczna pacjentow, otworzylo dotychczas
niedost¢gpne mozliwosci identyfikowania molekularnych
przyczyn chordb, ale jednoczesnie przyniosto duze wy-
zwania zwigzane z analizg i interpretacja otrzymywanych
danych. Coraz czgsciej w Polsce i na $wiecie standar-
dem staja si¢ badania panelowe, WES, a nawet WGS.
W dalszym ciagu niezbedne sg réwniez badania funkcjo-
nalne oraz nieustanny rozwoj narzedzi bioinformatycznych
wspierajacych interpretacje danych. Tylko kompleksowe
podejscie pozwala w pelni zrozumie¢ molekularne mecha-
nizmy powstawania HL i choréb rzadkich.

Finansowanie

Niniejsze badania i artykut nie otrzymaly zadnej dotacji
od agencji dziatajagcych w sektorze publicznym, komer-
cyjnym lub non-profit.
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Streszczenie

Niniejszy artykul poswigcony jest problematyce zaburzenia rozwojowego jezyka (DLD). Termin ten zyskal uznanie miedzynarodowego
$rodowiska naukowego i klinicznego jako ujednolicona diagnoza dla dzieci wykazujacych trwale trudnosci jezykowe o nieznanej
etiologii. Zaburzenie to dotyczy dzieci charakteryzujacych sie opdznionym rozwojem mowy, trudnosciami w rozumieniu i produkcji
jezyka przy prawidlowym stuchu oraz braku niepelnosprawnosci intelektualnej mogacej ttumaczy¢ te trudnosci, a takze z wykluczeniem
uszkodzen osrodkowego ukladu nerwowego. W artykule zostala oméwiona ewolucja pojecia DLD, jego formalne ujecie w klasyfikacji
ICD-11 Swiatowej Organizacji Zdrowia oraz jego znaczenie dla praktyki klinicznej i edukacyjnej w Polsce. Zaprezentowano podstawowe
zalozenia definicyjne i diagnostyczne DLD, jego objawy oraz trudnosci zwigzane z roznicowaniem go od innych zaburzen, takich jak
spektrum autyzmu. W tekscie przedstawiono rowniez rozbiezno$ci terminologiczne istniejace w polskiej literaturze logopedycznej
oraz zamieszczono rekomendacje migdzynarodowego konsorcjum CATALISE, a takze propozycje dostosowania stosowanych w Polsce
procedur diagnostycznych i terapeutycznych do wspoélczesnych standardéw naukowych.

Stowa kluczowe: zaburzenie rozwojowe jezyka « DLD « diagnoza e trudnosci jezykowe o réznicowanie diagnostyczne « logopedia

Abstract

This article focuses on the issue of Developmental Language Disorder (DLD), a term that has gained recognition within the international
scientific and clinical communities as a unified diagnosis for children with persistent language difficulties of unknown origin. DLD
affects children who demonstrate delayed speech development and difficulties in both language comprehension and production,
despite having normal hearing and no intellectual disability that could explain these difficulties, and in the absence of central nervous
system damage. The article discusses the evolution of the DLD concept, its formal inclusion in the ICD-11 classification by the World
Health Organization, and its significance for clinical and educational practice in Poland. It outlines the core definitional and diagnostic
criteria of DLD, its symptoms, and the challenges in distinguishing it from other disorders, such as autism spectrum disorder.
The paper also highlights terminological inconsistencies in Polish speech-language pathology literature, presents the recommendations
of the international CATALISE consortium, and proposes adjustments to diagnostic and therapeutic practices in Poland in line with
contemporary scientific standards.
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Skrot Rozwiniecie skrétu Odpowiednik w jezyku polskim
ADHD attention deficit hyperactivity disorder ﬁfljgg nadpobudliwosci psychoruchowej z deficytem
APD auditory processing disorder zaburzenia przetwarzania stuchowego
ASD autism spectrum disorder zaburzenia ze spektrum autyzmu
DLD developmental language disorder zaburzenie rozwojowe jezyka
fMRI functional magnetic resonance imaging funkcjonalny rezonans magnetyczny
GAP general all purpose (verbs) czasowniki ogélnego przeznaczenia
IBE Instytut Badanh Edukacyjnych -

International Classification of Diseases for Mortality

Miedzynarodowa klasyfikacja choréb i urazéw do

(e and Morbidity Statistics, 11 celow statystyki umieralnosci i zachorowalnosci, 11
IRMIK Inwentarze rozwoju mowy i komunikacji -

JK Jezyk i komunikacja (skala obserwacyjna) =

OUN osrodkowy uktad nerwowy -

SL statistical learning uczenie statystyczne

SLI specific language impairment specyficzne zaburzenie jezykowe

SORM samoistny op6zniony rozwoj mowy =

ToM theory of mind teoria umystu

TRJ Test rozwoju jezykowego =

DLD w s$wietle klasyfikacji ICD-11 i konsensusu
naukowego

Zaburzenie rozwojowe jezyka (ang. developmental lan-
guage disorder, DLD) to termin wprowadzony do
literatury naukowej i klinicznej w wyniku miedzyna-
rodowego konsensusu specjalistow zajmujacych sie
diagnoza i terapia trudnosci jezykowych u dzieci. Ustalenie
wspolnej definicji bylo rezultatem dialogu $rodowisk na-
ukowych, pedagogicznych i psychologicznych, a takze
konsultacji ze §rodowiskiem medycznym. Celem bylo
ujednolicenie nazewnictwa stosowanego przez wszystkie
$rodowiska zajmujace si¢ problematyka zaburzen rozwoju
jezykowego u dzieci [1]. Termin zostal przyjety takze
w najnowszym wydaniu mi¢dzynarodowej klasyfikacji dia-
gnostycznej Swiatowej Organizacji Zdrowia — International
Classification of Diseases for Mortality and Morbidity
Statistics, 11 (ICD-11) - z kodem 6A01.2. W klasyfikacji
tej DLD umieszczono w grupie ,,Zaburzenia neurorozwo-
jowe” (ang. neurodevelopmental disorders), obok takich
rozpoznan jak zaburzenia ze spektrum autyzmu, ADHD
czy zaburzenia rozwoju koordynacji ruchowej [2].

Klasyfikacja ICD-11 wskazuje, ze DLD charakteryzuje si¢
utrzymujacymi sie deficytami w zakresie nabywania, ro-
zumienia, tworzenia lub uzywania jezyka (méwionego lub
migowego), ktére pojawiaja sie w okresie rozwojowym,
zwykle we wczesnym dziecinstwie, i powoduja znaczne
ograniczenia w zdolnosci do komunikowania si¢. W przy-
padku DLD zdolnos¢ danej osoby do rozumienia, tworzenia
lub uzywania jezyka jest znacznie ponizej oczekiwanej,
biorac pod uwage jej wiek. Czestos¢ wystgpowania DLD
u dzieci szacuje si¢ na 6-15%. DLD czegéciej diagnozowa-
ne jest u chlopcéw niz u dziewczynek, cho¢ stosunek plci

rozni si¢ w zaleznosci od typu préby: w prébach klinicz-
nych wynosi od 2:1 do 6:1, a w populacyjnych - okolo
1,3: 1. Zwiazek z plcig nie jest zatem jednoznaczny [2].
Co istotne, jedno z nowszych badan wykazato brak réznic
w czesto$ci wystepowania zaburzenia DLD u chlop-
cow i dziewczynek, wskazujac, ze wczedniejsze rdznice
miedzyplciowe moga wynika¢ z mniejszej trafnosci roz-
poznan u dziewczynek [3]. Ponadto u chlopcow czesciej
niz u dziewczynek diagnozowane jest wspotwystepowanie
DLD oraz zaburzen rozwoju dzwiekéw mowy [2].

Rozwdj jezykowy dzieci z DLD jest opdzniony, jednak
trudnoéci nie majg wylacznie charakteru ilo$ciowego.
W wielu przypadkach deficyty nie sa kompensowane
w trakcie naturalnego dojrzewania ukladu nerwowego
i rozwdj funkeji poznawczych, a niektore funkeje jezykowe
wykazuja wigksze deficyty niz inne. Deficyty moga obej-
mowa¢ w szczeg6lnosci fonologie, stownictwo, morfologie
i sktadni¢ [4]. DLD definiuje si¢ za pomocg zestawu kry-
teriéw wlaczenia, ktére maja zrédlo w standaryzowanych
testach zdolnosci stownikowych, gramatycznych i narra-
cyjnych. Diagnoza DLD wymaga réwniez uwzglednienia
kryteriow wykluczenia. Jednym z nich jest niepelnospraw-
nos¢ intelektualna stwierdzona na podstawie diagnozy
z wykorzystaniem niewerbalnej skali IQ, ktéra pozwala
na pomiar mozliwosci intelektualnych niezaleznych od
funkcjonowania jezykowego [2,4]. W odrdznieniu od
klasyfikacji ICD-10, w ICD-11 przedstawiono takze kry-
teria diagnozy w przypadkach wspdtwystepowania DLD
z niepelnosprawnoscia intelektualng. Diagnozy moga by¢
postawione réwnolegle, jeéli zdolnosci jezykowe danej
osoby sa znaczaco nizsze, niz wynikaloby to z ogélnego
poziomu funkcjonowania intelektualnego [2]. Kryteria roz-
biezno$ci miedzy funkcjami jezykowymi i niejezykowymi
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wynikaja z zalozenia, Ze DLD jest specyficzne dla jezyka.
Z drugiej strony, u dzieci z DLD czgsto obserwuje si¢ ob-
nizony poziom uwagi [5], trudnosci w zakresie funkcji
wykonawczych i poznania spotecznego, np. teorii umystu
[6]. W konsekwencji deficytéw komunikacyjnych, dzieci
z DLD czesto doswiadczaja trudnosci w sferze spolecz-
nej, emocjonalnej i behawioralnej [7,8]. Kilkanascie razy
czesciej niz ich réwiesnicy zmagaja sie z trudnos$ciami
w nauce czytania i pisania [1,9] oraz matematyki [10].
Maja trudnoéci w nawigzywaniu i utrzymywaniu przyjazni
[11] oraz sg bardziej narazone na do$wiadczanie klinicz-
nego poziomu leku oraz na kliniczng depresje [12]. DLD
jako zaburzenie neurorozwojowe nie mija samoistnie wraz
z wiekiem - przeciwnie, ma tendencje¢ do utrzymywania
si¢ przez calte dziecinstwo az po dorostos¢. Szacuje sie, ze
okoto 75% oséb zdiagnozowanych w dziecinstwie nadal
spetnia kryteria diagnostyczne w pdznym okresie adole-
scencji [2]. Badania pokazuja, ze osoby z DLD rzadziej
podejmuja studia akademickie, czesciej wybieraja $ciezki
edukacji zawodowej [9,13] oraz czesciej wykonuja prace
w zawodach zwigzanych z nizszym statusem spoleczno-
-ekonomicznym [14,15].

Niezwykle istotne jest usystematyzowanie i wprowadzenie
do praktyki klinicznej jednolitej terminologii odnoszacej
si¢ do zaburzen jezykowych u dzieci, ktérych trudnosci
nie moga by¢ wyjasnione innymi rozpoznaniami kli-
nicznymi. W polskiej literaturze logopedycznej istnieje
duza réznorodnoé¢ okredlenn odnoszacych sie do zabu-
rzen jezykowych dzieci o nieznanej etiologii, np. alalia
[16-19], alalia prolongata [20-23], afazja dziecieca
[24-27], afazja rozwojowa [28-32], niedoksztalcenie
mowy o typie afazji [33-37] czy specyficzne zaburze-
nie jezykowe (SLI) [38-41], ktore poprzedzalo obecnie
ustalony termin zaburzenie rozwojowe jezyka (DLD)
[41-43]. Terminy te bywaja uzywane zamiennie, cho¢
ich definicje czesto si¢ réznig, co prowadzi do niejasno$ci
w odniesieniu do stosowanych kryteriow diagnostycz-
nych i postgpowania terapeutycznego [18,41]. Przykltadem
zainteresowania tym problemem byla ogélnopolska
konferencja naukowa zatytulowana: ,,Afazja dziecieca,
niedoksztalcenie mowy o typie afazji, alalia i alalia pro-
longata oraz SLI/DLD - w kregu badan i terminologii”
[44]. Juz sam tytul wydarzenia naswietla skale problemu:
zestawienie az sze$ciu réznych okreslen tej samej lub po-
krewnej kategorii zaburzen wskazuje na brak wspolnego
stanowiska diagnostycznego i terminologicznego wsréd
specjalistow. Konferencja, cho¢ stanowita wazne forum
wymiany dos$wiadczen, unaocznita paradoks obecny
w polskim $rodowisku logopedycznym i pedagogicznym
- jednoczesne funkcjonowanie wielu niejednoznacznych
i cze$ciowo pokrywajacych si¢ termindw, ktdre czesto
roznig si¢ jedynie tradycja uzycia, a nie zakresem Kkli-
nicznym. Na problem ten zwrdcila tez uwage Gacka [41],
podkreslajac potrzebe uporzadkowania terminologii sto-
sowanej przez polskich klinicystow oraz wprowadzenia
tej kategorii zaburzen do systemu orzecznictwa eduka-
cyjnego jako podstawy do objecia dzieci odpowiednim
wsparciem.

W zréznicowanych $rodowiskach klinicznych i pedago-
gicznych w Polsce, stykajacych si¢ z problemem zaburzen
rozwoju jezykowego, czgsto obserwuje si¢ silne przywia-
zanie do historycznych terminéw diagnostycznych, ktore

nie wystepuja we wspolczesnych klasyfikacjach. Jednak
w przypadku dziedziny $cisle zwigzanej z biologicznymi
i psychologicznymi mechanizmami funkcjonowania czlo-
wieka, stosowana terminologia powinna odwolywac¢ sie
do wspdlczesnej wiedzy naukowej. Osiagniecia naukowe
dotyczace patologii rozwoju jezykowego u dzieci powinny
by¢ rozpowszechniane w srodowiskach polskich terapeu-
téw i wprowadzane do programéw ksztalcenia klinicystéw
i pedagogdw pracujacych z dzie¢mi. Nawiazujac do postula-
tow Gackiej [41], ktora wskazuje na potrzebe zainicjowania
szerokiej debaty eksperckiej wokot klasyfikacji zaburzen je-
zykowych w Polsce, proponujemy, aby punktem odniesienia
dla przysztych diagnoz klinicznych i edukacyjnych stata sie
klasyfikacja ICD-11 [2], ktéra w 2025 roku zaczyna obo-
wigzywac jako oficjalny system rozpoznawania jednostek
Klinicznych w medycynie. Diagnoza medyczna jest w wielu
wypadkach punktem wyjscia do postepowania terapeu-
tycznego logopeddéw i pedagogéw. Co wazne, diagnoza
medyczna jest takze podstawa do formulowania orzeczen
o niepelnosprawnoéci oraz potrzebie ksztalcenia specjalne-
go. Z tych powodéw klasyfikacja ICD-11 WHO moze sta¢
si¢ jasnym wyznacznikiem diagnoz funkcjonowania jezy-
kowego u dzieci. Wskazana klasyfikacja precyzuje jednostke
zaburzenie rozwojowe jezyka (DLD) i oferuje jasne kryteria
wlaczenia i wykluczenia, eliminujgc tym samym niescisto$ci
terminologiczne obecne w dotychczasowym nazewnictwie.

W miedzynarodowych srodowiskach klinicznych i pedago-
gicznych problemy terminologiczne byly w ostatnich latach
intensywnie dyskutowane. Konsorcjum CATALISE, kiero-
wane przez Dorothy Bishop (University of Oxford), w 2016
12017 roku opublikowalo wyniki badania Delphi z udzia-
fem terapeutow jezykowych, psychologéw i pedagogow
edukacyjnych oraz innych specjalistow zajmujacych sie
diagnoza i terapia zaburzen rozwojowych u dzieci [1,45].
Celem tego migdzynarodowego projektu bylo wypra-
cowanie konsensusu odnosnie terminologii i kryteriow
diagnostycznych dotyczacych wystepujacych u dzieci za-
burzen jezykowych o etiologii rozwojowej, pozostajacych
jednocze$nie w zgodzie z obowiazujacymi klasyfikacjami
medycznymi. Motywacja do uzgodnienia nowego terminu
w odniesieniu do grupy klinicznej byly trudnoséci w dia-
gnozowaniu poszczegélnych przypadkow. Wcezesniej
stosowany termin specyficzne zaburzenie jezykowe (ang.
specific language impairment, SLI) sugerowal, ze diagnoza
nie moze by¢ postawiona u dzieci, ktdre przejawiaja wspol-
wystepujace zaburzenia funkcjonowania poznawczego
i spotecznego. Jednak w wielu przypadkach obserwuje si¢
towarzyszace zaburzenia w innych sferach funkcjonowa-
nia. W zwiazku z tym zaproponowano bardziej inkluzywny
termin developmental language disorder, czyli zaburzenie
rozwojowe jezyka, ktéry uwzglednia wspolwystepowanie
innych trudnoéci, o ile nie sg przyczyna wtornych deficy-
téw jezykowych. Takie ujecie pozwala na dostosowanie
kryteriéw diagnostycznych do rzeczywistych warunkéw
Klinicznych, w ktérych dzieci rzadko prezentuja ,,czyste”
zaburzenie jezykowe, bez zadnych innych trudnosci roz-
wojowych. Kluczowym kryterium w rozpoznaniu DLD
nie jest obecno$¢ objawow wspotwystepujacych, ale fakt,
ze trudnosci jezykowe sa gtéwnym problemem rozwo-
jowym wplywajacym w istotny sposéb na codzienne
funkcjonowanie dziecka — w sferze edukacyjnej, spolecz-
nej i emocjonalnej — oraz nie ustgpuja bez specjalistycznej
pomocy terapeutycznej [1].
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Zespdt naukowcdw zrzeszonych w konsorcjum CATALISE
opublikowat postulaty skierowane do migdzynarodowych
$rodowisk klinicystow i naukowcow. W krajach anglosa-
skich specjalisci systematycznie wdrazaja sformutowane
wskazania, czego efektem jest poprawa jakosci i efektyw-
noéci ustug terapeutycznych oferowanych dzieciom z DLD.
CATALISE podkreélito, ze stosowanie jednolitej termi-
nologii w odniesieniu do zaburzen rozwoju jezykowego
u dzieci jest konieczne, by skutecznie i systematycznie
rozwija¢ oddzialywania stuzace terapii oraz adekwatnie
postepowaé w poszczegdlnych przypadkach pod wzgle-
dem terapeutycznym i diagnostycznym. Ponadto termin
zaburzenie jezykowe (ang. language disorder) jest propono-
wany w odniesieniu do dzieci, ktérych problemy jezykowe
utrzymuja sie¢ w srednim dziecinstwie i p6zniej oraz maja
znaczacy wplyw na codzienne interakcje spoleczne lub
postepy w nauce. Zatem rokowanie powinno by¢ klu-
czowym czynnikiem w definicji zaburzen jezykowych.
Oznacza to, ze termin DLD powinien obejmowac¢ takie
osoby, ktérych problemy jezykowe prowadza do znacznych
zaburzen funkcjonowania, a zaburzenia te z duzym praw-
dopodobienstwem nie ustapia bez specjalistycznej pomocy.

Zwrécono takze uwage, ze na réznych etapach rozwoju
dziecka symptomy wskazujace na wystepowanie DLD
moga by¢ rézne. Ocena rokowan w odniesieniu do po-
szczegdlnych dzieci musi zatem uwzglednia¢ czynnik
wieku. Uznano takze, ze zastosowanie terminu zaburzenie
rozwojowe pozwoli na adekwatne umiejscowienie oma-
wianych przypadkoéw deficytow jezykowych obok innych
zdefiniowanych zaburzen rozwojowych, takich jak spek-
trum zaburzen autystycznych czy ADHD (ang. attention
deficit hyperactivity disorder) [1].

Diagnoza DLD

Skuteczna identyfikacja dzieci zagrozonych DLD wymaga
zastosowania trafnych, rzetelnych i znormalizowanych
narzedzi diagnostycznych umozliwiajacych obiektywna
ocene poziomu rozwoju jezykowego w odniesieniu do
norm wiekowych. Szczegdlng trudnoéé diagnostyczna
stanowia dzieci ponizej 3 roku zycia, u ktérych objawy —
takie jak brak gaworzenia, ograniczony rozwdj sfownictwa
czy opdznione budowanie zdan — moga, lecz nie musza,
$wiadczy¢ o rozwijajacym si¢ zaburzeniu. Wiele z takich
dzieci w pozniejszym okresie nadrabia zaleglosci i stop-
niowo osigga poziom zdolnosci jezykowych wlasciwy dla
wieku [1]. Trafnoé¢ diagnozy poprawia sie wraz z wiekiem.
Obecnos¢ zaburzen dotyczacych wigkszej liczby obsza-
réw funkcjonowania jezykowego u czterolatkdw wskazuje
na wieksze prawdopodobienstwo utrzymywania si¢ pro-
blemoéw do wieku szkolnego. W przypadku czterolatkow
i starszych dzieci szczegdlnie czulg miarg zaburzen charak-
terystycznych dla DLD jest test umiejetnosci powtarzania
zdan, poniewaz dzieci s3 zdolne do powtoérzenia tylko
takich konstrukeji sktadniowych, ktére znaja.

Problemy jezykowe, ktdére sa nadal widoczne w wieku 5
lat i p6zniej, prawdopodobnie beda si¢ utrzymywac. Jesli
na tym etapie rozwoju zaburzone jest takze rozumienie,
mozliwo$¢ pozniejszego wyréwnania poziomu jezykowe-
go jest malo prawdopodobna [1]. W Polsce coraz wigksza
role w zobiektywizowanej diagnozie odgrywaja standary-
zowane testy opracowane z mysla o wezesnym wykrywaniu

trudnoéci jezykowych. Test rozwoju jezykowego (TR])
[46], opracowany w Instytucie Badan Edukacyjnych
(IBE), przeznaczony jest dla dzieci w wieku przedszkol-
nym i wezesnoszkolnym (4;0-8;11 lat); pozwala na ocene
poziomu funkgji jezykowych istotnych dla rozpoznania
DLD. Z kolei Inwentarze rozwoju mowy i komunikacji
(IRMIK) [47] sa warto$ciowym narzedziem w przypad-
ku dzieci mtodszych, u ktorych rozwdéj jezyka dopiero sie
ksztattuje. Narzedzie to umozliwia ocene postepéw w na-
bywaniu mowy oraz identyfikacj¢ opdznien w rozwoju
komunikacyjnym juz we wczesnym dziecinstwie. Zaréwno
TRJ, jak i IRMIK sa narzedziami wystandaryzowanymi
i znormalizowanymi, opartymi na danych zebranych
na reprezentatywnej probie dzieci polskojezycznych, co
pozwala na rzetelne poréwnanie wynikéw jednostkowych
z normami populacyjnymi.

Niestety w Polsce nie zostaly jeszcze opracowane znor-
malizowane narzedzia pozwalajace na ocene¢ rozwoju
jezykowego w odniesieniu do norm wiekowych przezna-
czone dla dzieci w wieku szkolnym (po ukonczeniu 8 lat
i 11 miesigcy). Brakuje tez wystandaryzowanych testow
diagnostycznych dla mlodziezy. Tworzy to istotng luke
w systemie rozpoznawania DLD i utrudnia nie tylko trafne
diagnozowanie, lecz takze skuteczne monitorowanie po-
stepow i planowanie terapii. W rezultacie dzieci z DLD,
mimo objecia terapia we wczesnym dziecinstwie, czesto nie
otrzymuja adekwatnego wsparcia na pézniejszych etapach
edukacji. Luka ta sprawia, ze dzieci z DLD, ktorych trud-
nosci — szczegdlnie w zakresie skadni czy morfologii
- nie sg bardzo nasilone, moga w wieku szkolnym zosta¢
btednie zaklasyfikowane jako dzieci z dysleksja, trud-
nosciami emocjonalnymi, niskg motywacja lub niskimi
mozliwoéciami poznawczymi. Wstepna probe wypelnie-
nia tej luki stanowi skala obserwacyjna Jezyk i komunikacja
(JK) [48], opracowana w Pracowni Testéw Edukacyjnych
IBE, ktorej wersja pilotazowa zawiera obecnie normy dla
klasy I szkoly podstawowej. Planowane jest rozszerzenie
norm dla klas IT-VT, jednak nalezy podkresli¢, ze nie jest
to test diagnostyczny w $cistym tego slowa znaczeniu,
lecz narzedzie przeznaczone dla nauczycieli, umozliwia-
jace ocene zachowan jezykowych dziecka w kontekscie
szkolnym. Skala ta nie bada funkcjonowania jezykowe-
go dziecka, a jedynie pozwala na subiektywna ocene jego
kompetencji komunikacyjnych w §rodowisku szkolnym.

Stosowanie wystandaryzowanych narzedzi diagno-
stycznych jest sprawa zasadnicza, poniewaz zaburzenia
jezykowe maja czesto charakter niejawny — szczegélnie
gdy dotycza gléwnie rozumienia i gdy nie towarzysza im
inne widoczne deficyty, a artykulacja pozostaje prawidlo-
wa. W przypadku dzieci z op6éznionym rozwojem mowy
rodzice czesto uznajg rozpoczecie méwienia za dowdd
nadrobienia zaleglosci i rezygnuja z dalszej obserwacji,
natomiast u dzieci w wieku wczesnoszkolnym wystepu-
je zjawisko tzw. pozornego wyzdrowienia (ang. illusory
recovery), gdy deficyty fonologiczne, leksykalne i sktadnio-
we stajg si¢ mniej zauwazalne, cho¢ wcigz utrzymuja si¢
na poziomie nizszym niz u réwie$nikéw i moga pozostac
nierozpoznane bez odniesienia do norm [49].

W celu postawienia diagnozy DLD oprécz oceny funk-
cjonowania jezykowego niezbedna jest poglebiona ocena
roznicowa, wykluczajaca obecnos¢ innych zaburzen
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Rycina 1. Schemat diagnostyczny trudnosci jezykowych u dzieci — adaptacja graficzna na podstawie Bishop i wsp. [1]. Opis: Rysunek
przedstawia przettumaczony i zaadaptowany do polskich warunkéw schemat decyzyjny dotyczacy diagnozy trudnosci jezykowych u dzieci,
opracowany przez Bishop i wsp. Uwzglednia on kluczowe pytania dotyczace znajomosci jezyka lokalnego, kompetencji w innym jezyku,
obecnosci objawéw sugerujacych stabe rokowania oraz wspotwystepujacych zaburzen neurorozwojowych. Na podstawie odpowiedzi
mozliwe jest rozrdznienie dzieci z samoistnym opdznionym rozwojem mowy (SORM) i dzieci z zaburzeniem jezykowym — w tym z DLD
lub zaburzeniem jezykowym zwigzanym z innym rozpoznaniem (np. zespotem Downa, ASD). Po lewej stronie schematu wymieniono
symptomy ostrzegawcze wskazujace na wieksze ryzyko wystapienia trwatych trudnosci jezykowych.

Figure 1. Diagnostic flowchart for language difficulties in children — graphic adaptation based on Bishop et al. [1]. Note: The figure presents
a translated and graphically adapted decision-making flowchart for diagnosing language difficulties in children, originally developed by
Bishop and colleagues. It incorporates key questions regarding knowledge of the local language, competence in another language, the
presence of indicators suggesting poor prognosis, and co-occurring neurodevelopmental conditions. Based on the responses, it allows
differentiation between children who are late bloomers (with resolving difficulties) and those with a language disorder — including DLD or
a language disorder associated with another condition (e.g., Down syndrome, ASD). On the left side of the diagram, early warning signs
associated with a higher risk of persistent language difficulties are listed.

neurologicznych, rozwojowych lub sensorycznych, ktdre
moga tlumaczy¢ obserwowane trudnosci jezykowe.
Zgodnie z klasyfikacjg ICD-11, DLD diagnozuje si¢ wy-
facznie wtedy, gdy deficyty jezykowe nie sa skutkiem
rozpoznawalnego stanu biomedycznego - takiego jak
uraz mozgu, afazja nabyta w dziecinstwie (w tym afazja
padaczkowa), choroby neurodegeneracyjne, porazenie
mozgowe, epilepsja, ograniczenia jezykowe wynikajace
z niedostuchu [50], zespoly genetyczne, niepelnospraw-
no$¢ intelektualna czy zaburzenia ze spektrum autyzmu
[2]. We wszystkich tych przypadkach istnieje mozliwy
do zaobserwowania zwigzek miedzy stanem medycznym
a trudnoéciami jezykowymi, dlatego wymagaja one od-
rebnego podejscia diagnostycznego i terapeutycznego.
W takich sytuacjach stosuje si¢ raczej rozpoznanie wtor-
nego zaburzenia jezyka przypisanego obok diagnozy stanu
podstawowego. ICD-11 podkresla ponadto, ze regres wcze-
$niej nabytych umiejetnosci jezykowych nie jest typowy dla
DLD. Utrata pierwszych stéw w drugim roku Zycia, pola-
czona z wycofaniem spolecznym i spadkiem kompetencji

komunikacyjnych, a tym bardziej zanik umiejetnosci je-
zykowych po 3 roku zycia, moze wskazywaé raczej na
zaburzenia ze spektrum autyzmu lub inne powazne zabu-
rzenia neurologiczne, takie jak encefalopatia czy choroby
neurodegeneracyjne [2].

Istotne jest rowniez rozréznienie DLD i op6znionego wy-
stapienia pierwszych stéw u dziecka. Jak podkresla Bishop
i wsp. [1], u dzieci p6Zno méwigcych (ang. late bloomers),
czyli tych, u ktérych wystepuje samoistne/proste opéznie-
nie rozwoju mowy, nie obserwuje si¢ zazwyczaj objawow
sugerujacych wystepowanie glebszych zaburzen rozwoju je-
zykowego, takich jak problemy z rozumieniem mowy, brak
komunikacji gestowej (np. wskazywania, kiwania glowa),
brak nasladownictwa ruchowego czy trudnosci z tacze-
niem stéw po 24 miesigcu zycia (patrz rycina 1). Dzieci te
czesto nadrabiajg opdznienie spontanicznie, bez utrzymy-
wania si¢ objawow w wieku przedszkolnym. Czynnikiem
pogarszajacym rokowania jest natomiast m.in. pozytyw-
ny wywiad rodzinny w kierunku trudnosci jezykowych
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lub dysleksji, niska responsywnos¢ spoteczna, a takze za-
klécenia obejmujace wiele aspektéw jezyka — im wiecej
obszaréw funkcjonowania jezykowego jest zaburzonych,
tym wyzsze prawdopodobienstwo utrzymywania sie trud-
nosci w wieku szkolnym. W $wietle badan Jastrzebowskiej
iwsp. [51] u dzieci z DLD najczeéciej (92,3%) obserwuje sie
dlugotrwaly brak mowy, po ktérym rozwdj jezykowy nadal
przebiega nieprawidlowo, natomiast wéréd dzieci pdzno
mowiagcych prawie 60% po okresie milczenia zaczyna
moéwié prawidtowo, a tylko okolo 40% prezentuje niepra-
widlowy rozwdj mowy mimo poczatkowego opdznienia.
Roéznica miedzy tymi grupami dotyczy wiec nie tylko
momentu pojawienia si¢ mowy, lecz przede wszystkim
dalszego przebiegu jej rozwoju i zakresu trudnosci.

Co wazne, zespol CATALISE stwierdzil, ze niski poziom
zdolnosci niewerbalnych nie wyklucza diagnozy DLD.
W wielu przypadkach jezyk moze by¢ wybidrczo upo-
$ledzony u dziecka ze zdolnoéciami niewerbalnymi
w normie, jednak duza rozbiezno$¢ miedzy zdolnoscia-
mi niewerbalnymi i werbalnymi nie jest wymagana do
zdiagnozowania DLD. W praktyce oznacza to, ze dzieci
z niskimi zdolno$ciami niewerbalnymi, ktére nie spelnia-
ja kryteriow niepelnosprawnosci intelektualnej [52], moga
by¢ wlaczone jako przypadki DLD. Ponadto niski poziom
funkcjonowania niewerbalnego pogarsza rokowania odno-
$nie skutecznosci terapii jezykowej [53]. Wskazano takze,
ze u wielu dzieci z DLD obecne s zaburzenia wspotwy-
stepujace, ktore moga modyfikowaé zarowno wzorzec
trudnosci dziecka, jak i jego reakcje na interwencje, cho¢
ich zwigzek przyczynowy z problemami jezykowymi nie
jest jasny. Naleza do nich: problemy z koncentracja uwagi
(ADHD), problemy motoryczne (rozwojowe zaburzenie
koordynacji ruchowej), problemy z czytaniem i pisownia
(dysleksja rozwojowa), problemy artykulacyjne, ograni-
czenia zachowan adaptacyjnych i/lub behawioralnych oraz
zaburzenia emocjonalne.

Nalezy zatem podkresli¢, ze obecno$¢ innej diagnozy neu-
rorozwojowej nie wyklucza DLD. Te same problemy moga
by¢ réznie okreslane w zaleznosci od specjalisty, z ktérym
dziecko si¢ spotyka. Na przyktad, to samo dziecko moze
uzyskac réznorodne diagnozy w wyniku oceny dokonanej
przez odmiennych specjalistow: diagnoza DLD stwierdzo-
na przez logopede, dysleksji przez nauczyciela, ADHD
przez pediatre lub zaburzen przetwarzania stuchowego
(APD) przez audiologa. W przypadku tej ostatniej kategorii
diagnostycznej, dotyczacej centralnych zaburzen przetwa-
rzania stuchowego, zwigzek z zaburzeniami jezykowymi
nie zostal w pelni okreslony. Nalezy jednak pamigta¢, ze
dzieci, ktore otrzymuja te diagnoze, czesto majg wspotwy-
stepujace problemy jezykowe wymagajace specjalistycznej
oceny w kierunku DLD [54,55].

DLD to niejednorodna kategoria, ktéra obejmuje szeroki
zakres problemoéw, a przypadki indywidualne réznia
si¢ pod wzgledem natezenia poszczegdlnych trudnosci.
Z tego powodu, a takze ze wzgledu na zmiennos¢ objawow
w czasie, nie zdotano opracowa¢ spojnej klasyfikacji wy-
rézniajacej podtypy zaburzenia DLD. W planowaniu
terapii nalezy zatem u kazdego dziecka indywidualnie
uwzgledni¢ gtéwne obszary wymagajace interwencji.
CATALISE zaproponowalo, aby wskazania stuzace pla-
nowaniu interwencji byly formutowane w odniesieniu do

poszczegolnych aspektéw funkcjonowania jezykowego: fo-
nologii, sktadni, stownika, dyskursu oraz pragmatycznych
aspektow jezyka [1].

Objawy DLD

Ponizej prezentujemy informacje na temat charak-
terystycznych objawow DLD w gléwnych obszarach
funkcjonowania jezykowego. Trudnosci jezykowe dotycza
zaréwno aspektow rozumienia, jak i produkcji wypowie-
dzi. Wspdlczesne badania wskazuja, ze w przypadku
wiekszosci dzieci z DLD obserwowane trudnosci dotycza
wszystkich badz wiekszo$ci obszaréw funkcjonowania
jezykowego [1]. Zaburzenia przejawiajace si¢ w niepra-
widlowych realizacjach jezykowych sa najczesciej obecne
takze w sferze rozumienia [56,57]. Potwierdzaja to tez
wyniki badania wlasnego przeprowadzonego w Instytucie
Fizjologii i Patologii Stuchu z udzialem 41 dzieci w wieku
6;6-8;11 lat z rozpoznaniem DLD, ocenianych za pomoca
TRJ. Sredni wynik na skali staninowej dla rozumienia
wynosit 2,27, a dla produkgji 2,02, przy medianie réwnej
2 dla obu skal, co odpowiada przedzialowi od 4. do 10.
centyla. Wskazuje to na istotne obnizenie funkcjonowania
jezykowego w obu tych zakresach, a wiec na zaburzenia
o charakterze globalnym, a nie selektywnym.

W przypadku trudnosci fonologicznych nieprawidto-
wosci w uzyciu fonemoéw sa powiazane z trudno$ciami
w przetwarzaniu fonologicznym i uczeniu sie sekwencji fo-
netycznych tworzacych stowa. Zasob stownictwa czynnego
jest $cisle powigzany ze stfownikiem biernym, a rozumie-
nie konstrukeji sktadniowych i ztozonych wypowiedzi
jest warunkiem do tworzenia prawidlowych wypowiedzi.
Wymienione aspekty wiedzy jezykowej sa takze podsta-
wa do poznania pragmatycznych aspektow uzycia jezyka
w naturalnych interakcjach spolecznych i budowaniu
kompetencji komunikacyjne;j.

Fonologia

W odniesieniu do fonologii najbardziej spdjnym objawem
s ekspresyjne problemy fonologiczne: trudnosci w pro-
dukcji mowry, ktore majg podtoze jezykowe, a nie wynikaja
z zaburzen motorycznych lub fizycznych nieprawidlowosci
artykulatoréw. Ten rodzaj probleméw jest identyfikowa-
ny, gdy dziecko nie rozréznia w mowie dzwigkow, ktore
s3 uzywane do kontrastowania znaczen w danym jezyku,
np. gdy dziecko méwi ,,wata” zamiast ,mata”. Kazde z tych
stow niesie ze sobg znaczenie, ale ich blisko$¢ brzmienio-
wa powoduje bledne zastgpienie jednego stowa drugim.
Bledy fonologiczne tego rodzaju - czyli substytucje (np.
zastepowanie gloski ,,r” przez ,,I”, jak w ,,lowel” zamiast
rower), delecje (np. opuszczanie gloski, jak w ,,aba” zamiast
zaba) czy asymilacje (np. upodobnianie jednej gloski do
drugiej, jak w ,,fafa” zamiast szafa lub ,avafka” zamiast
agrafka) - sa typowe we wczesnym okresie rozwoju mowy.
Jednak gdy utrzymuja si¢ po 5 roku zycia, nalezy rozwa-
zy¢ diagnoze¢ DLD, szczegolnie jesli towarzysza im inne
trudnosci jezykowe. W przypadkach izolowanych pro-
bleméw fonologicznych (tj. bez deficytéw semantycznych,
morfosyntaktycznych czy pragmatycznych) zwykle dia-
gnozowane jest zaburzenie rozwoju mowy, czyli dyslalia,
a interwencja logopedyczna ukierunkowana na trening
artykulatoréw przynosi szybkie i pozytywne rezultaty.
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W DLD natomiast, kiedy problemy fonologiczne wspol-
wystepuja z innymi deficytami jezykowymi, rokowanie
jest mniej korzystne [1].

Badania empiryczne potwierdzajg skale i znaczenie tego
problemu. Zgodnie z wynikami badan Deevy i wsp. [58]
oraz Shriberga i wsp. [59] az 83-86% dzieci z DLD wypada
ponizej normy w standaryzowanych testach produkcji
mowy, mimo braku zaburzenn motoryki aparatu mowy.
Trudnosci te objawiajg si¢ takze na poziomie przetwa-
rzania fonologicznego — dzieci z DLD gorzej radzg sobie
z dzieleniem stéw na sylaby, tworzeniem ryméw, rozpozna-
waniem pierwszych glosek w stowie, a takze z organizacja
i stabilno$cia sekwencji glosek i sylab. Analizy dotyczace
polskojezycznych dzieci z DLD wskazuja, ze wystepujace
u nich problemy fonologiczne majg szeroki zakres — do-
minuja substytucje glosek (ponad 80% bledow), a bledy
pojawiaja si¢ szczegdlnie w gloskach o zlozonej strukturze
(np. szumiacych, nosowych, palatalizowanych). U dzieci
tych pojawiaja sie takze nietypowe zjawiska fonetyczne,
takie jak gloski protetyczne (np. ,pfopa” zamiast woda,
»p$ano” zamiast siano), gloski przejsciowe (np. ,,mijut”
zamiast miod, ,,pijes” zamiast pies) czy gloski wstawne
(np. ,wlengla” zamiast wegla, ,pawanie” zamiast pawie),
a wymowa jest niestabilna — te same gloski moga by¢ raz
realizowane poprawnie, a innym razem znieksztalcane. Co
istotne, trudnosci te wynikajg nie z probleméw motorycz-
nych, lecz z zaburzen przetwarzania stuchowego i braku
stabilnych reprezentacji fonologicznych [60].

Ponadto coraz wiecej badan sugeruje, ze podstawa fono-
logicznych trudnosci u dzieci z DLD moze by¢ deficyt
w uczeniu sie sekwencyjnym — procesie kluczowym dla in-
ternalizacji i automatyzacji wzorcow jezykowych. Dzieci te
majg trudnosci z wykrywaniem i powtarzaniem sekwencji
dzwiekdéw, co utrudnia im tworzenie stabilnych repre-
zentacji fonologicznych [61-63]. W konsekwencji mowa
dziecka moze by¢ zdezorganizowana, trudna do zrozumie-
nia, a tempo rozwoju jezykowego — znaczgco spowolnione.
Zaburzenia fonologiczne w DLD maja wigc charakter sys-
temowy — wplywaja nie tylko na artykulacje, lecz takze na
rozwoj stownictwa, morfologii, a w dalszej perspektywie
réwniez na umiejetnosci czytania i pisania. Ich obecno$¢
stanowi wazny wskaznik diagnostyczny i wymaga inter-
wengji terapeutycznej opartej na podejsciu fonologicznym,
uwzgledniajacym nie tylko wymowe, ale takze $wiadomos¢
dzwickowa, rytmiczna i sekwencyjna strukture jezyka.

Stownik

Wiele dzieci z DLD ma trudno$ci z uzyciem wtasciwych
stow w trakcie rozmowy lub podczas realizacji zadania
jezykowego pomimo pewnej znajomosci ich znaczenia
[1,64]. Inne dzieci majg ograniczong wiedze na temat
znaczen stow, postuguja sie ograniczong ich liczbg i majg
nizszy poziom fluencji stownej [65]. Dziecko moze miec¢
trudno$ci z rozumieniem wielu znaczen stéw i/lub uzywac
ograniczonego stownictwa. Wsrdd dzieci angielskoje-
zycznych ostatni problem zostal szczegélnie zauwazony
w przypadku uzycia czasownikéw. Dzieci z trudno$cia-
mi stownikowymi wykazuja wyraznie ograniczony zakres
uzycia czasownikow i najczedciej postuguja sie tzw. czasow-
nikami ogdlnego przeznaczenia (ang. general all purpose
(GAP) verbs), jak: go, get, put, make, do [66].

Zakres stownika dziecka na wczesnym etapie rozwoju jezy-
kowego jest waznym predyktorem pdzniejszych trudnosci
rozwoju kompetencji jezykowych. W badaniach wykaza-
no, ze liczba stéw produkowanych przez dzieci w wieku 24
miesiecy prognozuje rozwdj syntaktyczny i morfosyntak-
tyczny w wieku 30 miesiecy. W szczegolnoséci stownictwo
zawierajace mniej niz: 2 czasowniki w wieku 24 miesiecy,
10 czasownikéw w wieku 27 miesiecy i 46 czasownikow
w wieku 30 miesiecy wskazuje na istotne prawdopodo-
bienstwo pdzniejszej diagnozy DLD [67]. Polskojezyczne
dzieci z ryzykiem DLD réwniez wykazujg wyrazne trud-
noéci w zakresie stownictwa. Maja istotnie mniejszy niz ich
réwiesnicy zasdb stownictwa czynnego i biernego, szcze-
golnie w zadaniach wymagajacych samodzielnej produkcji
jezykowej [68]. Deficyty sa widoczne nie tylko w zadaniach
prostych, jak nazywanie czy rozpoznawanie pojedynczych
stow, lecz takze w zadaniach bardziej ztozonych, takich
jak opis sceny.

W literaturze opisano dwa procesy, ktére odgrywaja
zasadniczg role w przyswajaniu stownictwa: szybkie ma-
powanie (ang. fast mapping) i wolne mapowanie (ang. slow
mapping). Szybkie mapowanie to proces wstepnego sko-
jarzenia formy stowa (jego brzmienia) z jego znaczeniem,
ktéry moze zaj$¢ juz po jednej ekspozycji [69,70]. Jednak
sam proces szybkiego mapowania nie wystarcza do trwa-
fego przyswojenia stowa — potrzebne jest réwniez wolne
mapowanie, czyli wielokrotne i zréznicowane ekspozycje,
ktére pozwalajg dziecku na poglebianie i uszczegdtawianie
reprezentacji semantycznej [71]. Dzieci i mlodziez z DLD
maja deficyty w obu tych procesach: trudniej przyswa-
jaja nowe stowa na podstawie jednorazowego kontaktu,
a utrwalenie znaczenia wymaga u nich wiekszej liczby
powtdrzen i szerszego kontekstu. Badania pokazuja, ze
dzieci z DLD potrzebujg az o 39% wigcej ekspozycji na
nowe stowo, aby osiagna¢ poziom utrwalenia poréwnywal-
ny z rowie$nikami o typowym rozwoju jezykowym [72].
Zaréwno trudnosci w szybkim, jak i wolnym mapowa-
niu zostaly potwierdzone w badaniach z udzialem dzieci
w wieku szkolnym i mlodziezy [73-74]. Konsekwencja
tych trudnosci jest nie tylko wolniejsze tempo przyswajania
stow, lecz takze slabsze zrozumienie relacji migdzy stowami
oraz mniejsza elastycznos¢ w uzyciu jezyka. W praktyce
oznacza to, ze dzieci z DLD moga nie rozumie¢ niuanséw
semantycznych (np. wieloznaczno$ci czy metafor), mie¢
trudnosci z dopasowaniem stéw do kontekstu sytuacyjnego
lub nie potrafi¢ znalez¢ wlasciwego stowa w sytuacji komu-
nikacyjnej. Problemy leksykalne przekladaja sie rowniez
na inne obszary jezykowe: ograniczony zaséb slownic-
twa utrudnia budowanie zlozonych wypowiedzi, a takze
wplywa na rozwdj morfosyntaktyczny i narracyjny. Dlatego
wlaénie ocena zasobu stownictwa i wspieranie jego rozbu-
dowywania powinny znajdowac si¢ wérdéd podstawowych
elementow diagnozy i terapii dzieci z DLD.

Morfosyntaktyka

Morfosyntaktyka obejmuje wiedz¢ na temat relacji miedzy
elementami morfologicznymi i syntaktycznymi w zdaniu.
Z tym obszarem zwigzane sg najbardziej charakterystyczne
trudno$ci wystepujace w DLD. Elementy morfologicz-
ne odnosza si¢ do umieje¢tnosci tworzenia i poprawnej
odmiany wyrazéw - zgodnie z regulami gramatycznymi
danego jezyka. Syntaktyka dotyczy organizacji wyrazéw
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w zdania wedtug zasad ich porzadkowania, umozliwiajg-
cych wyrazenie zaleznosci migdzy nimi. Tworzenie zdan
zgodnych z regutami gramatyki danego jezyka wymaga
uwzglednienia elementéw morfologicznych réznicujacych
formy gramatyczne.

W przypadku dzieci z DLD obserwuje si¢ op6zniony
rozwdj gramatyczny, ktory przejawia sie w postaci uprosz-
czonych, krétkich zdan, zawierajacych btedy w odmianie
czasownikow i rzeczownikow [4,65,75,76]. W odrdznieniu
od dzieci z innymi trudno$ciami jezykowymi, dzieci z DLD
wykazuja szczegdlng trudnosé¢ w internalizowaniu regul
gramatycznych. Z tego powodu spontaniczne uczenie si¢
jest znacznie ograniczone, a nabycie oczekiwanej wiedzy
z zakresu gramatyki wymaga specjalistycznej terapii [77].
Opoznienia w rozwoju umiejetnoéci budowania zdan poja-
wiaja sie juz na wezesnym etapie. U dzieci z DLD obserwuje
si¢ wydluzenie okresu fazy dwuwyrazowej [78]. Badania
podiuzne wykazaly, ze umiejetno$¢ taczenia dwdch stow
w wieku 2,5 roku oraz trzech stéw w wieku 3 lat jest pre-
dyktorem dalszego rozwoju jezykowego [79]. Trudnosci
morfosyntaktyczne majg takze tendencje do utrzymywa-
nia si¢ przez kolejne lata rozwoju, niezaleznie od poziomu
intelektualnego czy dostepu do stymulacji jezykowej [4].
Objawiaja si¢ one m.in. w postaci niepoprawnej odmiany
czasownikdw, pomijania koncéwek fleksyjnych, stosowa-
nia uproszczonych struktur sktadniowych czy probleméw
z rozumieniem zlozonych wypowiedzi.

U polskojezycznych dzieci z DLD obserwuje si¢ ponadto
liczne bledy w tworzeniu poprawnych zwigzkéw wyrazo-
wych wymagajacych odmiany (przez osoby, liczby, rodzaj,
czas), ujednolicanie tematéw fleksyjnych oraz bledne
uzycie koncéwek deklinacyjnych i koniugacyjnych, np.

»bo oni $om glodni’, ,,nie maja ksydl”, ,natego myje matem

czyste” [80]. Dzieci z DLD uzywaja gtéwnie rzeczownikéw

(np. pies, dom) i czasownikow (np. je, biegnie), natomiast

inne czg¢$ci mowy, takie jak przymiotniki (np. duzy, fadny),

przyimki (np. na, pod), zaimki (np. on, tamten, to), liczeb-
niki (np. dwa, pie¢) czy spojniki (np. i, bo, ze), pojawiaja sie

w ich wypowiedziach rzadko lub wcale. Charakterystyczne

dla DLD sa takze trudnosci w budowaniu zdan ztozonych,

czyli takich, ktore sktadajg si¢ z dwoch lub wiecej potaczo-
nych wypowiedzen. Dzieci te rzadko stosuja:

 zdania wzgledne (np. ,,To jest chlopiec, ktory biega”) —
trudnos¢ sprawia wprowadzenie dodatkowej informacji
o podmiocie;

o zdania okolicznikowe (np. ,,Nie pdjde, bo pada deszcz”)
- problematyczne jest uzycie spojnikéw wskazujacych
na przyczyne, cel, czas itp.;

« zdania dopelnieniowe (np. ,,Mysle, ze ona przyjdzie”) -
czesto pomijaja spojniki lub upraszczajg konstrukeje.

Ponadto czesto obserwuje si¢ bledy w zgodzie grama-
tycznej (np. ,ona byl” zamiast ,,ona byla”) oraz brak
umiejetno$ci stosowania rekursji sktadniowej, czyli wbu-
dowywania jednej struktury skladniowej w druga (np.
»Dziewczynka, ktora niesie plecak, biegnie do szkoly” —
tworzenie zdan z zagniezdzonymi konstrukcjami nie lezy
w zakresie mozliwosci dzieci z DLD). Wérdd dzieci an-
gielskojezycznych najwigksze trudnosci obserwowane sg
w zakresie zdan dopelnieniowych, podczas gdy zdania
wzgledne i okolicznikowe sa przyswajane nieco tatwiej
[81]. W jezyku polskim wypowiedzi dzieci z DLD czgsto

ograniczajg si¢ do zdan prostych, zawierajgcych maksymal-
nie kilka wyrazéw. Ich wypowiedzi cechuje tez: pomijanie
spojnikéw, niepoprawny szyk wyrazéw oraz bledne zwiazki
syntagmatyczne, np.: ,,bo cita¢’, ,bo bendzie nie wida¢”,
,»bo lobi myska kupy”. Zamiast logicznych ciggéw przyczy-
nowo-skutkowych pojawiaja si¢ powtdrzenia, zdania puste
informacyjnie lub znieksztalcone konstrukcje z uzyciem
wylacznie spdjnika ,,bo” [82]. Znaczenie i zakres trudnosci
morfosyntaktycznych zostato potwierdzone réwniez w ba-
daniach z wykorzystaniem wystandaryzowanych narzedzi
diagnostycznych. W badaniu wlasnym przeprowadzo-
nym w Instytucie Fizjologii i Patologii Stuchu z udzialem
grupy 41 dzieci z DLD w wieku 6;6-8;11 lat, z wykorzy-
staniem TR]J, odsetek dzieci z DLD, ktdre uzyskaly bardzo
niskie lub najnizsze wyniki, wynosil: 68,3% w zakresie
powtarzania zdan, 63,4% w rozumieniu zdan i 51,2% w za-
kresie odmiany wyrazéw. Dane te wskazuja, ze deficyty
morfosyntaktyczne sa glebokie i majg istotny wplyw na
funkcjonowanie jezykowe tych dzieci.

Opisane trudnos$ci morfosyntaktyczne stanowia jedno
z najbardziej stabilnych kryteriow diagnostycznych
w DLD, a ich wyst¢gpowanie — w szczegdlnosci w pola-
czeniu z trudno$ciami fonologicznymi i leksykalnymi
- powinno kierowa¢ uwage diagnostow na potrzebe
pogtebionej oceny jezykowej oraz zastosowania wielo-
aspektowej interwencji terapeutycznej. Co jednak nalezy
podkresli¢, cho¢ terapie ukierunkowane na rozwdj struk-
tur gramatycznych przynosza efekty, to tempo poprawy
u dzieci z DLD jest znacznie wolniejsze niz dzieci z innymi
typami trudnosci jezykowych [77]. Ponadto problemy
z zakresu morfosyntaktyki sa nie tylko trwale, lecz takze
silnie powigzane z ogélnym poziomem funkcjonowa-
nia jezykowego dziecka i jego mozliwo$ciami w zakresie
komunikacji, edukacji i relacji spotecznych [1,4]. Nie
ograniczaja sie jedynie do poziomu formy jezykowej
- maja takze bezposredni wpltyw na zdolnoé¢ dziecka
do uczestniczenia w rozmowach, opowiadania historii,
formulowania argumentéw oraz na przebieg procesu edu-
kacji szkolnej, podczas ktorego jezyk dydaktyczny wymaga
sprawnego postugiwania si¢ ztozong sktadnig i precyzyjna
gramatyka [13,82].

Jak zauwaza Otapowicz [83], dzieci z DLD charakteryzu-
je nie tylko ograniczony zaséb struktur gramatycznych,
lecz takze wolniejsze tempo przetwarzania jezykowego,
z czym z kolei wigza si¢ trudnoséci w rozumieniu i for-
mulowaniu zlozonych wypowiedzi i co ma bezposérednie
konsekwencje edukacyjne. Z tego wzgledu skuteczna inter-
wencja ukierunkowana na rozwdj fleks;ji i sktadni stanowi
gltowny cel w terapii dzieci z DLD, zwlaszcza w przypadku
jezykow fleksyjnych, takich jak polski. Dlatego tak istotne
jest, aby logopedzi, nauczyciele i terapeuci znali aktualne,
empirycznie potwierdzone metody pracy nad tymi trud-
no$ciami, dostosowane do wieku, poziomu rozwoju oraz
specyfiki jezyka, w jakim dziecko sie komunikuje. W przy-
padku jezyka polskiego, ktéry charakteryzuje sie bogata
morfologia i duza swoboda szyku wyrazéw, trudnosci te
przybieraja szczegdlnie ztozony charakter. Dzieci z DLD
moga mie¢ trudno$¢ z poprawnym uzyciem koncédwek
deklinacyjnych, czasowych czy aspektowych, co czgsto pro-
wadzi do niezrozumienia intencji ich wypowiedzi przez
rozméwcee. Na przyklad wypowiedzi takie jak ,,Ona je§¢
obiad” czy ,,Kotek widzie¢ pies”, sa nie tylko niepoprawne
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Tabela 1. Podsumowanie charakterystycznych objawéw DLD
Table 1. Summary of characteristic symptoms of DLD

Aspekt jezykowy Charakterystyczne objawy DLD
1. Fonologia ¢ trudnosci w réznicowaniu dzwiekow
¢ trudnosci z sekwencjami dzwiekéw
¢ zaburzenia przetwarzania fonologicznego
¢ niska stabilnosé reprezentacji fonologicznych
 zaburzenia wymowy
2. Stownik deficyty w szybkim i wolnym mapowaniu stow

ograniczone stownictwo

trudnosci z uzyciem czasownikéw
potrzeba wiekszej liczby ekspozycji na nowe stowa

3. Morfosyntaktyka

btedy fleksyjne

ograniczone przyswajanie regut gramatycznych
opdzniony rozwoj gramatyczny

uproszczone struktury zdan

trudnosci z budowaniem i rozumieniem zdan ztozonych

4. Narracja o krotsze narracje (mniej zdan, krotszy tekst)
e mniej rozbudowana tres¢ narracji (mato szczegotéw, stabo rozwinieta akcja,
mato watkow, brak opisu bohaterdw, przyczyn, skutkow)
¢ mniejsza r6znorodnos¢ leksykalna

* nizsza poprawnosc gramatyczna

¢ uproszczone konstrukcje sktadniowe

gramatycznie, lecz takze zaburzaja przekaz znaczeniowy
i wplywaja negatywnie na odbidr spoleczny dziecka.

W przeciwienstwie do terapii nakierowanej na budowanie
stownictwa czy poprawe umiejetnoséci pragmatycznych,
praca nad morfosyntaktyka wymaga od terapeuty bar-
dziej precyzyjnego planowania, gtebokiej analizy btedow
oraz znajomosci rozwoju sktadniowego dziecka. Co wigcej,
poprawa w zakresie gramatyki czesto zachodzi wolniej
i mniej spektakularnie — efekty terapii moga by¢ widoczne
dopiero po wielu tygodniach systematycznej pracy, a ge-
neralizacja umiejetnosci do spontanicznych wypowiedzi
bywa ograniczona [84]. Mimo tych trudnosci, badania
pokazuja, ze dobrze zaprojektowane interwencje przyno-
sza realne efekty, szczegdlnie gdy sa oparte na aktualnej
wiedzy naukowej oraz dostosowane do poziomu rozwoju
dziecka [81,85]. Z perspektywy klinicznej jednym z glow-
nych wyzwan jest trafne dobranie metody terapeutycznej
do konkretnego profilu jezykowego dziecka. Jak wykazano
w badaniach Yodera i wsp. [86], skuteczno$¢ okreslonych
podejs¢ - takich jak Milieu Language Teaching czy Broad
Target Recasts — moze by¢ zalezna od poziomu funkcjono-
wanie jezykowego na danym etapie rozwoju. Oznacza to,
ze nie istnieje jedno uniwersalne rozwigzanie, ktére bedzie
odpowiednie dla wszystkich dzieci z DLD - konieczna jest
indywidualizacja terapii oraz dynamiczne reagowanie na
zmieniajace si¢ potrzeby rozwojowe dziecka.

Narracja

Narracje odnoszg si¢ do ustrukturyzowanych werbalnych
lub pisemnych historii, ktére opisuja wydarzenia, dziala-
nia lub doswiadczenia, zazwyczaj z wyrazng sekwencja
i zwigzkami przyczynowo-skutkowymi. Narracje moga by¢
osobistymi historiami, fikcyjnymi opowiesciami lub rela-
cjami z przeszlych wydarzen uzywanymi do przekazywania
znaczen, organizowania mysli i wyrazania relacji miedzy
wydarzeniami w czasie. Ocena jakosci narracji dotyczy jej
elementéw makrostrukturalnych i mikrostrukturalnych
oraz element6éw opisujacych stany wewnetrzne bohaterow

narracji. Makrostruktura odnosi si¢ do ogdlnej organiza-
cji i tredci narracji. W szczegdlnosci dotyczy elementow
gramatyki opowiesci, takich jak: sceneria, zdarzenie ini-
cjujace, reakcja wewnetrzna, plan, proba, konsekwencja
i zakonczenie. Makrostruktura dotyczy takze spdjnosci
i struktury zdarzen w opowiesci (np. czy dziecko tworzy
kompletne epizody lub czy logicznie sekwencjonuje zda-
rzenia). Elementem makrostruktury jest ponadto uzycie
zaimkéw umozliwiajacych poprawne odnoszenie si¢ do
bohateréw, obiektdw, zdarzen itp. Druga kategoria opisu-
jaca budowe narracji jest jej mikrostruktura. Odnosi si¢ do
zastosowanych w niej form jezykowych oraz cech ilo$cio-
wych jezyka wypowiedzi. Obejmuje elementy ztozonosci,
poprawnosci i ptynno$¢ uzycia jezyka. Wérdd kategorii
mikrostrukturalnych wyrdznia sie zwtaszcza: doktadno$¢
gramatycznag, wyrazong przez procent poprawnie uzytych
form gramatycznych, dlugos¢ wypowiedzi oraz liczbe stow
uzytych w narracji.

U dzieci z DLD obserwuje si¢ deficyty w zakresie makro-
struktury i mikrostruktury tworzonych werbalnie narracji.
Ocena narracji jest zatem waznym narzedziem sluzacym
do odrézniania dzieci z DLD od dzieci z prawidlowym
rozwojem jezykowym. Dzieci z zaburzeniem rozwojowym
jezyka tworzg krotsze narracje, o mniejszej réznorod-
nosci leksykalnej (np. z mniejszg liczba réznych stéw),
doktadno$ci gramatycznej (np. zwigkszona liczba btedow
sktadniowych) i ptynnosci, w poréwnaniu z narracjami ré-
wie$nikow o typowym rozwoju jezykowym [87]. Stosuja
prostsze konstrukcje gramatyczne, a tworzone przez nich
narracje s3 mniej rozbudowane tresciowo [88,89]. Zbiorcza
analiza duzej grupy badan nad kompetencjami narracyj-
nymi u dzieci z DLD wykazala, Ze szczegélnie czutymi
miarami zaburzen jezykowych charakterystycznych dla
DLD sg dokladno$¢ gramatyczna, odzwierciedlajaca pro-
porcje poprawnie uzytych form, oraz gramatyka opowiesci,
stanowiaca element mikrostruktury narracji [90].

Dane polskie potwierdzajg te obserwacje [80]. Analiza
wykazala, ze wypowiedzi dzieci w wieku przedszkolnym
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z DLD sg istotnie krétsze (najcze$ciej 2—-6 wyrazowe),
mniej informacyjne i logicznie niespojne w poréwnaniu
z wypowiedziami dzieci z typowym rozwojem jezykowym.
W dominujacej czesci odpowiedzi pojawiaja si¢ uprosz-
czone konstrukcje, czesto ograniczone do pojedynczego
spdjnika ,,bo”, bez logicznego powigzania z reszta wypo-
wiedzi. Rzadko stosowane sa bardziej zlozone struktury
sktadniowe, takie jak ,dlatego ze”, a znaczna czes¢ odpo-
wiedzi pozbawiona jest zarowno spdjnika, jak i wyraznej
konkluzji [80]. Otapowicz [83] dodatkowo podkresla, ze
dzieci z DLD czesto postugujg si¢ stylem przypominajacym
forme telegraficzng — w ich wypowiedziach dominuja rze-
czowniki i czasowniki, natomiast wyrazy funkcyjne, takie
jak przyimki, spdjniki czy zaimki, sa pomijane. W rezulta-
cie narracje te sg nie tylko uproszczone sktadniowo, lecz
takze ubogie leksykalnie i gramatycznie, co istotnie ogra-
nicza ich ptynnoé¢ oraz warto$¢ informacyjna (tabela 1).

Etiologia i mézgowe mechanizmy DLD

DLD jest zaburzeniem neurorozwojowym, ktére rézni
si¢ od zaburzen jezykowych spowodowanych urazem
moézgu lub chorobg. Nie istnieje medyczny marker za-
burzenia, ktéry mozna zidentyfikowaé we wszystkich
przypadkach. Badania Tomblina i wsp. [91] z 1999
roku oraz Whitehouse’a i wsp. [92] z 2014 wykazaly, ze
zdecydowana wigkszos¢ powiktan prenatalnych, okoto-
porodowych i noworodkowych nie odgrywa wyraznej roli
przyczynowej w powstawaniu rozwojowych zaburzen jezy-
kowych u dzieci. Nowsze badania podluzne potwierdzity
te wyniki, wskazujac na brak zwigzku miedzy objawami
DLD u dzieci dziesigcioletnich a analizowanymi powikla-
niami z okresu cigzy i pierwszych miesiecy zycia dziecka
[3]. Istnieje natomiast grupa czynnikéw ryzyka, ktore sa
statystycznie istotnie powigzane z wystepowaniem DLD
wérdd dzieci. S to czynniki biologiczne lub $srodowiskowe,
ktérych zwigzek przyczynowy z problemem jezykowym
jest jednak niejasny lub czesciowy. Czynniki ryzyka nie sa
silnymi predyktorami rozwoju jezykowego lub wynikow
poszczegolnych dzieci, ale sg bardziej powszechne u dzieci
z zaburzeniami jezykowymi niz u dzieci rozwijajacych sie
typowo. Udokumentowane czynniki ryzyka obejmuja: hi-
storie rodzinng zaburzen jezykowych lub dysleksji, bycie
mezczyzng, bycie mlodszym rodzenstwem w duzej ro-
dzinie oraz niski poziom wyksztalcenia rodzicéw [93].
Wymienione czynniki dotycza wystepowania objawow
DLD lub innych zaburzen jezykowych wsréd czlonkow
rodzin, co wskazuje, ze waznym czynnikiem etiologicznym
jest komponent genetyczny. Najnowsze badania wskazuja
na istnienie korelacji mi¢dzy objawami DLD a zakldce-
niami na poziomie genomu, jednak czynniki genetyczne
stwierdzane w poszczegdlnych przypadkach moga by¢
bardzo zréznicowane [94].

Prezentowane w badaniach naukowych wyniki pokazuja
zatem, ze istnieja réznorodne czynniki ryzyka wystapienia
DLD, jednak nie ma podstaw do powigzania tego zaburze-
nia ze strukturalnymi uszkodzeniami osrodkowego ukladu
nerwowego w okresie prenatalnym, okotoporodowym ani
w pierwszych miesigcach Zycia, jak sugerowano w nie-
ktérych polskich pracach logopedycznych [16,33,95-97].
Swiadczy to jednoznacznie, Ze konieczne jest wyrazne
odréznienie DLD od nabytych zaburzen jezykowych,

bedacych skutkiem udaru czy urazu moézgu (afazja),
lub innych uszkodzen neurologicznych.

Brak strukturalnych uszkodzern OUN nie wyklucza na-
tomiast wystepowania pewnych mdzgowych korelatow
DLD w budowie i funkcji OUN powigzanych z niepra-
widlowym rozwojem poznawczym. Badania obrazowe
pokazuja, ze u dzieci i mlodziezy z DLD moga wystepowaé
subtelne, lecz istotne réznice w budowie kory mézgowej,
zwlaszcza w obszarach czotlowo-skroniowych. Wykazano
m.in. zmniejszong powierzchni¢ kory w dolnym zakrecie
czolowym oraz w tylnych i dolnych obszarach zakretu skro-
niowego, czyli rejonach odpowiadajgcych za przetwarzanie
skladni, fonologii i semantyki [98]. Z kolei zwigkszona
objetos¢ istoty szarej w zakrecie Heschla, biegunie skro-
niowym i prawej dolnej korze czolowej moze §wiadczy¢
o nieefektywnej reorganizacji jezykowej [99]. Podobne
wnioski ptyng z metaanalizy Ullmana i wsp. [100], ktora
- obok najczestszych zmian podkorowych — wskazuje
takze na czeste réznice w obrebie kory przedczolowej,
zakretu skroniowego gornego i $rodkowego oraz w rejo-
nach ciemieniowych, takich jak zakret katowy. Obszary
te wspolnie odpowiadajg za analize struktury zdan, in-
tegracje informacji jezykowych i pamie¢ robocza, a ich
nietypowy rozwoj moze powodowa¢ trudnosci jezykowe
obserwowane w DLD badz odzwierciedla¢ mechanizmy
kompensacyjne zwigzane z przetwarzaniem informacji je-
zykowych u tych dzieci [101]. Z kolei biorac pod uwage
polaczenia nerwowe, to u dzieci z DLD obserwuje si¢
obnizong integralno$¢ wiokien istoty bialej w szlakach
jezykowych: zaréwno grzbietowych, zwigzanych z prze-
twarzaniem sktadni, jak i brzusznych, wspierajacych
semantyke i rozumienie [99]. Ponadto u dzieci neuroty-
powych obserwuje si¢ wzrost integralnosci tych potaczen
z wiekiem - efekt, ktory nie wystepuje w DLD, co sugeruje,
ze dojrzewanie sieci jezykowej jest zakldcone.

Na poziomie funkcjonalnym badania fMRI pokazuja, ze
dzieci z DLD aktywuja klasyczne sieci jezykowe, ale cechuje
je mniej efektywny wzorzec aktywacji. Plante i wsp. [102]
wykazali, ze podczas nauki nowych stéw u osé6b DLD
nastepuje hiperaktywacja dolnej kory czotowej i wyspy —
prawdopodobnie jako mechanizm kompensacyjny mniej
efektywnego przetwarzania. Z kolei w nowszym badaniu
[103] u dzieci z DLD w poréwnaniu z réwie$nikami
o typowym rozwoju zaobserwowano istotnie nizszg aktywa-
cje gtownych obszaréw jezykowych, takich jak pole Broki,
zakret skroniowy srodkowy i okolica Wernickego. Mimo
ze lateralizacja pozostala typowo lewopotkulowa, sita akty-
wacji byla mniejsza i pozytywnie skorelowana z wynikami
w testach jezykowych. W tym samym badaniu na podsta-
wie osobnego zadania motorycznego wykazano réwniez, ze
u dzieci z DLD pobudzenie kory ruchowej dloni bylo istot-
nie stabsze przy zachowanym ogdlnym wzorcu aktywacji.
Wynik ten moze sugerowaé mniej efektywne przetwarza-
nie motoryczne, potencjalnie powigzane z mechanizmami
integracji jezykowo-motorycznej. Podobne wyniki uzyska-
li Asaridou i wsp. [104], ktérzy wykazali nieprawidtowosci
w szlakach komunikacyjnych miedzy mézdzkiem a resztg
mozgu odpowiadajacych m.in. za przetwarzanie informacji
czuciowo-ruchowej z narzadéw mowy. Autorzy sugeru-
ja, ze zaklocenia w tych polaczeniach moga wplywaé na
precyzyjne dostrajanie artykulacji na podstawie sygnalow
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zwrotnych z ciala, co w konsekwencji utrudnia nabywanie
i stabilizacj¢ wzorcéw mowy.

Oproécz zmian w korze mézgowej, u dzieci z DLD czesto
obserwuje si¢ réwniez roznice w strukturach podkoro-
wych, zwlaszcza w obrebie jader podstawy. Metaanaliza
Ullmana i wsp. [100] wykazala, Ze najczgsciej powtarza-
jace sie i najbardziej spdjne zmiany dotycza przedniej
czedci prazkowia — glowy jadra ogoniastego i przedniej
skorupy. Co istotne, anomalie w tych obszarach wystepo-
waly niezaleznie od lateralizacji i byly obecne niemal we
wszystkich badaniach uwzglednionych w tej metaanalizie.
Dodatkowe dowody na neurobiologiczne podtoze DLD
pochodza z badan mikrostrukturalnych, ktére wskazuja
na obnizony poziom mieliny w obrebie prazkowia, a takze
w pierwotnej korze stuchowej i wyspie, czyli w strukturach
zwigzanych z przetwarzaniem stuchowym i artykulacyj-
nym [105]. Mielina stanowi tluszczowa otoczke wldkien
nerwowych, tworzona przez oligodendrocyty, ktdra izoluje
aksony i przyspiesza przewodzenie impulséw nerwowych,
a tym samym umozliwia szybkie i precyzyjne przetwa-
rzanie informacji oraz wspiera dlugotrwalg integralno$¢
aksonow [106]. Obnizony poziom mieliny w kluczowych
strukturach jezykowych moze wiec powodowa¢ wolniej-
sze i mniej efektywne wykonywanie zadan jezykowych. Co
szczegolnie istotne, wyzszy stopien mielinizacji w obrebie
jadra ogoniastego silnie korelowat z ogélnym poziomem
kompetencji jezykowych, co wskazuje na funkcjonalne
znaczenie tych réznic dla rozwoju jezyka u dzieci z DLD
[105].

Funkcjonalna interpretacja tych wynikdéw wiaze nie-
prawidltowosci strukturalne w jadrach podkorowych
z deficytem uczenia si¢ statystycznego (ang. statistical le-
arning, SL), ktory jest postrzegany jako prawdopodobny
mechanizm poznawczy lezacy u podstaw uposledzone-
go rozwoju jezyka w DLD [62,107]. Uczenie statystyczne
odnosi si¢ do zdolnoéci wyodrebniania powtarzalnych
wzorcdw w $rodowisku, w szczegdlnosci statystycznych
prawidlowosci w sekwencjach zdarzen $rodowiskowych
[108]. Wyodrebnianie statystycznych informacji bedacych
czedcig $rodowiska naturalnego ma zasadnicze znacze-
nie w interpretacji biezacych wydarzen i przewidywaniu
przyszlych. Identyfikowanie prawidlowosci obecnych
w otoczeniu jezykowym jest kluczowe dla nauki struktu-
ry jezyka. W kontekscie rozwoju jezykowego umiejetno$é
wykrywania prawidlowosci statystycznych w otoczeniu
jezykowym jest niezwykle istotna w procesie uczenia si¢
fonologii i struktury stéw [109] oraz nabywania sktadni
i semantyki [110]. Stwierdzane w badaniach neuroobra-
zowych nieprawidlowosci strukturalne i funkcjonalne
w obszarach podkorowych wskazuja zatem, ze w wielu
przypadkach zaburzen rozwoju jezykowego to wlasnie
mechanizm uczenia statystycznego moze by¢ zaklécony.

Dokladne scharakteryzowanie tych zakldcen oraz okre-
$lenie ich faktycznej roli w powstawaniu objawéw DLD
wymaga jednak kolejnych badan testujacych prawidlowo-
$ci rozwojowe OUN od najwczedniejszych lat zycia dziecka
ijego pierwszych interakeji ze srodowiskiem jezykowym.
Wyniki wspotczesnych badan sugeruja, ze mimo braku
strukturalnych uszkodzen mézgu, u dzieci z DLD moga
wystepowac nietypowe wzorce rozwoju OUN. Dotyczy to
zaréwno lokalnej struktury istoty szarej, jako$ci potaczen

nerwowych miedzy regionami odpowiedzialnymi za jezyk,
jak i nieprawidtowosci funkcjonalnych w petlach neuro-
nalnych potaczen korowo-podkorowych. Zmiany te moga
wplywaé na tempo i jako§¢ rozwoju kompetencji jezy-
kowych. Warto jednak podkresli¢, ze wszystkie opisane
powyzej réznice w budowie i funkcjonowaniu moézgu
zostaly zidentyfikowane na poziomie analiz grupowych.
Nie sg to zmiany wystepujace u kazdego dziecka z DLD -
ich charakter jest statystyczny i nie stanowig one obecnie
podstawy do diagnozy indywidualnej. Moga jednak
przyczynia¢ si¢ do lepszego rozumienia biologicznych
mechanizméw tego zaburzenia. Dlatego cho¢ dostarczaja
cennych danych dla badaczy, nie powinny by¢ traktowa-
ne jako kryteria diagnostyczne w praktyce logopedyczne;j.

Od podtypoéw do spektrum: nowe spojrzenie
na DLD

Pomimo wieloletnich préb wyodrebnienia klinicznie i teo-
retycznie spojnych podtypéw DLD, dotychczasowe badania
nie dostarczyly przekonujacych dowoddéw na istnienie sta-
bilnych i powtarzalnych grup objawéw umozliwiajacych
klasyfikacje. W przeszlosci podejmowano liczne préby kla-
syfikacji dzieci z DLD, m.in. na podstawie dominujacego
profilu deficytow jezykowych (np. ekspresyjnego vs. recep-
tywno-ekspresyjnego [111]), konkretnej domeny jezykowej
(np. grammatical SLI [112]) lub nasilenia zaburzenia
[113,114]. Klasyfikacje diagnostyczne, takie jak ICD-10
(np. F80.1 — zaburzenie ekspresji mowy, F80.2 — zaburze-
nie rozumienia mowy) oraz czg¢§ciowo réwniez DSM-IV
- utrwalaly podejscie ukierunkowane na wyréznianie
podtypéw. Réwniez ICD-11 - mimo nowoczesniejszego
podejscia — nadal wyrdznia odrebne kategorie w obszarze
zaburzen rozwoju mowy i jezyka (6A01.0-6A01.2). Wiele
badan wskazuje jednak, ze klastry klasyfikujace podtypy
zaburzen jezykowych cechuja si¢ malg stabilnoscig. W ba-
daniach podiuznych stwierdzono mie¢dzy innymi, ze az
45% dzieci zmienilo przypisany im klaster po kilku latach
obserwacji [115].

Przelomowe znaczenie miata analiza populacyjnej bazy
danych EpiSLI (N = 2000) przeprowadzona przez Lancaster
i Camarata [56], ktéra wykazala, ze cho¢ statystycznie
mozna wyrdzni¢ wiele klastréw, nie sa one ani prze-
strzennie rozdzielone, ani hierarchicznie zorganizowane.
Co wigcej, autorzy zauwazyli, Ze wczeéniejsze badania
mogly niezamierzenie ,wymusza¢” istnienie podtypow
w zwigzku ze stosowaniem jednowymiarowych kryteriow
(np. wylacznie deficytéw gramatycznych), podczas gdy
w rzeczywistoéci dzieci z DLD moga mie¢ zréznicowane
profile, np. powazne trudnosci morfosyntaktyczne przy
jednoczesnym zachowanym funkcjonowaniu pragmatycz-
nym. Opieranie si¢ na jednowymiarowych kryteriach moze
wiec prowadzi¢ do pozornego wyodrebniania podtypow
wynikajacego raczej z przyjetego sposobu klasyfikacji niz
z istnienia trwalych kategorii klinicznych, co utrudnia
replikacje takich wynikdow.

Wobec braku stabilnych, powtarzalnych typologii i wobec
rosnacej liczby danych wskazujacych na wspdlne, ale roz-
proszone cechy (np. trudnoéci z fleksjg czasownikowg
[116,117]), coraz wiecej autoréw proponuje traktowanie
DLD jako zaburzenia o strukturze spektralnej. Analogiczny
zwrot koncepcyjny miat miejsce wczeéniej w odniesieniu
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Tabela 2. Zasadnicze réznice miedzy DLD a ASD

Table 2. Significant differences between DLD and ASD

Obszar

DLD

ASD

Intencjonalnosé

obecna mimo ograniczenh jezykowych

czesto zaburzona

Inicjowanie rozmowy

obecne

ograniczone, czesto nieadekwatne

Wypetniacze (“yy”)

obecne, wskazujg na planowanie
wypowiedzi

rzadkie, brak funkcjonalnosci

Spojnos¢ narracji

zaburzona na poziomie struktury
jezykowej

zaburzona na poziomie tresci i celu

Rozumienie emocji

zazwyczaj zachowane

czesto zaburzone

Teoria umystu (ang. theory of mind, ToM)
— zadania bezposrednie: obrazki, historyjki,
testy fatszywych przekonan

zblizona do dzieci o typowym
rozwoju

znacznie ograniczona

Reakcje spoteczne

adekwatne, czasem obserwowane
wycofywanie sie z kontaktéw
spotecznych

stereotypowe lub niedostosowane

Mechanizm deficytu jezykowy

poznawczo-spoteczny (ToM)

do innych zaburzen neurorozwojowych, takich jak: spek-
trum autyzmu [118-120], ADHD czy specyficznych
trudno$ci w uczeniu si¢ [121], w przypadku ktorych odej-
$cie od podtypdw na rzecz ujgcia spektrum pozwolito lepiej
uchwyci¢ ztozonos¢ i cigglos¢ objawdw. Przyjecie modelu
spektrum dla DLD ma daleko idace implikacje kliniczne
i edukacyjne. Zamiast dazy¢ do przypisania dziecka do
sztywnej kategorii diagnostycznej, nalezy skoncentrowaé
si¢ na profilu indywidualnych mocnych i stabych stron pa-
cjenta, ktore moga sie rézni¢ nie tylko pomiedzy dzie¢mi,
lecz takze w czasie u jednego dziecka. Terapia powinna
by¢ elastyczna i zindywidualizowana, dostosowana do
konkretnych potrzeb rozwojowych, jezykowych, poznaw-
czych i funkcjonalnych danego dziecka, a nie do ogélnych
cech przypisanego podtypu. Istotne w ujeciu spektralnym
jest réwniez to, ze koncepcja ta wspiera podejscie funk-
cjonalne w diagnozie i planowaniu wsparcia, promujac
nie tylko interwencje ukierunkowane na deficyty, lecz
takze interwencje wspomagajace uczestnictwo spoteczne
i edukacyjne. W badaniach naukowych model spektrum
sprzyja takze odejsciu od poszukiwania ostro zarysowa-
nych granic diagnostycznych na rzecz analizy wymiaréw
jezykowych i ich neurokognitywnych korelatéw w popu-
lacji o szerokim zakresie funkcjonowania.

DLD a spektrum autyzmu

Zaburzenia jezykowe charakterystyczne dla DLD, obej-
mujace zaréwno komponent rozumienia, jak i ekspresji
werbalnej, moga prowadzi¢ do znaczacych trudnosci w co-
dziennej komunikacji spotecznej, zwlaszcza w sytuacjach
wymagajacych precyzyjnej wymiany informacji. W konse-
kwencji z powodu ograniczen jezykowych moga pojawia¢
si¢ wtérne trudnosci w sferze spoleczno-emocjonalnej,
takie jak niepewnoé¢, poczucie zagubienia, obnizona to-
lerancja na zmiany, tendencja do izolacji czy wycofywanie
sie z kontaktéw spotecznych. Bycie niezrozumianym przez
otoczenie moze prowadzi¢ do silnej frustracji objawiaja-
cej sie takimi reakcjami jak: wybuchy ztosci, negatywizm
czy zachowania agresywne. W rezultacie zespot takich
objawéw moze by¢ blednie interpretowany jako charakte-
rystyczny dla zaburzen ze spektrum autyzmu (ang. autism

spectrum disorder, ASD), co stanowi jedno z podstawowych
wyzwan w diagnozie réznicowej.

W odniesieniu do funkcji jezykowych, w literaturze pod-
kresla sig, ze dzieci z DLD i ASD moga wykazywa¢ podobne
trudnosci, obejmujace pragmatyczne aspekty uzycia jezyka.
Jednak mechanizmy lezgce u podstaw tych problemow
s odmienne — w ASD maja one charakter pierwotny i sa
powiazane z deficytami teorii umystu i poznania spotecz-
nego, natomiast w DLD wynikaja najczesciej z ograniczen
strukturalnych jezyka [122]. Dzieci z ASD i DLD moga
wykazywa¢ podobne trudnoséci w zakresie uzycia jezyka
w kontekscie spolecznym, w tym w rozpoczynaniu i utrzy-
mywaniu rozmowy, spdjnosci narracyjnej, rozumieniu
jezyka niedostownego, zaimkoéw i kontekstu sytuacyjne-
go. W narracjach obie grupy dodaja czesto nieistotne lub
fantazyjne informacje i maja trudnosci z planowaniem wy-
powiedzi [89,123]. Jednak dzieci z ASD wykazujg wigcej
nieadekwatnych inicjacji, nizszg wzajemno$¢ spotecz-
ng oraz wigksze trudnosci w rozumieniu intencji innych
0s0b, a ich deficyty pragmatyczne czgsto wystepuja mimo
poprawnej struktury gramatycznej wypowiedzi. Z kolei
u dzieci z DLD deficyty pragmatyczne maja najczesciej
charakter wtérny — s3 zwigzane z ograniczeniami gra-
matycznymi, fonologicznymi czy leksykalnymi. Dzieci te
rzadziej prezentuja trudnosci w intencjonalnoéci komuni-
kacyjnej, a ich zaburzenia pragmatyczne s3 mniej nasilone
i bardziej zalezne od kontekstu jezykowego. Co wiecej,
badania przeprowadzone na polskiej grupie dzieci z DLD
wykazaly, ze dzieci te lepiej niz ich réwieénicy z typowym
rozwojem jezykowym rozpoznawaly emocje wyrazone
intonacja, a w sytuacjach sprzecznego przekazu (migdzy
tonem glosu a trescia) cze$ciej opieraly sie na wskazdw-
kach paralingwistycznych [124], co wyraznie odrdznia je
od dzieci z ASD, ktore czgsto nie uwzgledniajg tego typu
pragmatycznych aspektéw komunikacji [125] (tabela 2).

Diagnoza réznicowa powinna wigc koncentrowac sie nie
tylko na treéci i formie wypowiedzi, lecz takze na funkcji
komunikacyjnej i mechanizmach poznawczych. Giéwne
roznice dotyczg zaréwno ilosciowych parametréw (np.
liczby nieadekwatnych inicjacji), jak i jakosciowych cech
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komunikacji, takich jak zdolno$¢ do rozumienia emocji,
odczytywania sygnaléw niewerbalnych czy postugiwa-
nia si¢ jezykiem figuratywnym. Dzieci z ASD prezentuja
zazwyczaj glebsze i bardziej globalne deficyty pragmatycz-
ne, niezalezne od poziomu jezykowego. Natomiast dzieci
z DLD czg¢éciej wykazuja bledy sktadniowe, trudnosci
z doborem slownictwa oraz wiekszg zaleznos¢ od wspar-
cia kontekstowego w rozumieniu przekazu. Dodatkowo
dzieci z DLD znacznie cz¢éciej uzywaja tzw. wypelniaczy
(»yyy” »ee€”), co moze by¢ przejawem trudnosci w plano-
waniu dyskursu, lecz nie braku intencji komunikacyjnej.
U dzieci z ASD stosowanie wypelniaczy bylo wyraznie
rzadsze i mniej funkcjonalne [126].

Warto podkresli¢, ze réznice te maja potwierdzenie w ba-
daniach nad teorig umystu. W analizie Offek i Segal [127]
dzieci z ASD uzyskaly istotnie nizsze wyniki w zadaniach
z ToM Task Battery niz dzieci z DLD i dzieci rozwijajace
si¢ typowo. Co interesujace, dzieci z DLD w testach bez-
poérednich wypadatly podobnie jak grupa kontrolna, ale
wedlug raportéw rodzicielskich w codziennym Zzyciu mialy
trudnosci wynikajace z deficytoéw w zakresie teorii umystu.
Sugeruje to, Ze obserwowane trudnosci moga by¢ wtérne
wzgledem ograniczen jezykowych i funkcji wykonaw-
czych — nie wynikajg z braku zdolnosci do reprezentowania
stanow mentalnych innych oséb (jak ma to miejsce w przy-
padku ASD), lecz raczej ze specyfiki zaburzen jezykowych.
Trudnosci w rozumieniu i wyrazaniu my$li, oczekiwan czy
emocji mogg ogranicza¢ mozliwo$¢ pelnego angazowa-
nia si¢ w interakcje spofeczne i skutecznego stosowania
teorii umystu w praktyce. Dzieci z DLD moga zatem ro-
zumie¢ perspektywe innych osob, ale mie¢ trudnos¢ z jej
werbalizacjg, wykorzystaniem tej wiedzy w czasie rzeczy-
wistym lub regulacja wlasnych emocji i zachowan. Tym
samym teoria umystu, oceniana za pomocy testow stan-
daryzowanych i obserwacji codziennego funkcjonowania,
stanowi wazne kryterium réznicujace. U dzieci z ASD
deficyty jezyka pragmatycznego maja charakter podsta-
wowy, a u dzieci z DLD - sytuacyjny i jezykowo zalezny
[128]. Dlatego w kontekscie diagnostycznym zasadnicza
kwestig jest zrozumienie, dlaczego dziecko nie komuni-
kuje si¢ efektywnie: czy z powodu trudnosci jezykowych,
czy trudnosci w reprezentowaniu stanéw umystu i intencji
innych oséb. Dzieci z DLD zazwyczaj chcg si¢ komuniko-
wac i sg otwarte na kontakty spoleczne, ale ich wypowiedzi
s ograniczone jezykowo. Dzieci z ASD moga moéwi¢ po-
prawnie pod wzgledem jezykowym, ale ich komunikacja
nie spetnia funkcji spotecznych. Nalezy przy tym pa-
mietaé, ze dzieci z DLD, zwlaszcza te bardziej wycofane
spotecznie lub z zaburzeniami emocjonalnymi, moga by¢
mylnie klasyfikowane jako wysoko funkcjonujace dzieci
z ASD, co prowadzi do nadrozpoznawalnoéci autyzmu
i blednego doboru interwencji. Skuteczna diagnoza rézni-
cowa powinna opierac si¢ na polaczeniu oceny jezykowej,
neuropsychologicznej i spoleczno-komunikacyjnej do-
konywanej przez najlepiej zespdt specjalistow (logopede,
psychologa, neurologa lub psychiatre dziecigcego).

Nalezy takze podkresli¢, ze diagnoza ASD nie wyklucza dia-
gnozy DLD. Kryteria diagnostyczne z ICD-11 dopuszczaja
mozliwoé¢ podwdjnej diagnozy, jednak musi ona wykracza¢d
poza oceng¢ pragmatycznych aspektow funkcjonowania je-
zykowego. Aby dziecko z pierwotng diagnoza zaburzen ze
spektrum autyzmu otrzymalo wiarygodna diagnoze¢ DLD,

muszg wystapi¢ dodatkowe specyficzne zaburzenia rozwoju
funkcjonowania w formalnych aspektach jezykowych, w tym
semantyce, morfosyntaktyce i rozwoju fonologicznym.

Podsumowanie

W artykule przedstawiono zagadnienia zwigzane z defi-
nicja i diagnoza zaburzenia rozwojowego jezyka. DLD
definiowane jest jako trwate trudnosci w przyswa-
janiu, rozumieniu i uzywaniu je¢zyka, niewyjasnione
innymi przyczynami neurologicznymi, poznawczymi lub
sensorycznymi. Wskazano potrzebe wprowadzenia ujed-
noliconej terminologii zgodnej z klasyfikacja ICD-11, ktéra
wyréznia DLD jako odrebng jednostke wérod zaburzen
neurorozwojowych. Dzieci z DLD funkcjonuja ponizej
oczekiwanego poziomu jezykowego, mimo prawidlowego
stuchu i inteligencji, a wystepujace u nich trudno$ci maja
tendencje do utrzymywania si¢ w dorosto$ci, wplywajac
negatywnie na wyniki edukacyjne, mozliwo$ci zawodowe
oraz jakos¢ relacji spotecznych.

W niniejszej pracy oméwiono réwniez rekomendacje kon-
sorcjum CATALISE, promujacego definicje DLD, ktéra
dopuszcza wspotwystepowanie innych trudnosci rozwo-
jowych, o ile nie s3 one bezposrednia przyczyna deficytow
jezykowych. W rekomendacjach podkreslono takze, ze ist-
niejace trudnosci diagnostyczne wynikaja z podobienstwa
objawéw DLD i innych zaburzen, zwlaszcza ze spektrum
autyzmu (ASD). Scharakteryzowano gltéwne objawy DLD
w obszarach fonologii, stownictwa, morfosyntaktyki i narra-
cji oraz ich implikacji dla diagnozy i terapii. Zaprezentowano
takze stanowisko uznajace DLD za zaburzenie spektralne,
co odzwierciedla jego zmienno$¢ oraz indywidualny profil
deficytow i potrzeb.

Z perspektywy klinicznej i edukacyjnej najpilniejszym
wyzwaniem zwigzanym z DLD jest rozwdj wystandary-
zowanych narzedzi diagnostycznych dla dzieci w wieku
szkolnym i nastoletnim oraz ugruntowanie systemowego
wsparcia na dalszych etapach edukacji. W $wietle zmie-
niajacej si¢ definicji DLD i uznania jego spektralnego
charakteru, konieczne jest rowniez elastyczne, zindywidu-
alizowane podejscie terapeutyczne, oparte na empirycznie
potwierdzonych metodach. Proces terapeutyczny powinien
nie tylko obejmowa¢ ogdélne usprawnianie komunikacji,
lecz takze kla§¢ szczegdlny nacisk na rozwdj ztozonych
struktur skladniowych, umiejetno$ci narracyjnych ilogicz-
nego argumentowania, czyli kompetencji kluczowych dla
sukcesu edukacyjnego i zawodowego. Jednocze$nie nie-
zbedne jest podnoszenie $wiadomosci na temat DLD wsrod
specjalistow i spoleczenistwa w celu poprawienia trafnosci
diagnozy, zapobiegania blednym klasyfikacjom i zapewnie-
nia wsparcia dzieciom, ktorych trudnosci jezykowe, cho¢
czesto niewidoczne, majg dltugofalowe konsekwencje dla
ich funkcjonowania. Tylko w ten sposéb bedzie mozliwe
zapewnienie dzieciom i miodziezy z DLD rzeczywistej
réwnosci w zakresie szans edukacyjnych i rozwojowych.

Finansowanie

Niniejsze badania i artykul nie otrzymaly Zadnej dotacji
od agencji dziatajacych w sektorze publicznym, komer-
cyjnym lub non-profit.
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Streszczenie

Wprowadzenie: Dystonia krtaniowa (LD) to choroba rzadka o podtozu neurologicznym, powodujaca zaburzenia procesu tworzenia
glosu i mowy, co czesto skutkuje izolacja spoleczng i zawodowa. Celem pracy byla retrospektywna analiza jakosci Zycia polskich
pacjentéw z rozpoznang dystonig krtaniows, kwalifikowanych do zabiegu iniekcji toksyny botulinowej.

Materiat i metody: Do badania wigczono pacjentéw Kliniki Audiologii i Foniatrii Instytutu Fizjologii i Patologii Stuchu (IFPS)
w Kajetanach, kwalifikowanych w latach 2024-2025 do pierwszego i kolejnych podan toksyny botulinowej w pierwszym roku terapii.
Oceng jakosci zycia przeprowadzono z wykorzystaniem polskich wersji jezykowych standaryzowanych kwestionariuszy (VHI, VRQoL),
uwzgledniono takze ocene objawéw glosowych dokonywana przez lekarza (USDRS) i pacjenta (NRS).

Wyniki: Przeanalizowano wyniki 46 ocen jakosci zycia uzyskane od 16 pacjentow. Jakos¢ zycia uczestnikéw badania byla obnizona,
przy czym nie zaobserwowano zaleznosci od plci i wieku badanych. Nie stwierdzono ponadto wpltywu przeprowadzenia oceny przed
pierwszym lub kolejnymi podaniami toksyny botulinowej w pierwszym roku leczenia. Wyniki wszystkich standaryzowanych narzedzi
kwestionariuszowych oraz oceny lekarza i pacjenta byly istotnie skorelowane.

Whioski: Dystonia krtaniowa jest chorobg, ktéra uposledza funkcje komunikacyjna i znacznie obniza jakos¢ zycia pacjentow w aspekcie
spolecznym i zawodowym. Zastosowanie narzedzi oceny QoL przy pomocy VRQoL i VHI wsrod pacjentow z LD jest elementem
wielowymiarowej oceny skutkéw choroby w codziennym funkcjonowaniu i stwarza szans¢ na skuteczny dobor metod rehabilitacji.
Stowa kluczowe: jako$¢ zycia « mowa e jako$¢ glosu  dystonia krtaniowa « LD « dysfonia spastyczna

Autor korespondencyjny: Paulina Krasnodebska, Klinika Audiologii i Foniatrii, Swiatowe
Centrum Stuchu, Instytut Fizjologii i Patologit Stuchu, ul. Mochnackiego 10, 02-042 Warszawa;
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Abstract

Introduction: Laryngeal dystonia (LD) is a rare neurological disorder affecting voice and speech production. The condition has
a substantial impact on patients’ social and professional life, contributing to a decline in their quality of life. This study presents
a broad assessment of the quality of life of Polish patients eligible for botulinum toxin injection treatment.

Material and methods: The study included patients from the Audiology and Phoniatrics Clinic of the Institute of Physiology and
Pathology of Hearing (IFPS) in Kajetany, qualified in 2024-2025 for botulinum toxin administration, prior to the first and subsequent
injections in the first year of therapy. Quality of life was assessed using Polish versions of standardised questionnaires (VHI, VRQoL),
along with an assessment of voice symptoms by the physician (USDRS) and the patient (NRS).

Results: The analysis comprised the results of 46 quality of life assessments performed on 16 patients. The quality of life of the study
participants was decreased with no association with gender or age. Furthermore, no influence of the assessment performed before the
first or subsequent botulinum toxin injections was found in the first year of treatment. The results of all standardised questionnaire
tools and physician and patient assessments were significantly correlated.

Conclusions: Patients with laryngeal dystonia report a reduced quality of life, regarding both the social and professional aspects. The
use of correlated assessment methods allows for effective and multidimensional measurement of the negative impact of the disease
on daily functioning and the conduct of appropriate phoniatric care.

Keywords: quality of life « speech « voice quality « laryngeal dystonia « LD « spasmodic dysphonia

Skrot Rozwiniecie skrétu Odpowiednik w jezyku polskim
AbLD abductor laryngeal dystonia dystonia krtaniowa odwodzicieli
AdLD adductor laryngeal dystonia dystonia krtaniowa przywodzicieli
BoNT botulinum neurotoxin neurotoksyna botulinowa
HRQoL health related quality of life jakos¢ zycia zalezna od zdrowia
IFPS Instytut Fizjologii i Patologii Stuchu -
LD laryngeal dystonia dystonia krtaniowa
NRS numerical rating scale skala numeryczna
P poziom istotnosci -
QoL quality of life jakos¢ zycia
SF-36 Short Form Health Survey kwestionariusz SF-36
USDRS Unified Spasmotic Dysphonia Rating Scale Ujednolicona skala oceny dysfonii spastycznej
VBHC value based healthcare ochrona zdrowia oparta na wartosci
VHI Voice Handicap Index Indeks niepetnosprawnosci gtosowej
VRQoL Voice Related Quality of Life Kwestionariusz jakosci zycia zaleznej od gtosu

WHO World Health Organistation

Swiatowa Organizacja Zdrowia

Wprowadzenie

Dystonia krtaniowa (ang. laryngeal dystonia, LD) to neuro-
logiczne schorzenie narzadu glosu, w ktérym mimowolne
skurcze miesni wewnetrznych krtani powoduja niekontro-
lowane przerwy w mdwieniu i wplywaja na jakos$¢ gltosu
i mowy [1]. Najczg$ciej rozpoznawana w czwartej lub piatej
dekadzie Zycia, nieco czgsciej u kobiet niz u mezczyzn
(2,4-1,1), jest choroba rzadka, ktorej czestos¢ szacuje si¢
na 0,4 do 7 na 100 000 populacji [2-4].

Etiologia choroby wciaz pozostaje nie w pelni wyjasnio-
na. W literaturze proponuje si¢ patomechanizm dwu
uderzen (ang. double-hit), w ktérym czynniki wyzwalajace,
takie jak infekcje wirusowe czy stres, powoduja wysta-
pienie LD u os6b predysponowanych. Czynniki ryzyka
zgrupowano w komponenty: neurologiczna, genetyczna

i srodowiskowa [5]. Wiekszo$¢ przypadkéw LD ma cha-
rakter sporadyczny, a spo$rod wariantow zwigzanych z LD
uwarunkowang genetycznie warto wspomnie¢ szczegdlnie
o mutacji genu TORIA [6].

Diagnoza LD opiera si¢ na obrazie klinicznym po wyklu-
czeniu: samoistnego drzenia glosu, nieptynnosci mowy,
zaburzen psychogennych oraz dysfonii hiperfunkcjonal-
nej. Ewentualne badania dodatkowe, w tym obrazowe, sa
uzyteczne zwlaszcza w celu klasyfikacji etiologicznej [6].

Zdecydowanie dominujacy (90% przypadkéw) typ LD
przywodzicieli (ang. adductor LD, AdLD) cechuje sie
nadmiernym zamknieciem glos$ni, co zaréwno utrud-
nia rozpoczecie fonacji, jak i destabilizuje jej przebieg.
Z kolei w przypadku LD odwodzicieli (ang. abductor LD,
AbLD) nieprawidlowa aktywacja mig¢$ni odwodzacych
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fatdy glosowe w trakcie fonacji skutkuje niemoznos$cia
utrzymania ci$nienia podglosniowego i napiecia mie$ni
wewnetrznych krtani, a w konsekwencji — segmentami
bezglosu i zmianami natezenia glosu [3,7].

Wynikajace z LD wyzej wymienione uciazliwe zaburze-
nia glosu i mowy wplywaja w znacznym stopniu zaré6wno
na spoleczne, jak i profesjonalne aspekty zycia pacjentow.
Wiele badan wskazuje zaréwno na pogorszenie jakosci
zycia pacjentow z zaburzeniami glosu [8,9], jak tez na
ograniczenie ich aktywno$ci zawodowej [10] i negatywny
odbidr przez otoczenie spoleczne [11].

Swiatowa Organizacja Zdrowia (ang. World Health
Organistation, WHO) podkresla wielowymiarowy cha-
rakter zdrowia. Zgodnie z definicja otwierajaca Konstytucje
WHO [12], zdrowie nalezy rozumie¢ nie tylko jako brak
choroby, ale jako pelny dobrostan fizyczny, psychiczny
i spoteczny, a ocena jakosci zycia zwigzana ze zdrowiem
(ang. health related quality of life, HRQoL) powinna
odzwierciedla¢ subiektywne postrzeganie przez pa-
cjenta wptywu choroby i leczenia na swoje codzienne
funkcjonowanie.

W nowoczesnej koncepcji ochrony zdrowia opartej na war-
tosci (ang. value based healthcare, VBHC) podkre§la si¢ role
zindywidualizowanego podejscia do pacjenta, uwzglednia-
jacego jego potrzeby i jako$¢ zycia podczas leczenia, przy
zachowaniu optymalizacji stosunku osigganych korzysci
zdrowotnych do ponoszonych kosztow. Warto$¢ zdrowot-
na w modelu VBHC jest zatem proporcjonalna do jakosci
zycia pacjenta.

Obowiazujace w Polsce przepisy prawa [13,14] wprowa-
dzaja wskazniki jako$ci opieki zdrowotnej, klasyfikujac je
jako kliniczne, konsumenckie i zarzadcze; katalog zawarty
w rozporzadzeniu [13] zawiera jednak przede wszystkim
obiektywne miary ilo$ciowe, a nie uwzglednia szeregu
innych wskaznikéow wykorzystywanych powszechnie
w praktyce klinicznej, w tym oceny jakosci zycia zwigzanej
z dysfunkcjg glosu czy mowy. Szersze rozpowszechnie-
nie tych narzedzi w praktyce klinicznej moze stanowi¢
istotny przyczynek do dyskusji o ich uwzglednieniu przez
regulatora jako istotnego sktadnika okreslajacego warto$¢
stosowanej terapii otolaryngologiczno-foniatryczne;j.

Celem niniejszej pracy jest dokonanie wieloaspektowej
oceny jakosci zycia (ang. quality of life, QoL) polskich
pacjentéw kwalifikowanych do pierwszego i kolejnych
zabiegdw iniekcji toksyny botulinowej (ang. botulinum
neurotoxin, BONT) w pierwszym roku terapii.

Material i metody

Badanie zostalo przeprowadzone w latach 2024-2025
w Klinice Audiologii i Foniatrii IFPS w Kajetanach.
Pacjentéw poddano kompleksowej ocenie otolaryngolo-
gicznej i neurologicznej oraz badaniom obrazowym celem
rozpoznania dystonii krtaniowej oraz wykluczenia innych
zaburzen tworzenia glosu i mowy. W diagnostyce rézni-
cowej uwzgledniono w szczegdlnoéci: samoistne drzenie
glosu, nieptynno$¢ mowy, zaburzenia psychogenne oraz
dysfonie hiperfunkcjonalna.

Kryteria wlaczajace i wylaczajace

W badaniu uwzgledniono osoby pelnoletnie (powyzej
18 roku zycia) z rozpoznaniem LD, zakwalifikowane
do pierwszego, a nastepnie do kolejnych podan BoNT
w pierwszym roku terapii, ktére wyrazity $wiadoma zgode
na udzial w badaniu. Kryteria wylgczenia stanowily: inne
zaburzenia w tworzeniu glosu i mowy, nieznajomos¢ jezyka
polskiego, zaburzenia powodujace niezdolnosé¢ rozumienia
kwestionariuszy.

Pacjenci z obcigzeniami zdrowotnymi niezwigzanymi
z traktem glosowym, zwlaszcza internistycznymi typo-
wymi dla wieku, takimi jak nadci$nienie tetnicze czy
zaburzenia gospodarki lipidowej, byli wlaczani do badania
pod warunkiem wyréwnania choroby wspolistniejacej
z LD, ustgpienia ewentualnych objaw6w choroby wspotist-
niejacej (dzigki zastosowanemu leczeniu) i dobrego stanu
ogdlnego.

Narzedzia badawcze

Do okreslenia QoL uczestnikéw badania wykorzystano
polskie wersje jezykowe dwdch standaryzowanych kwe-
stionariuszy: Indeks niepetnosprawnosci glosowej (ang.
Voice Handicap Index, VHI), w wersji pelnej — 30 pozycji
(dalej VHI-POL) [15-17] i skrdconej — 10 pozycji (dalej
VHI-10) [17-19]; kwestionariusz Jakosci Zycia zaleznej od
glosu (ang. Voice Related Quality of Life, VRQoL) [20,21].
Dodatkowo proszono o ocen¢ w skali numerycznej (ang.
numerical rating scale, dalej NRS) pogorszenia jakosci
glosu w zakresie 0-10, gdzie 0 to brak dysfunkcji, a 10
oznacza jej najwigksze mozliwe do wyobrazenia nasilenie.
Do lekarskiej oceny percepcyjnej zaawansowania objawow
glosowych zastosowano Ujednolicone skale dysfonii spa-
stycznej (ang. Unified Spasmotic Dysphonia Rating Scale,
USDRS) [22,23].

Oceng za pomoca wymienionych narzedzi przeprowa-
dzono w okresach braku dzialania toksyny botulinowej
na mieénie krtani — przed pierwsza lub kolejng iniekcja
BoNT (typu A - onabotulina), z zachowaniem pelnego
okresu karencji (ang. washout), aby wykluczy¢ resztkowe
dzialanie uprzednio podanego preparatu.

Analiza danych

Do gromadzenia i analizy statystycznej danych wykorzy-
stano system SAS 9.4 (SAS Institute, NC, USA, 2024).
Site zwigzku pomiedzy zmiennymi ilo§ciowymi (wyniki
zastosowanych skal oraz wiek) oceniono przy pomocy
wspolczynnikéw korelacji Spearmana z transformacja
Z Fishera. Test Wilcoxona dla dwu préb niezaleznych wy-
korzystano w celu sprawdzenia obecnosci rdznic pomiedzy
grupami uczestnikéw kwalifikowanych do zabiegu po raz
pierwszy lub kolejny oraz pod wzgledem plci.

Wryniki

Badana populacja

Do analizy wlaczono wszystkich 16 zakwalifikowanych do
badania pacjentéw, u ktérych wykonano acznie 46 podan
BoNT. Charakterystyke proby przedstawia tabela 1.
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Tabela 1. Charakterystyka uczestnikéw badania
Table 1. Characteristics of the study group

Opis badanej préoby

Kobiety [%]

11 (68,75%)

Mezczyzni [%]

5(31,25%)

Wiek [lata]

37-79

Srednia (odchylenie standardowe)

62,33 (13,54)

mediana (rozstep miedzycéwiartkowy)

65,5 (18)

Pierwsze podanie [% podan]

16 (34,78%)

Tabela 2. Kwestionariusze QoL — wyniki obserwowane w zestawieniu z zakresami wynikéw mozliwych do uzyskania przy pomocy

stosowanych narzedzi

Table 2. QoL questionnaires — observed results compared to the range of results possible to obtain using the tools used

Kwestionariusz Mediana (Q1-Q3) Zakres wynikow Zakres narzedzia
VHI-10 28 (22-30) 12-36 0-40
VHI-POL 75 (59-86) 18-107 0-120
VRQoL 32 (28-36) 10-43 0-50
USDRS 50 (46-52) 33-67 14-98

Opis: Q1 — pierwszy kwartyl; Q3 — trzeci kwartyl.

Liczba ocen pacjentow

6 8
Pogorszenie jakosci gtosu w ocenie pacjenta

Rycina 1. Rozktad samooceny w skali numerycznej (NRS)
Figure 1. Self-assessment distribution on the numeric rating scale
(NRS)

Ocena jako$ci zycia przed pierwsza iniekcja
wzgledem kolejnych

Nie zaobserwowano istotnej réznicy w ocenie QoL przed
pierwsza iniekcja wzgledem kolejnych, wykonanych
w pierwszym roku leczenia, w ktérymkolwiek z wyko-
rzystanych narzedzi kwestionariuszowych. Wartoéci P
wynosily odpowiednio dla: VHI-10 - 0,93, VHI-30 - 0,63,
VRQoL - 0,85, USDRS - 0,81. Dotyczy to réwniez oceny
w NRS, gdzie wartos¢ P wynosila 0,89.

Ocena jakosci zycia w zaleznosci od pici i wieku

Nie stwierdzono takze istotnych réznic w zaleznoéci od
plci; wartosci P wynosity odpowiednio: VHI-10 - 0,27,
VHI-30 - 0,47, VRQoL - 0,78, USDRS - 0,84, a dla sa-
mooceny pogorszenia glosu - 0,92. Nie stwierdzono
tez istotnej korelacji pomiedzy wynikami oceny QoL
a wiekiem uczestnikdéw; wartoéci P wynosity odpowied-
nio: VHI-10 - 0,27, VHI-30 - 0,47, VRQoL - 0,78, USDRS
- 0,84, a dla NRS - 0,22.

Wyniki oceny QoL

Uczestnicy badania zglaszali obnizenie jakosci zycia
z powodu choroby. W tabeli 2 uzyskane wyniki oceny QoL
zestawiono z zakresami zastosowanych narzedzi. Rozklad
samooceny w NRS ukazano na rycinie 1.

Korelacje

Wyniki wszystkich standaryzowanych narzedzi kwe-
stionariuszowych sg istotnie skorelowane - szczegélowe
miary zaprezentowano w tabeli 3. Réwniez ocena le-
karska, dokonana z wykorzystaniem USDRS, koreluje
zaréwno z narze¢dziami standaryzowanymi, jak i - co
wigcej, najsilniej — z samooceng w NRS; szczegdlowe miary
zaprezentowano w tabeli 4.

Dyskusja

Nie zaobserwowano istotnej réznicy w ocenach QoL do-
konywanych przed pierwsza iniekcja BoNT wzgledem
przeprowadzonych przed kolejnymi podaniami w pierw-
szym roku terapii, co koresponduje z obecna w literaturze
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Tabela 3. Wspotczynniki korelacji wraz z 95% przedziatami ufnosci pomiedzy wynikami standaryzowanych narzedzi kwestionariuszowych
Table 3. Correlation coefficients with 95% confidence intervals between the results of the standardised questionnaires

VHI-POL
0,56
VRQoL (0,32-0,73)
p<0,001

,51
— (0,25-0,70)
p<0,001
0,51
(0,25-0,70) —
p<0,001

Opis: p — poziom istotnosci; ttem ciemnozielonym zaznaczono korelacje silng, ttem zielonym — korelacje umiarkowana, pogrubionym drukiem
— wspotczynniki korelacji, w nawiasach — 95% przedziaty ufnosci dla wspétczynnikow korelacji.

Tabela 4. Wspotczynniki korelacji wraz z 95% przedziatami ufnosci pomiedzy wynikami standaryzowanych narzedzi kwestionariuszo-

wych a oceng lekarskg (USDRS) i prosta samooceng w skali NRS

Table 4. Correlation coefficients with 95% confidence intervals between the results of standardised questionnaire tools, the physician’s
assessment (USDRS) and a simple self-assessment using the NRS scale

VHI-10
0,31
USDRS (0,01-0,55)
p=0,04
NRS

VHI-POL

(0,09-0,60)
p=0,01

VRQoL NRS

0,37
(0,09-0,59)
p=0,01

Opis: p — poziom istotnosci; ttem zielonym zaznaczono korelacje umiarkowang, jasnozielonym — korelacje stabg, szarym — wyniki nieistotne,
pogrubionym drukiem — wspétczynniki korelacji, w nawiasach — 95% przedziaty ufnosci dla wspétczynnikéw korelacji.

przedmiotu hipoteza o stopniowym powrocie przekazy-
wania impulsacji nerwowej po chemicznej denerwacji
preparatem BoNT. Po podaniu preparatu na przestrzeni
tygodni ma miejsce synteza nowych zakonczen nerwo-
wych - reinnerwacja — oraz odtworzenie struktury ptytki
ruchowej objawiajace si¢ nawrotem objawdéw typowych
dla LD. Zjawisko to wydaje si¢ odpowiada¢ za wtérne
pogorszenie jako$ci zycia (do wartosci wyj$ciowych)
i stanowi bezposrednia przyczyne decyzji o okresowym
powtarzaniu wstrzyknie¢ BoNT [3,24]. Autorzy niniejszej
pracy uwazaja, ze wyliczenie warto$ci zdrowotnej terapii
powinno odnosi¢ si¢ do poréwnania oceny jakosci zycia
w okresie optymalnego dzialania terapii do okresu bez
leczenia, podobnie jak praktykuje si¢ to w interwencjach
w innych chorobach przewleklych.

Poprawa wyjsciowej jako$ci zZycia moze nastapi¢ w wyniku
dlugotrwalego skutecznego leczenia i wiaza¢ sie z okre-
sowym lagodzeniem objawdw, jednak sprawdzenie tej
hipotezy wymaga kontynuacji obserwacji w diuzszej per-
spektywie. W tym kontekscie interesujacym i wartym
zglebienia wydaje si¢ opisywany w literaturze brak réznic
w ocenie calo$ciowej jako$ci Zycia pomiedzy osobami
z wieloletnim LD i grupa kontrolng (w pomiarze przy
pomocy SF-36), co przypisuje si¢ adaptacji do choroby przy
zastosowanym leczeniu [25]. Kwestionariusz SF-36 to stan-
daryzowane narzedzie do pomiaru subiektywnej jakos$ci
zycia zwigzanej ze zdrowiem (HRQoL) i funkcjonowania
pacjenta, oceniajace 8 kluczowych sfer zdrowia: fizyczne
i psychiczne funkcje oraz role, bél, ogdlny stan zdrowia,
witalno$¢ i funkcjonowanie spoleczne. Kwestionariusz

dostarcza dwoch wskaznikow sumarycznych: fizycznego
(PCS) i psychicznego (MCS). Wyniki tego kwestionariu-
sza u pacjentéw z LD pokazaly istotne roéznice w domenie
MCS w poréwnaniu wynikéw przed terapia BoNT i po
niej (p<0,01) [26].

Istotnych réznic nie odnotowano takze w odniesieniu do
plci i wieku, co przemawia za podobnym odczuwaniem
wplywu objawdw choroby na jakos¢ zycia niezaleznie od
wspomnianych dwu czynnikéw; w tym kontekscie mozliwa
staje sie zatem analiza wynikéw bez koniecznosci dalsze-
go uwzgledniania ww. czynnikéw. Warto nadmieni¢, ze
te obserwacje powtarzajg si¢ w roznych badaniach [9],
jednak wptyw dodatkowych czynnikéw, np. uwarunkowan
lokalnych, moze odmiennie ksztaltowac te zaleznos$¢ [27].

Uzyskane przy pomocy kwestionariuszy wyniki punktowe
wirod badanej populacji pacjentdw sa relatywnie wysokie —
znajduja sie w bliskiej odleglosci od najwyzszych mozliwych
do uzyskania w ramach stosowanych narzedzi. Swiadczy to
o niskiej jako$ci zycia odczuwanej przez pacjentéw z LD.
W istniejacej literaturze dotyczacej zastosowanych narzedzi
nie zostaly okre$lone zakresy referencyjne i przedzialy klasy-
fikujace zaawansowanie patologii. Do celéw orzeczniczych
w Polsce progi punktowe dla VHI-30 okreslajace stopien
niepelnosprawnosci pacjenta z dysfonia zostaly dobrane
arbitralnie. Pruszewicz i wsp. [28] przyjeli, ze taczny wynik
<25% (< 30 punktéw) oznacza niewielka niepelnosprawnos¢
glosowa, 26-50% (31-60 punktéw) umiarkowana, a powyzej
50% (> 61 punktéw) — ciezka. Orientacyjne odniesienie
moga stanowi¢ takze wartoéci $rednie uzyskane podczas
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walidacji kwestionariuszy, charakteryzujace populacje zdrowa
i populacj¢ z rozpoznanym zaburzeniem glosu. Dla popu-
lacji zdrowej: VHI-10 - 1,75 (SD=2,66), VHI-POL - 7,16
(SD=9,02), VRQoL - 10,84 (SD =2,8); dla populacje z roz-
poznanym zaburzeniem glosu: VHI-10 - 17,47 (SD = 8,80),
VHI-POL - 49,11 (SD = 25,67), VRQoL - 19,72 (SD = 8,12).
Proponowane sa réwniez progi odcigcia przy przesiewowym
stosowaniu kwestionariuszy: VHI-10- 8,5 punktu, VHI-POL -
17 punktéw [15,18].

Wyniki narzedzi oceniajacych QoL byly ze soba skorelowa-
ne w stopniu przynajmniej umiarkowanym. Najsilniejsza
korelacja wystepuje pomiedzy kwestionariuszami VHI-10
i VHI-POL, co wynika z faktu, ze wersja skrocona tego na-
rzedzia nie odbiega pod wzgledem czuloéci i rzetelnosci
od wersji oryginalnej [18]. Niewielkie réznice w obliczo-
nej korelacji wzgledem prac walidacyjnych moga wynika¢
z rozbiezno$ci w liczebnodci i charakterystyce badanych
grup. Z kolei warto zwrdci¢ uwage na silniejsza korela-
cje VHI-10 z VRQoL niz VHI-30 z VRQoL. Uzyskany
wynik moze wigzac sie charakterem pytan — w przypadku
VHI-10 i VRQoL nakierowanych na sfere emocji, obejmu-
jaca w codziennym zyciu zwlaszcza relacje miedzyludzkie,
podczas gdy VHI-30 w wiekszym stopniu nawigzuje do
innych wymiaréw Zycia. Sfera emocjonalna, jak wska-
zuja kolejne walidacje zastosowanych narzedzi, stanowi
podstawe oceny i determinuje wynik [29].

Ocena dokonywana przez lekarza z wykorzystaniem
USDRS najsilniej koreluje z prosta, subiektywna ocena

Pismiennictwo

pacjenta w skali NRS. Zjawisko to moze wynika¢ z integra-
cji objawdw i odczuc oraz ich subiektywnej, facznej oceny,
dokonywanej zaréwno przez obserwatora, jak i samego
pacjenta. Wyniki uzyskane w niniejszej pracy sa zgodne
z doniesieniami literaturowymi na temat zbiezno$ci ocen
dokonywanych przez lekarza i pacjenta odnosnie zjawisk
towarzyszacych chorobie [30].

‘Whioski

Dobor kwestionariuszy w prowadzonej analizie byl wla-
$ciwy i pozwolil na skuteczng ocene negatywnego wpltywu
choroby na codzienne funkcjonowanie 0séb z dystonia
krtaniowa. Choroba ta uposledza funkcje komunikacyjna
i znacznie obniza jako$¢ zycia pacjentéw w aspekcie spo-
tecznym i zawodowym. Wyniki przeprowadzonych badan
wskazujg na obnizong jako$¢ zycia wsrdd pacjentdw z roz-
poznana LD, kwalifikowanych do zabiegu podania BoNT,
niezaleznie od plci, wieku i faktu otrzymania kiedykol-
wiek wezeéniej iniekcji BONT. Zastosowanie narzedzi do
oceny jakosci zycia — kwestionariuszy VRQoL i VHI -
wsrdd pacjentow z LD jest elementem wielowymiarowej
oceny skutkéw choroby w codziennym funkcjonowaniu
i stwarza szanse na skuteczny doboér metod rehabilitacji.

Finansowanie

Niniejsze badania i artykut nie otrzymaly zadnej dotacji
od agencji dziatajgcych w sektorze publicznym, komer-
cyjnym lub non-profit.
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Streszczenie

Wprowadzenie: Badanie stuchu za pomoca potencjaléw wywolanych pnia mézgu (ABR) odgrywa podstawowa role w diagnostyce
audiologicznej dzieci, szczegdlnie tych, ktdre nie sa w stanie wspdtpracowaé w badaniach behawioralnych. Mimo duzego znaczenia tej
metody, jest ona obarczona pewnym subiektywizmem interpretacji i oceny wyniku badania, co moze niekorzystnie wplywac¢ na trafnos¢
diagnozy. Celem pracy byla analiza zgodnosci ocen progu styszenia na podstawie zapisow ABR u dzieci, dokonanych niezaleznie przez
czterech ekspertow dla réznych bodzcow akustycznych (trzask, 500, 1000, 2000, 4000 Hz).

Material i metody: Material badawczy stanowily 322 zapisy ABR uzyskane od 54 dzieci. Zapisy ABR pozyskano z repozytorium
wynikow zgromadzonych w Instytucie Fizjologii i Patologii Stuchu (IFPS). Badania byty wykonywane przy zastosowaniu standardowej
procedury szeregu natezeniowego. Zapisy ABR byly analizowane przez czterech ekspertéw z wieloletnim do$wiadczeniem klinicznym,
ktérzy w niezalezny sposob dokonywali oceny progéw slyszenia u dzieci.

Wyniki: W 53,5% analizowanych zapiséw czterech ekspertow osiagneto calkowita zgodno$é w ocenie progéw styszenia. W 93,2%
przypadkow rozbieznos¢ ocen byla akceptowalna klinicznie, wynosita do +£10 dB. Korelacja miedzy ocenami ekspertéw byla bardzo
wysoka, ICC=0,98; p <0,001. Rozbieznosci ocen miedzy ekspertami zaobserwowano gtéwnie w przypadku bodzca tonalnego
o czestotliwosci 500 Hz, co prawdopodobnie wynika z wlasciwosci propagacji fali wedrownej o niskiej czestotliwosci w slimaku.
Whioski: Doswiadczeni eksperci klinicysci osiagaja duza zgodno$¢ w ocenie progow slyszenia u dzieci na podstawie fali V w badaniu
ABR. Ta wysoka zgodno$é¢ ocen eksperckich jest podstawa do opracowania automatycznych metod detekgji fali V, ktore moga skutecznie
wspiera¢ proces diagnostyczny, zapewniajac wicksza obiektywnos¢ interpretacji zapiséw ABR, oszczedzajac jednoczesnie czas i koszty
diagnostyki audiologicznej.

Stowa kluczowe: stuchowe potencjaly wywotane pnia mézgu « ABR « progi styszenia o zgodnos$¢ ocen ekspertow

Autor korespondencyjny: Malgorzata Pastucha, Zaktad Audiologii Eksper}fmentalnej, Swiatowe
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Gos i wsp.: Zgodnos¢ oceny ABR miedzy ekspertami

Abstract

Introduction: Hearing testing using auditory brainstem responses (ABR) plays a key role in the audiological diagnosis of children,
especially those who are unable to cooperate in behavioural testing. Despite the great importance of this method, it involves a
certain degree of subjectivity in the interpretation and evaluation of the test results, which may negatively affect the accuracy of the
diagnosis. The aim of this study was to analyse the agreement of hearing threshold ratings based on ABR recordings in children made
independently by four experts for different acoustic stimuli (click, 500, 1000, 2000, 4000 Hz).

Material and methods: The study material consisted of 322 ABR recordings from 54 children. ABR recordings were sourced from
the repository of results collected at the Institute of Physiology and Pathology of Hearing (IFPS). The tests were performed using a
standard intensity series procedure. The ABR recordings were analysed by four experts with many years of clinical experience, who
independently assessed the children’s hearing thresholds.

Results: In 53.5% of the records analysed, four experts reached complete agreement in the assessment of hearing thresholds. In 93.2%
of cases, the discrepancy in assessments was clinically acceptable, up to +£10 dB. The correlation between expert ratings was very high,
ICC=0.98; p <0.001. Discrepancies in ratings between experts were mainly observed for the 500 Hz tonal stimulus, which is probably
due to the low-frequency travelling wave propagation properties of the cochlea.

Conclusions: Experienced expert clinicians reach a high level of agreement in the assessment of hearing thresholds in children based
on wave V in the ABR test. This high agreement of expert assessments is the basis for the development of automated V-wave detection
methods that can effectively support the diagnostic process, providing greater objectivity in the interpretation of ABR recordings while

saving audiological diagnostic time and cost.

Keywords: auditory brainstem responses « ABR o hearing thresholds « agreement of experts’ ratings

Wprowadzenie

Stuchowe potencjaly wywotane pnia mézgu (ang. audi-
tory brainstem responses, ABR) stanowig obecnie jedna
z podstawowych obiektywnych metod badania stuchu.
Znajduja zastosowanie m.in. w szacowaniu progu stysze-
nia [1], badaniach przesiewowych stuchu u noworodkéw,
diagnostyce réznicowej zaburzen stuchu [2], monitoringu
funkcji nerwu sluchowego i pnia mézgu w czasie zabie-
g6w otoneurochirurgicznych [3,4]. Z uwagi na obiektywny
charakter, metoda ta jest szeroko stosowana w diagno-
styce dzieci, 0séb z niepelnosprawnoséciami i pacjentow
niewspolpracujacych, a takze w przypadkach podejrzenia
symulacji oraz w celach orzeczniczych [5,6].

Odpowiedzi rejestrowane w badaniu ABR tworza cha-
rakterystyczny uklad fal (I-VII), spoéréd ktérych fala V
uznawana jest za najwazniejszy wskaznik kliniczny wy-
korzystywany do estymacji progu styszenia [7]. Badanie
progu slyszenia polega na rejestracji odpowiedzi dla
bodzcéw o zmiennej intensywnosci (procedura szeregu
natezeniowego) i wyznaczeniu progu fali V - najnizszego
poziomu, przy ktérym fala ta jest obecna. Badanie wyko-
nuje si¢ z uzyciem bodzcow typu trzask oraz impulsow
tonalnych o czestotliwosciach 500, 1000, 2000 i 4000 Hz.

Pomimo obiektywnego charakteru badania i standa-
ryzowanych procedur rejestracji odpowiedzi, koricowa
interpretacja wyniku opiera si¢ na subiektywnej, wzro-
kowej analizie zapisu, co moze skutkowaé istotnymi
réznicami w ocenie miedzy ekspertami [8]. Ze wzgledu
na niewielka amplitude rzedu dziesiatych czesci pV, fala
V moze by¢ trudna do jednoznacznej identyfikacji, szcze-
golnie przy niskich poziomach natezenia bodzca [7]. Na
wiarygodno$¢ oceny wplywaja m.in. rodzaj zastosowanego
bodzca (np. 500 Hz vs trzask), obecnos¢ artefaktow, jakosé
zapisu, zmienno$¢ odpowiedzi osobniczej oraz do$wiad-
czenie osoby oceniajacej wynik [9,10]. Nieprawidtowa
identyfikacja fali V moze skutkowa¢d zaréwno zawyzeniem,
jak i zanizeniem progu styszenia. Wsrdd najczestszych
bledow wymienia si¢ mylne uznanie odpowiedzi sono-
motorycznej lub artefaktu za fale V, nieuwzglednienie

charakterystyki bodzca (np. wpltywu czestotliwosci na la-
tencje odpowiedzi) oraz niewlasciwe ustawienie czutosci
prezentacji zapisu na ekranie [10]. W efekcie, nawet wsrod
doswiadczonych klinicystéw, wystepuja istotne réznice
W wyznaczaniu progu, siegajace nawet 60 dB [11], cho¢
Klinicznie akceptowalne rozbieznosci miedzy ekspertami
nie powinny przekracza¢ 10 dB [12].

W zwigzku z trudno$ciami w jednoznacznej interpretacji
rejestracji ABR podejmowano liczne préby automatyzacji
detekgji fali V i obiektywnej estymacji progu styszenia [13].
Stosowane metody obejmuja m.in. analiz¢ korelacji krzy-
zowej [14,15], statystyki detekcyjne [16], przeksztalcenia
falkowe [17], uczenie maszynowe [18] oraz rozpoznawa-
nie wzorcow [19]. Cho¢ systemy te moga wspiera prace
klinicysty, zaden z dotychczasowych algorytmoéw nie
osiaga pelnej niezawodnosci w warunkach klinicznych.
Dodatkowym ograniczeniem jest fakt, ze wiele badan nad
automatyczng detekcjg opiera si¢ na sztucznie wyselekcjo-
nowanych zapisach dobrej jakosci lub danych uzyskanych
w warunkach eksperymentalnych, a nie na rzeczywistych,
zréznicowanych danych klinicznych.

W rezultacie warto$¢ diagnostyczna ABR nadal opiera
si¢ gléwnie na wiedzy i do§wiadczeniu osoby interpretu-
jacej wynik, a tym samym jest podatna na subiektywizm.
W praktyce klinicznej moga wystepowac istotne rozbiez-
no$ci w interpretacji zapiséw — rézni diagnosci, analizujac
ten sam wynik badania ABR, moga wyznaczy¢ rézne war-
tosci progu slyszenia. Niespdjnos¢ ocen moze prowadzi¢
do btedéw diagnostycznych, a w konsekwencji — do nie-
wlasciwych decyzji terapeutycznych.

Z tego wzgledu istotnym elementem oceny jakoéci diagno-
styki ABR jest analiza zgodnosci miedzyeksperckiej (ang.
inter-rater agreement), pozwalajaca oszacowac stopien
spojnoséci ocen dokonywanych niezaleznie przez réznych
diagnostéw. Moze ona obejmowa¢ zaréwno przypadki
pelnej zgodnoéci (identycznie wyznaczone progi), jak
i akceptowalne rozbiezno$ci, np. w granicach £5, £10,
czy +20 dB. W literaturze opisano rézne metody ilo-
$ciowej oceny tej zgodnosci, w tym wspolczynnik ICC
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(ang. intraclass correlation coefficient), analiz¢ Blanda-
Altmana, wspolczynnik kappa Cohena [20].

Pomimo istotnego znaczenia tego zagadnienia, brakuje
badan dotyczacych zgodno$ci ocen progéw styszenia na
podstawie rzeczywistych zapisow ABR. Jak dotad jedynie
Vidler i Parker [11] ocenili rozbiezno$ci miedzy eksperta-
mi w wyznaczaniu progéw ABR, jednak wykorzystali nie
zapisy rzeczywiste ABR, a symulowane (wygenerowane
w sztuczny sposdb). Pozostale prace [21,22] ograniczaty
sie do oceny obecnosci lub braku odpowiedzi, natomiast
Naves i wsp. [8] skupiali si¢ na analizie latencji, nie odno-
szac sie do estymacji progu.

Celem niniejszej pracy byta analiza zgodnosci ocen progu
styszenia na podstawie zapiséw ABR u dzieci, dokonanych
niezaleznie przez czterech ekspertéw dla roznych bodzcédw
akustycznych (trzask, 500, 1000, 2000, 4000 Hz). Oceniono
zgodnos¢ idealna (0 dB réznicy), zgodnos¢ w granicach to-
lerancji +10 dB oraz maksymalng rozpigto$¢ ocen. Analiza
ta pozwolila wskaza¢ obszary trudnosci diagnostycznych,
istotne dla dalszego rozwoju standardow oceny wynikow
badania ABR oraz narzedzi wspomagajacych automaty-
zacje procesu tej oceny.

Material i metody

Praca zostala zrealizowana w ramach grantu: ABR.AI
— system oparty o technologie AI do szacowania progu
styszenia na podstawie szeregdéw natezeniowych rejestra-
¢ji odpowiedzi fali V; 2024/ABM/03/KPO/KPOD.07.07
-IW.07-0222/24-00.

Procedura badania

Badanie mialo charakter retrospektywny. Zapisy ABR
pozyskano z repozytorium wynikéw zgromadzonych
w Instytucie Fizjologii i Patologii Stuchu. Badania byty
wykonywane przez wykwalifikowana kadre, przy zasto-
sowaniu standardowej procedury szeregu natezeniowego.
Wszystkie badania przeprowadzono na tym samym typie
sprzetu diagnostycznego. Zakres natezen bodzcéw oraz
poziom poczatkowy bodzca byt dobierany przez osobe
wykonujaca badania w zaleznosci od sytuacji klinicznej.
Zakres natezen bodzcow stosowanych podczas badan za-
wieral sie w granicach od 0 do 100 dB nHL, a krok zmiany
poziomu bodzca wynosit najczesciej 10 dB.

O liczbie u$rednien, zakresie intensywnosci bodzcow oraz
liczbie powtarzanych zapiséw odpowiedzi ABR dla kazdej
intensywnos$ci decydowal osoba wykonujgca badanie
w jego trakcie. Zapisy ABR uzyskane w procedurze szeregu
natezeniowego zawieraly kolejne odpowiedzi od najwyz-
szej intensywnosci do najnizszej. Prég odpowiedzi ABR
to najnizsza intensywnos¢ bodzca, przy ktdrej w zapisie
ABR byta widoczna fala V.

Eksperci

Zapisy ABR byly analizowane przez czterech ekspertéw.
Trzech z nich bylo lekarzami ze specjalizacja audiologia
i foniatria. Ich staz pracy w zawodzie lekarza wynosit od
14 do 23 lat, za$ analizg zapiséw ABR zajmowali si¢ od 12
do 20 lat. Wszyscy lekarze w pracy klinicznej pracowali

100
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Procent zapiséw ABR [%]
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Rycina 1. Rozbieznosci (dB, wartosci bezwzgledne) w ocenach
312 zapiséw ABR miedzy czterema ekspertami

Figure 1. Discrepancies (dB, absolute values) in the ratings of 312
ABR records between four experts

zaréwno z dzie¢mi, jak i dorostymi. Czwartym eksper-
tem byl inzynier biomedyczny, ktéry wykonywatl badania
ABR przez 15 lat, a ich analiza zajmowal si¢ ponad 40 lat.
Eksperci dokonywali ocen niezaleznie, Zaden z nich nie
mial informacji na temat ocen pozostalych ekspertow.

Material badawczy

Uzyskano 322 zapisy ABR od 54 dzieci. Do analizy za-
kwalifikowano 312 zapiséw, natomiast 10 odrzucono
- w kazdym z tych 10 przypadkdéw przynajmniej jeden
ekspert uznal, Ze ze wzgledu na niskg jakos¢ wyniku nie
jest mozliwa wiarygodna ocena progu styszenia. Liczba
zapisow dla poszczegolnych bodzcdw przedstawiala sie na-
stepujaco: trzask — 71 zapiséw, 500 Hz — 91, 1000 Hz — 105;
2000 Hz - 23, 4000 Hz — 22 zapisy.

Wryniki

Zgodnos¢ ocen ekspertow

Roznice ocen ekspertow zawieraly sie w przedziale od
0 do 30 dB, $rednia réznica w ocenach wynosila 5,4 dB
(SD=6,4).

W 167 na 312 badanych zapiséw odnotowano pelng zgod-
no$¢ miedzy czterema ekspertami. Oznacza to, ze w 53,5%
przypadkéw eksperci identycznie oszacowali prog stysze-
nia, réznica miedzy ich ocenami wynosita 0 dB. W 124
przypadkach (39,7%) rozbieznos¢ ocen wynosita 10 dB,
w 19 zapisach (6,1%) rozbiezno$¢ ocen wynosita £20 dB,
a w dwoch zapisach rozbiezno$¢ ocen wynosita +30 dB.
Na rycinie 1 przedstawiono powyzsze dane w ujeciu
procentowym.

Zidentyfikowano dwa zapisy ABR, w ktérych oceny eks-
pertéw roznily sie w najwiekszym stopniu - rozbieznosci
wynosily do 30 dB. Oba te zapisy zaprezentowano ponizej
(ryciny 2 i 3). Rozbieznosci z wlasciwag identyfikacja fali V
w ocenach poszczegélnych mogty wynikaé przede wszyst-
kich z braku powtodrzenia zapiséw ABR dla natezenia
50 dB nHL oraz zignorowania faktu braku fali V w zapi-
sach odpowiedzi dla 30 dB nHL.
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Rycina 2. Zapis ABR dla bodzca 500 Hz (ucho lewe); oceny ekspertéw: 50-20-40-30 dB HL
Figure 2. ABR recording for a 500 Hz stimulus (left ear); expert ratings: 50-20-40-30 dB HL
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Rycina 3. Zapis ABR dla bodZca 500 Hz (ucho prawe); oceny ekspertow: 50-20-30-40 dB HL
Figure 3. ABR recording for a 500 Hz stimulus (right ear); expert ratings: 50-20-30-40 dB HL

Korelacja miedzy ocenami ekspertow

Korelacja migdzy ocenami progdw slyszenia, dokonanymi
niezaleznie przez czterech ekspertdw, zostata oszacowana
za pomocg wspdlczynnika korelacji wewnatrzklasowej —
ICC (2,k) wynidst 0,98 i byl istotny statystycznie (p < 0,001).
Wynik ten $wiadczy o bardzo duzej zgodnosci ocen eks-
pertéw w szacowaniu progéw styszenia. Na rycinie 4
przedstawiono graficznie zaleznosci miedzy ocenami po-
szczegOlnych ekspertow. W kazdej z szesciu kombinacji
((3) =6) widoczna jest bardzo silna, pozytywna korelacja
ocen w danej parze ekspertow.

Zgodnos¢ ocen ekspertow a rodzaj bodzca

Zbadano dodatkowo, czy zgodno$¢ ocen progéw sty-
szenia pomiedzy ekspertami rozni si¢ w zaleznos$ci od
rodzaju bodzca. W tabeli 1 zestawiono rozbieznosci ocen
dla bodzca typu trzask oraz tonéw o czestotliwosciach 500,
1000, 2000 i 4000 Hz.

Z danych przedstawionych w tabeli 1 wynika, ze w ponad
90% przypadkow zapiséw uzyskanych zaréwno dla trzasku,
jak i krotkich tonéw, rozbiezno$ci migdzy ekspertami nie
przekraczaly 10 dB, byly zatem klinicznie akceptowalne.
Najwiekszy odsetek przypadkdéw, w ktdrych rozbiezno-
$ci ocen przekraczaly 10 dB, zaobserwowano dla bodzca
500 Hz (9,9%) oraz dla bodzca 4000 Hz (9,1%). W przy-
padku bodzca 4000 Hz mozliwym wyja$nieniem moze by¢
stosunkowo niewielka liczba analizowanych zapiséw, co
zwigksza podatno$¢ wynikéw na przypadkowe wahania.
Z kolei zaobserwowane rozbieznosci dla bodzca 500 Hz
moga by¢ zwigzane z wlasciwosciami propagacji fali we-
drownej o niskiej czestotliwosci w $§limaku, co zostanie
omowione w dalszej czedci pracy.

Dyskusja

Celem pracy byla ocena zgodnosci ocen progéw slyszenia
u dzieci, dokonywanych na podstawie zapiséw stuchowych
potencjaléw wywolanych pnia mézgu (ABR) przez kilku
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Rycina 4. Korelacje miedzy ocenami progéw styszenia dokonanymi
przez czterech ekspertow

Figure 4. Correlations between hearing threshold ratings made
by four experts

Tabela 1. Rozbieznosci (dB, wartosci bezwzgledne) w ocenach
312 zapisow ABR miedzy czterema ekspertami

Table 1. Discrepancies (dB, absolute values) in the ratings of 312
ABR records between four experts

Bodziec Réznica
[Hz] bezwzgledna [dB] g =
0 36 50,7
Trzask 10 32 45,1
20 3 4,2
0 51 56,0
10 31 34,1

500

20 7 7,7
30 2 2,2
0 54 51,4
1000 10 45 42,9
20 6 5,7
0 12 52,2
2000 10 10 43,5
20 1 4,3
0 14 63,6
4000 10 6 27,3
20 2 9,1

niezaleznych ekspertéow. Cho¢ badanie ABR odgrywa klu-
czowa role w diagnostyce audiologicznej dzieci — zwlaszcza
tych, u ktérych nie mozna uzyskaé wiarygodnych od-
powiedzi behawioralnych — problem subiektywno$ci
oceny progéw slyszenia w procedurze szeregu nateze-
niowego jest wcigz rzadko podejmowany w literaturze
naukowej. Tymczasem zagadnienie to ma nader istotne

znaczenie kliniczne, np. zaopatrzenie w aparaty stuchowe
czy kwalifikacja do implantacji. Sa to decyzje o fundamen-
talnym znaczeniu dla dalszego rozwoju dziecka — zaréwno
w wymiarze poznawczym, jak réwniez emocjonalnym
i spotecznym. Dlatego konieczne jest poglebianie wiedzy
na temat rzetelnoséci ocen dokonywanych przez osoby
intepretujace wyniki badann ABR oraz identyfikacja ewen-
tualnych Zrédet rozbieznosci.

Pierwsze doniesienia dotyczace zgodnosci ocen eksper-
téw analizujacych zapisy ABR ukazaly si¢ w latach 70.
XX wieku. Rose i wsp. [22] zgromadzili 613 zapiséw stu-
chowych potencjatéw wywotanych, pochodzacych od 50
pacjentow. Szesciu do$wiadczonych klinicystéw ocenia-
fo, czy odpowiedz wystepuje czy nie, jednak w publikacji
nie sprecyzowano, co dokladnie rozumiano pod stowem
»odpowiedZ” Mozna przypuszczaé, ze chodzilo o identy-
fikacje charakterystycznych komponentéw odpowiedzi
korowej (P1, N1, P2, N2), nie wskazano jednak jakie pa-
rametry (latencja, amplituda lub inne) podlegaly ocenie.
W 333 przypadkach na 613 (54%) sedziowie byli calkowi-
cie zgodni (tzn. albo wszyscy zgadzali sig, Ze odpowiedz
wystepuje, albo wszyscy zgadzali si¢, Zze odpowiedz nie
wystepuje). Zgodnos¢ cze$ciowa (miedzy piecioma, czte-
rema lub trzema 3 ekspertami) wystgpita odpowiednio
w 20%, 18% i 8% przypadkdéw. Dodatkowo, eksperci oce-
niali kazdy zapis trzykrotnie, z co najmniej tygodniowa
przerwa miedzy kolejnymi rundami ocen. Powtarzalno$¢
ich wlasnych ocen (ang. intra-rater reliability) mie$cila sie
w zakresie od 65% do 88%. Badanie Rose i wsp. [22], cho¢
cenne, to jest obarczone istotnymi ograniczeniami me-
todologicznymi, przede wszystkim niejednoznacznoscia
samego przedmiotu oceny oraz jej kryteriow.

Malo precyzyjna bylta takze metodologia zastosowana
przez Cohena i wsp. [21]. W badaniu analizowano oceny
ekspertow dla 464 zapiséw stuchowych potencjatéow wy-
wolanych, pozyskanych od 20 dzieci; mediana ich wieku
wyniosta 28,5 miesigca. Trzech doswiadczonych eksper-
téw mialo za zadanie wskaza¢, czy odpowiedz jest obecna,
czy jest jej brak, mogli rowniez stwierdzié, ze nie sg pewni
obecnosci lub braku odpowiedzi. Zgodnos$¢ miedzy trzema
ekspertami wynosita 49%. Kazdy ekspert dokonal réwniez
powtoérnej oceny tych samych zapiséw po co najmniej
2 tygodniach. Powtarzalno$¢ wynosita 59-75%. Niestety
nie sposdb wprost odnies¢ wynikdéw obu wspomnianych
powyzej prac do wynikéw badan wlasnych, poniewaz nie
dotycza one wyznaczania progéw slyszenia na podstawie
fali V. Jednak ich warto$cig jest pokazanie, Ze juz na wcze-
snym etapie rozwoju metod elektrofizjologicznych oceny
stuchu dostrzegano problem duzej zmiennoéci subiektyw-
nych ocen klinicznych.

Kolejne badanie przeprowadzili Gans i wsp. [23].
Ekspertami byto 9 studentéw audiologii, kontynuuja-
cych nauke na studiach magisterskich lub doktoranckich
(ang. audiology gratuate students), posiadajacych kilka
miesiecy do$wiadczenia klinicznego. Analizowali oni
zapisy ABR pochodzace od 50 dzieci z réznymi niepel-
nosprawno$ciami, w tym wszystkie miaty zdiagnozowana
niepelnosprawnos¢ intelektualng. Badanie ABR wykona-
no dla bodzcéw typu trzask o intensywnosciach 30, 50, 70
i 90 dB nHL. Analizie poddano 900 zapiséw. Wszystkie
zapisy, zanim zostaly poddane ocenie 9 ekspertdw, zostaly
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ocenione przez do$wiadczonego klinicyste z ponad
10-letnim stazem w analizie ABR. Metodyka badania
byla nietypowa, bowiem ekspertom podano uprzednio
informacje, jaki prég zostal stwierdzony przez dos$wiad-
czonego klinicyste, jednak w potowie przypadkéw podano
progi prawdziwe, a w polowie — progi falszywe, przesu-
nigte o 20 dB. W przypadku zapiséw, gdy podany byl
prawdziwy prég, w 71% osiagnieto zgodnos¢ ekspertow
z wzorcowg oceng. Natomiast gdy podany prog byt falszy-
wy, zgodno$¢ ekspertow z wzorcowa oceng wynosila 56%.
Ogodtem zgodnos¢ ocen ekspertow z prawdziwym progiem
osiggnieto w 64% zapisow.

Przedstawione powyzej wyniki badann Gansa i wsp. sa
bardzo cenne w kontekécie badan wtasnych, poniewaz
odnosza si¢ do oceny progéw slyszenia i bazuja na ana-
lizie szeregéw natezeniowych. Jednak w badaniu Gansa
i wsp. ekspertami nie byli w petni wykwalifikowani specja-
lisci, a ich kompetencje kliniczne byly ograniczone. Mogto
to mie¢ wplyw na trafno$¢ i powtarzalno$¢ ocen, a tym
samym na ogdlng interpretacje wynikéw badania. Z drugiej
strony, badanie ukazuje interesujace zjawisko podatnosci
na sugesti¢: gdy ekspertom przekazano nieprawdziwe in-
formacje o progach, ich zgodnos¢ z rzeczywista ocena
spadta. Moze to $wiadczy¢ o duzym wplywie oczekiwan
poznawczych na analiz¢ sygnaléw ABR, co jest istotne
takze w kontekscie praktyki klinicznej. W polskich warun-
kach osoba wykonujaca badanie ABR nieraz samodzielnie
oznacza fale V i taki wynik przekazuje lekarzowi. W $wietle
wynikow Gansa i wsp. zasadne jednak staje si¢ pytanie
- czy powinna to robi¢? Oznaczanie fali V to kluczo-
wy etap interpretacji zapisu ABR, ktéry wymaga: wiedzy
teoretycznej o neurofizjologii stuchu, do$wiadczenia kli-
nicznego, umiejetnoséci odrozniania sygnalu od artefaktu,
uwzglednienia kontekstu pacjenta (wiek, stan neurologicz-
ny, wspolistniejace zaburzenia). Wyniki przytoczonego
badania pokazujg, Ze nawet osoby z wiedzg akademicka
i z pewnym doswiadczeniem moga by¢ podatne na suge-
stie i bledy w oznaczaniu fali V. Wydaje sie wiec zasadne,
by w praktyce klinicznej technicy ograniczyli sie do po-
prawnego wykonania badania i zapewnienia dobrej jako$ci
zapisu, natomiast interpretacja — w tym oznaczanie fali
V - powinna naleze¢ do lekarza specjalisty, ewentualnie
do doswiadczonego audiologa w krajach, gdzie ma on
uprawnienia diagnostyczne.

Powtarzalno$ci ocen ABR dotyczyto takze badanie Navesa
i wsp. [8]. Od 10 0séb dorostych (po 5 kobiet i mezczyzn)
ze stuchem w normie, w wieku od 20 do 52 lat zebrano 160
zapisow ABR uzyskanych dla bodzca typu trzask o czte-
rech poziomach intensywnosci: 20, 40, 60 i 80 dB HL.
Zapisy byly oceniane przez czterech ekspertéw klinicy-
stow ze stazem audiologicznym trwajacym od 6 do 15 lat,
przy czym zajmowali si¢ analizg wynikéw ABR od co naj-
mniej 3 lat. Zadaniem ekspertow byla ocena latencji fal I-V
(w milisekundach). Okazalo sig, ze oceny ekspertow byly
najbardziej zbiezne przy duzych intensywnosciach bodzca,
natomiast wariancja ocen miedzy ekspertami rosla, gdy
bodzce byly slabsze. Dla kluczowej w diagnostyce stuchu
fali V $rednia warto$¢ latencji (dla bodzca o intensyw-
nosci 80 dB) wynosila 5,53 ms, a rozbiezno$ci miedzy
ekspertami wynosily od 0,023 ms do 0,080 ms. Badacze
uznali, ze réznica miedzy ocenami ekspertow wynoszaca
ponizej 0,1 ms jest klinicznie akceptowalna. Taka réznica

zostala osiaggnieta w 87% przypadkow i na tej podsta-
wie badacze uznali, ze eksperci osiagali wysoka zgodnos¢
w ocenie latencji fal I-V. Jednak ta konkluzja moze budzi¢
watpliwosci. Po pierwsze, przyjecie jednej wartosci gra-
nicznej (0,1 ms) jako kryterium akceptowalno$ci moze
nie by¢ adekwatne dla wszystkich fal — rozbieznos$¢ o tej
samej wartos$ci ma relatywnie wieksze znaczenie przy krét-
szych latencjach (np. fali I) niz przy dluzszych (np. fali
V). Po drugie, w literaturze spotyka si¢ rowniez wyzsze
progi akceptowalnosci, np. 0,2 ms [24,25], co wskazu-
je na niejednoznaczno$¢ standardéw w tym zakresie.
Wreszcie fakt, ze w 13% przypadkéw rozbiezno$¢ ocen
przekraczata ustalony prég, moze wskazywaé na potrze-
be dalszej standaryzacji procedur oceny zapisow ABR,
zwlaszcza przy nizszych poziomach intensywnosci bodzca,
w przypadku ktérych zgodno$¢ miedzy ekspertami byta
zauwazalnie nizsza.

Najbardziej interesujace badanie, z ktérego wynikami
mozna poréwna¢ wyniki badan wlasnych, przeprowadzi-
li Vidler i Parker [11]. Zebrali oni grupe 16 ekspertow,
kazdy z nich mial doswiadczenie audiologiczne (od 3,5
do 25 lat) oraz do$wiadczenie kliniczne w wykonywaniu
i interpretacji badant ABR (od 1,5 do 25 lat). Kazdy z eks-
pertéw ocenial progi styszenia na podstawie fali V dla 12
przypadkéw. Eksperci mieli do dyspozycji pelne szeregi
natezeniowe w zakresie od 75 do 15 dB nHL, ze skokiem
5 dB. Dla kazdej intensywnosci bodzca wykonywano po
dwa przebiegi. Istotny w metodologii tego badania jest
fakt, ze oceniane zapisy nie pochodzily od rzeczywistych
pacjentdw, ale byly wynikiem symulacji komputerowe;j.

Z badania Vidlera i Parkera wynika, Zze rozbiezno$ci
miedzy ocenami ekspertéw byly znaczne — wynosity od
10 do nawet 60 dB. Kiedy grupa liczy 16 ekspertow, trudno
o wyliczenie zgodno$ci w ujeciu procentowym, postuzono
sie¢ w tym celu dodatkowg miarg, jakg byl prog rzeczywi-
sty, tzn. taki, jaki oszacowali sami badacze. Okazalo sig,
ze rozbieznosci miedzy ekspertami nie zalezaty od tego
progu. Na przyklad przy progu rzeczywistym ocenionym
na 20 dB HL zdarzaly si¢ rozbieznosci zaréwno stosun-
kowo niewielkie (15 dB), jak i znaczne, wynoszace 40 dB.
Natomiast w przypadku szeregow, gdy prog wynosit 80 dB
Hz, rozbieznos¢ miedzy ekspertami wyniosta raz 20 dB,
a innym razem - 35 dB. Zgodnos¢ ekspertéw z rzeczy-
wistym progiem wynosila od 81% (tzn. 81% ekspertow
wskazalo prog tozsamy z tym okreslonym przez badaczy)
do zaledwie 6%.

W tym kontek$cie wyniki uzyskane w badaniach wia-
snych wydaja si¢ cechowac wysoka zgodnoscia. Zgodnos¢
miedzy czterema ekspertami byla idealna w 53,5% ana-
lizowanych zapisow. Natomiast jesli dolaczy¢ do tego
zapisy, w ktorych rozbieznos¢ wyniosta +10 dB, to wskaz-
nik zgodnosci wzrastal do 93,2%. Pozostato zatem 6,8%
przypadkéw, w ktorych roznice ocen miedzy ekspertami
mozna uznaé za znaczne — wynoszace +20 dB i wigcej.
W kontekscie przytoczonych powyzej wynikéw osiagnie-
tych przez innych badaczy, te rezultaty mozna uzna¢ za
wiecej niz zadowalajace. Niemniej nie mozna bagateli-
zowa¢ tych przypadkéw, w ktérych wystapily znaczne
rozbiezno$ci w ocenie wyniku badania, trudne do zaak-
ceptowania z klinicznego punktu widzenia. Warto przy
tym podkresli¢, ze w przypadku wykonywania badan
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rzeczywistych ABR u dzieci, przeprowadzenie pelnego
szeregu natezeniowego — jak mialto to miejsce w badaniu
Vidlera i Parkera (cho¢ szereg byt generowany kompute-
rowo) — jest utrudnione. Ograniczenia wynikajg przede
wszystkim z czasu trwania badania - dzieci badane sg
podczas snu, a zbyt dlugi protokdét moze prowadzi¢ do ich
wybudzenia. Dodatkowo, przy bodzcach o najwyzszych
intensywnosciach, istnieje ryzyko, ze dziecko wybudzi sie
i badanie bedzie trzeba przerwaé. W rzeczywistych warun-
kach klinicznych konieczne jest zatem dazenie do mozliwie
wiernego przestrzegania protokotu badania przy jednocze-
snym uwzglednieniu praktycznych ograniczen zwiazanych
z diagnostyka malego dziecka.

W badaniach wilasnych stwierdzono, ze szczegélne trud-
nosci interpretacyjne moze sprawia¢ bodziec tonalny
o czestotliwoséci 500 Hz. Jest to o tyle zrozumiatle, ze
w przypadku bodzca o czgstotliwosci 500 Hz w przedzia-
le intensywnosci od 60 do 40 dB HL nastepuje zmiana
miejsca maksymalnego pobudzenia blony podstawnej
§limaka. Dla wyzszych intensywno$ci (60-100 dB HL),
na skutek ograniczonej specyficznosci czgstotliwos$ciowej,
odpowiedz jest generowana gtéwnie w zakrecie pod-
stawnym $limaka, natomiast dla nizszych intensywnosci
(40-20 dB HL) - zaréwno w zakrecie podstawnym, jak
i w zakrecie szczytowym [26]. A poniewaz latencje odpo-
wiedzi powstajacych w dwdch odleglych miejscach slimaka
r6znig sie znacznie miedzy soba, to w procesie uérednia-
nia moze nastgpi¢ ich zniesienie. Wynika stad praktyczne
zalecenie dla klinicysty intepretujacego wynik badania
o zachowanie ostrozno$ci w szacowaniu progu w przypad-
ku bodzca 500 Hz. Z kolei dla osoby wykonujacej badanie
za pomocg bodZca 500 Hz mozna sformulowa¢ zalecenie,
by procedury nie konczy¢ zbyt wczesnie, ale kontynuowa¢
ja przynajmniej dla bodzca o intensywnosci o 20 dB nizszej
od intensywnosci, przy ktérej nie zarejestrowano fali V.

Wyniki uzyskane w badaniach wiasnych maja duze zna-
czenie w kontekscie opracowania algorytmoéw stuzacych
do automatycznej detekcji progu styszenia na podstawie
fali V. Proby automatyzacji tego procesu podejmowane sg
od wielu lat, jednak w ostatnim czasie nabraly szybkie-
go tempa dzieki rosnacej dostepnosci zaawansowanych
metod obliczeniowych, takich jak np. glebokie sieci neuro-
nowe, maszyny wektoréw noénych czy modele zespolowe.
Opracowywane algorytmy bazujg przede wszystkim na
metodach uczenia nadzorowanego (ang. supervised le-
arning), w ktérym model uczy sie na podstawie danych
uprzednio oznaczonych - w tym przypadku na wartosciach

Pismiennictwo

progdw styszenia oszacowanych przez eksperta [13,27-30].
Model taki uczy si¢ przewidywacé prog styszenia na pod-
stawie wybranych cech sygnalu ABR, takich jak latencja,
amplituda czy ksztalt odpowiedzi. Skuteczne trenowanie
tego typu algorytméw wymaga jednak dostepu do duzych,
dobrze opisanych zbioréw wiarygodnych danych klinicz-
nych. W tym kontekscie szczegdlnie istotna jest wysoka
zgodno$¢ ocen progdw styszenia dokonywanych przez
doswiadczonych klinicystow. Ich spojne decyzje stano-
wig wiarygodny punkt odniesienia (ang. ground truth) dla
algorytmoéw uczacych sie. Wyniki badan wlasnych wskazu-
ja, ze ogolny poziom zgodnoéci miedzy doswiadczonymi
specjalistami jest wysoki, a rozbieznoéci przekraczaja-
ce dopuszczalny klinicznie poziom (10 dB) zdarzajg sie
w kilku procentach przypadkéw. Ta wysoka zgodnos¢
ocen eksperckich jest podstawa do opracowania, treno-
wania i walidacji algorytméw automatycznych, ktére moga
skutecznie wspiera¢ proces diagnostyczny, zapewniajac
wieksza obiektywnos¢ interpretacji zapisow ABR.

‘Whioski

Dos$wiadczeni Kklinicysci, posiadajacy diugi staz w inter-
pretacji wynikéw badan ABR, osiagaja wysoka zgodno$¢
w ocenie progéw slyszenia na podstawie fali V. Niemniej
zdarzaja si¢ przypadki, w ktorych rozbiezno$¢ ocen nawet
miedzy do$wiadczonymi ekspertami przekracza +10 dB.
Nieprawidlowa ocena progu styszenia na podstawie fali
V w badaniu ABR moze prowadzi¢ do wynikéw zaréwno
falszywie dodatnich, jak i falszywie ujemnych, co skutku-
je nietrafng diagnozg. W celu zwigkszenia zgodnosci ocen
i tym samym poprawienia trafnosci diagnoz, pomocne
moga by¢ m.in.: weryfikacja wynikéw badania przez dru-
giego specjaliste, walidacja krzyzowa (ang. cross-checking)
za pomocg badan behawioralnych lub audiometrycznych,
a takze opracowanie lokalnych protokotéw, standaryzacja
procedur wykonywania badania oraz zasad interpretacji
odpowiedzi. Nowoczesne automatyczne narzedzia wspo-
magajace decyzje kliniczne moga dodatkowo zwigkszy¢
trafno$¢ diagnozy, a jednoczeé$nie zmniejszy¢ koszty
i skroci¢ czas diagnostyki audiologicznej.

Finansowanie

Badania finansowane ze §rodkow Agencji Badan Medy-
cznych przyznanych na projekt ABR.AI - system oparty
o technologi¢ AI do szacowania progu slyszenia na pod-
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V; 2024/ABM/03/KPO/KPOD.07.07-IW.07-0222/24-00.
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Streszczenie

Wprowadzenie: Funkcjonalne obrazowanie mézgu z wykorzystaniem fMRI odgrywa gléwna role w przedoperacyjnym mapowaniu
funkgji jezykowych u pacjentéw, u ktérych zmiany patologiczne zlokalizowane s3 w tzw. obszarach elokwentnych. W kontekscie
rosnacej liczby osob postugujacych sie na co dzien wiecej niz jednym jezykiem, szczegdlnego znaczenia nabiera pytanie, czy mapowanie
wylacznie w jezyku pierwszym (L1) wystarcza, by ograniczy¢ ryzyko zaburzenia funkcji mowy. Cho¢ klasyczne modele jezyka zaktadaja
spojna reprezentacje roznych jezykéw w mozgu, dane neuroobrazowe wskazujg, ze nabycie jezyka drugiego (L2) w pdzniejszym wieku
moze prowadzi¢ do jego odrebnej reprezentacji funkcjonalne;j.

Material i metody: W badaniu wzielo udzial szes¢ zdrowych oséb dwujezycznych (polsko-angielskich, polsko-rosyjskich, rosyjsko-
-angielskich). Uczestnicy wykonali dwa zadania z zakresu fluencji stownej (generowanie czasownikéw i konczenie zdan) w skanerze
MRI, osobno w L1 i L2. Dane fMRI analizowano z wykorzystaniem standardowych metod, m.in. modelu liniowego i funkcji odpowiedzi
hemodynamicznej.

Wyniki: Zaréwno w przypadku L1, jak i L2 odnotowano aktywacje w klasycznych regionach jezykowych, jednak wzorce aktywnosci
dla L2 byly bardziej rozproszone i indywidualnie zréznicowane. W L2 obserwowano silniejsze zaangazowanie lewego dolnego zakretu
czolowego oraz przedczotowych i przyhipokampowych struktur, szczegélnie podczas zadania konczenia zdan. Zadania wykonywane
w L1 ukazywaly bardziej sp6jng i lewostronng aktywnos¢ mozgu.

Whioski: Wyniki wskazuja, ze mapowanie tylko jednego jezyka moze by¢ niewystarczajace u os6b dwujezycznych. L2 moze angazowac
dodatkowe obszary, ktérych nieuwzglednienie w planowaniu chirurgicznym moze prowadzi¢ do selektywnych deficytow jezykowych po
operacji. Ze wzgledu na niewielka liczebno$¢ grupy wyniki nalezy traktowa¢ jako pilotazowe, lecz pozostajg one spdjne z wezesniejszymi
doniesieniami. Dane wspieraja kliniczna uzytecznos¢ dwujezycznego mapowania fMRI i uzasadniaja jego wdrazanie jako standardowej
procedury przedoperacyjnej u pacjentéw dwujezycznych.

Stowa kluczowe: fMRI « jezyk « dwujezyczno$é

Abstract

Introduction: Functional brain imaging using fMRI plays a crucial role in preoperative mapping of language functions in patients
with pathological changes located in so-called eloquent brain areas. In the context of a growing number of individuals who use more
than one language in their daily lives, the question arises whether mapping only the native language (L1) is sufficient to effectively

Autor koreslpondencyjny: Agnieszka Pluta, Naukowe Centrum Obrazowania Biomedycznego, Swiatowe
Centrum Stuchu, Instytut Fizjologii i Patologii Stuchu, ul. Mokra 17, Kajetany, 05-830 Nadarzyn;
email: a.pluta@ifps.org.pl
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preserve language functions. While classical models of language assume a unified representation of different languages in the brain,
neuroimaging data indicate that acquisition of a second language (L2) later in life may lead to its distinct functional representation,
including greater involvement of prefrontal and parahippocampal regions.

Material and methods: Six bilingual individuals (Polish-English, Polish-Russian, and Russian-English speakers) participated in the
study. Participants completed two fMRI tasks (verb generation and sentence completion), separately in L1 and L2. FMRI data were
analyzed using standard methods, applying a general linear model and a typical hemodynamic response function.

Results: Activation was observed in classical language regions for both L1 and L2; however, activation patterns for L2 were more
diffuse and varied across individuals. L2 elicited stronger engagement of the left inferior frontal gyrus, as well as prefrontal and
parahippocampal structures, particularly during the sentence completion task. In contrast, L1 showed more consistent and left-
lateralized activation patterns.

Conclusions: These findings suggest that mapping only one language may be insufficient in bilingual individuals. L2 may involve
additional brain regions, which—if not accounted for in surgical planning - could increase the risk of selective postoperative language
deficits. Due to the small sample size, the results should be considered as preliminary; however, they remain consistent with previous

findings.
Keywords: fMRI « language « bilingualism

Skrét Rozwinigcie skrotu Odpowiednik w jezyku polskim

AF arcuate fasciculus peczek tukowaty

AoA age of acquisition wiek nabycia jezyka

BOLD blood oxygen level-dependent ?syyggnr?ajf’fzgéjefggl od poziomu natlenienia krwi

fMRI functional magnetic resonance imaging mggrc]jec;;?;r;iggrazowanie metoda rezonansu

GLM general linear model og6lny model liniowy

HRF hemodynamic response function funkcja odpowiedzi hemodynamicznej

IFG inferior frontal gyrus zakret czotowy dolny

L1 first language pierwszy jezyk (ojczysty/ rodzimy)

L2 second language drugi jezyk (jezyk obcy/ nabywany)

’(\Qt,\ziLdard (standard brain space defined by) Montreal standardowa przestrzen anatomiczna mozgu, -

space) Neurological Institute zdefiniowana przez Montreal Neurological Institute

SMA supplementary motor area dodatkowe pole ruchowe

VWFA visual word form area obszar wzrokowej formy stow

WMA World Medical Association Swiatowe Stowarzyszenie Lekarskie
Wprowadzenie level-dependent) jest nieocenionym narzedziem umozliwia-

Operacje neurochirurgiczne wykonywane w obrebie tzw.
elokwentnych obszaréw moézgu wiaza si¢ z wysokim ry-
zykiem powiklan w postaci deficytéw neurologicznych,
ktorych konsekwencje moga istotnie wptywaé na poz-
niejsza kondycje psychofizyczna pacjentow. Wiaze si¢ to
z faktem, Ze obszary elokwentne obejmuja te struktury
mozgu, ktérych uszkodzenie moze powaznie zaburzy¢
podstawowe funkcje motoryczne oraz jezykowe, znacz-
nie uposledzajac codzienne funkcjonowanie chorych.
Zachowanie wysokiej sprawnosci poznawczej jest sprawa
niezwykle istotng i warunkuje nie tylko wysoka jakos¢
zycia, lecz czesto takze wydluzenie zycia, co sprawia, ze
ochrona tych struktur stanowi priorytet w planowaniu
zabiegéw neurochirurgicznych [1].

W tym kontekscie technika funkcjonalnego rezonan-
su magnetycznego (ang. functional magnetic resonance
imaging, fMRI) oparta na sygnale BOLD (ang. blood oxygen

jacym precyzyjna lokalizacje¢ obszaréw zaangazowanych
w zasadnicze procesy poznawcze i czuciowo-ruchowe
- w tym mowe, ruch, wzrok czy czucie - w sposéb cal-
kowicie nieinwazyjny. Coraz szersze zastosowanie tej
metody w ocenie ryzyka operacyjnego oraz do usta-
lania optymalnego zakresu resekcji (pozwalajacego na
zachowanie funkcjonalnosci pacjenta przy jednoczesnym
osiggnieciu odpowiedniej resekcji zmiany chorobowej)
pozwala znaczaco zmniejszy¢ prawdopodobienstwo wy-
stapienia powaznych deficytéw neuropsychologicznych
po zabiegu [2].

Jednym z najczesciej mapowanych w tym celu obszaréow
s te zaangazowane w funkcje jezykowe. Nalezy jednak
podkreslié, ze ich lokalizacja w moézgu stanowi znaczne
wyzwanie badawcze, przede wszystkim z uwagi na wielo-
aspektowy charakter jezyka. Jezyk tworzy bowiem ztozony
konstrukt integrujacy liczne, wzajemnie na siebie od-
dzialujace systemy, takie jak leksykalno-semantyczny,
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gramatyczny czy fonologiczny [3,4]. W zwiazku z tym
funkcje jezykowe sa reprezentowane w rozlegltych ob-
szarach kory moézgowej, rozciagajacych si¢ na bocznych
powierzchniach platéw czotowych i skroniowych.

W ujeciu klasycznym zakladano istnienie uproszczonego
modelu neuronalnego, w ktérym podstawowg role odgry-
waja: oérodek Broki (zlokalizowany w dolnym zakrecie
czolowym, pole Brodmana 44 i 45) — odpowiedzialny za
produkcje mowy; o$rodek Wernickego (zlokalizowany
w tylnej czesci zakretu skroniowego gornego plata skronio-
wego, pole Brodmanna 22) - odpowiadajacy za rozumienie
mowy; oraz peczek lukowaty (ang. arcuate fasciculus,
AF) faczacy oba te obszary [5]. Pierwotnym argumen-
tem wspierajacym t¢ koncepcje byly pozorne dysocjacje
funkgji jezykowych obserwowane u pacjentéw z zaburze-
niami mowy. Jednakze szczegélowa analiza wskazuje, ze
deficyty te dotycza raczej proceséw percepcji i artykula-
¢ji mowy nizszego rzedu, a nie wyzszych mechanizméw
rozumienia czy produkeji jezyka. Wraz z intensywnym
rozwojem technik neuroobrazowania uzyskano pelniejszy
obraz neuronalnych korelatéw jezyka, ktéry pokazuje, ze
1) w przetwarzanie jezykowe zaangazowanych jest znacz-
nie wiecej obszaréw moézgu niz zakladano w tradycyjnych
modelach oraz Ze 2) procesy rozumienia i produkgcji
zdan w duzej mierze zachodza dzigki jednoczesnej ak-
tywagji struktur zlokalizowanych w platach czotowych
i skroniowych [6-8].

U wigkszo$ci 0sob obszary jezykowe wykazuja lateralizacje
z wyrazng dominacja lewej pétkuli, cho¢ w analogicznych
rejonach prawej pétkuli rowniez obserwuje sie aktywno$é
mozgows, jednak zazwyczaj wyraznie stabszg. Co wiecej,
topografia systemu jezykowego wykazuje wzgledng we-
wnatrzosobnicza stabilnos¢ w czasie i pozostaje podobna
nawet w przypadku jezykéw nalezacych do réznych rodzin.
Jednoczesnie liczne badania wskazujg, ze do§wiadczenia je-
zykowe - takie jak deprywacja czy dwujezycznos$¢ — moga
istotnie modyfikowa¢ mozgowe korelaty jezyka zaréwno
na poziomie struktury, jak i funkcji [9-11].

Biorac pod uwagg, ze co najmniej 40-50% $wiatowej popu-
lacji postuguje si¢ na co dzien wiecej niz jednym jezykiem
- a niektore Zrédta szacujg ten odsetek nawet na 60-75%
[12,13] - przedoperacyjne mapowanie jezykéw, ktoérymi
postuguje si¢ pacjent, staje si¢ szczegdlnie istotne podczas
planowania zabiegéw neurochirurgicznych w obszarach
elokwentnych dla mowy. W takich przypadkach bardzo
istotne jest uwzglednienie wszystkich jezykow uzywanych
przez pacjenta na co dzien, zwlaszcza gdy postuguje si¢ on
dwoma lub wiecej jezykami.

Dwujezyczno$¢ oznacza regularne uzywanie dwdch
jezykow przez te sama osobe¢ z co najmniej funkcjonal-
nym poziomem bieglo$ci w kazdym z nich. Poziom tej
biegloéci i zakres uzycia jezyka moga si¢ przy tym znacz-
nie rézni¢ miedzy osobami, co sprawia, ze dwujezycznosé
ujmuje sie zwykle jako kontinuum (np. od wczesnej i row-
noczesnej — kiedy oba jezyki nabywane sg w dziecinstwie,
po pdzniejsza i sukcesywna — gdy drugi jezyk przyswajany
jest na dalszym etapie rozwoju) [14-16].

Klasyczne badania neuropsychologiczne wskazaly,
ze neuronalne reprezentacje réznych jezykéw u oséb

dwujezycznych moga sie od siebie funkcjonalnie réznié,
na co dowodem byly przypadki dwuje¢zycznych pacjen-
tow z afazja, ktorzy selektywnie tracili tylko jeden jezyk
[17]. Wspolczesne badania z wykorzystaniem technik
neuroobrazowania mozgu tylko cze¢$ciowo potwierdzaja
wczesniejsze doniesienia [11,18,19]. Po pierwsze wyka-
zano, ze osoby dwujezyczne z wczesna ekspozycja na
dwa jezyki uzywaja zasadniczo tych samych obszaréw
mozgu do przetwarzania obu jezykow, co zaobserwowa-
no klasycznie u osob jednojezycznych (por. metaanaliza
[19]). Natomiast pdézna ekspozycja na drugi jezyk moze
prowadzi¢ do innego profilu neuronalnego, charakteryzu-
jacego si¢ wiekszym zaangazowaniem obszardéw czolowych
(obustronnie) dla p6zniej nabytego jezyka (L2) [20-24].

Wiyniki licznych badan wskazuja, ze podczas produkeji
mowy w L2 — w poréwnaniu z L1 — aktywowana jest rozbu-
dowana, obustronna sie¢ struktur mézgowych, obejmujaca
m.in. kore przedczolows, przednia czes¢ zakretu obreczy,
dodatkowe pole ruchowe, lewy i prawy dolny plat ciemie-
niowy, mézdzek, wzgdrze oraz jadra podstawy. Abutalebi
i Green [25] zaproponowali, ze obszary te tworzg tzw. sie¢
kontroli jezykowej u 0s6b dwujezycznych (ang. bilingual
language control). Zwigkszona aktywnos¢ tej sieci moze
wskazywaé na wieksze zapotrzebowanie na kontrole wyko-
nawcza, wspierajaca adekwatny dobdr stéw z mentalnego
stownika L1 lub L2 zaleznie od kontekstu. Tym samym
wzmozona aktywno$¢ mézgu podczas uzywania L2 moze
nie tylko wynika¢ z przetwarzania jezykowego, lecz takze
z wigkszego zapotrzebowania na zasoby poznawcze zwia-
zane z kontrolg uwagi i hamowaniem konkurencyjnych
reprezentacji jezykowych.

Zaréwno wiek nabycia jezyka (ang. age of acquisition,
AoA), jak i stopien ekspozycji jezykowej wpltywaja na
wzorce aktywacji mézgu podczas zadania produkeji
jezykowej, nawet w przypadku osdb z tzw. wczesng dwu-
jezyczno$cig i poréwnywalnym poziomem bieglosci w obu
jezykach [26,27]. Wiek 6-7 lat jest powszechnie uznawa-
ny za granice miedzy wczesng a p6zna dwujezycznoscia
[26]. Jest to zwigzane z waznymi zmianami rozwojowymi,
ktére zachodza w tym okresie, kiedy mdzg osigga niemal
doroste rozmiary, wigkszos¢ proceséw mielinizacji dobiega
korica, a podstawowe umiejetnosci jezykowe sg juz w duzej
mierze rozwiniete [28-30]. Potwierdzeniem tego faktu sg
m.in wyniki Perani i wsp. [26], ktorzy wykazali, ze zadanie
fluencji slownej prowadzi do mniej rozleglej aktywacji
sieci jezykowej w obrebie zakretu czolowego dolnego lewej
potkuli mézgu podczas generowania stéw w L1 w po-
réwnaniu do L2. Warto zaznaczy¢, Ze uczestnicy badania
nabyli L2 bardzo wcze$nie - przed ukonczeniem trzecie-
go roku zycia — co moze ttumaczy¢ relatywnie niewielkie
réznice miedzy jezykami.

Podobne wnioski wynikaja z metaanaliz badan nad
wplywem wieku nabycia L2 na mechanizmy médzgowe
przetwarzania zaréwno L1, jak i L2. Osoby, ktére opa-
nowaly L2 w poézniejszym wieku, wykazywaly silniejsza
aktywacj¢ dodatkowych obszaréw mozgu, takze tych wy-
kraczajacych poza klasyczne regiony jezykowe, podczas
postugiwania si¢ drugim jezykiem — w poréwnaniu do
0s0b, ktore nabyly L2 we wczesnym dziecinstwie. Roznice
te byly szczegdlnie widoczne w regionach takich jak
wyspa (obustronnie) czy lewy zakret czotowy dolny, czyli
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w obszarach zaangazowanych m.in. w kontrole wykonaw-
cza. Wyniki te sugeruja, zZe przetwarzanie L2 nabytego
pozno wiaze si¢ z wigkszym obcigzeniem poznawczym
w pordéwnaniu do wezesnej dwujezycznosci [31,32].

Wryniki szerokiego przegladu metaanaliz przedstawione
przez Comstock [33] dodatkowo podkreélaja, ze mimo
duzej liczby badan neuroobrazowych nad przetwarzaniem
L1i L2, wyniki poszczegélnych eksperymentéw czgsto po-
zostaja niespdjne. Metaanalizy pozwalaja zwigkszy¢ moc
statystyczna i ujawni¢ subtelne réznice w sieciach neuro-
nalnych obstugujacych pierwszy i drugi jezyk, ktére moga
by¢ niewidoczne w pojedynczych badaniach. Jednocze$nie
roznice w projektach badawczych, takie jak: definicje
poziomu biegloéci, wiek nabycia jezyka czy zréznicowa-
nie zadan, znaczaco wplywaja na rozbieznos¢ wynikéw,
co utrudnia stworzenie spdjnego modelu mechanizméw
moézgowych dwujezycznodci [33].

Podsumowujac, wspolczesne rozumienie mézgowych
korelatéw dwujezycznoéci zaklada, ze mechanizmy prze-
twarzania jezyka sa w duzej mierze wspdlne dla obu
jezykow. Gléwna réznica miedzy osobami postugujacy-
mi sie tylko jednym jezykiem a osobami dwujezycznymi
(zaréwno z wczesng, jak i pozna dwujezyczno$cia) dotyczy
raczej zwigkszonego zaangazowania systeméw kontro-
li wykonawczej, umozliwiajacych zarzadzanie dwoma
systemami jezykowymi, niz samego przetwarzania jezy-
kowego. Jednoczeénie, wigksza bieglo§¢ w L2 skutkuje
mniejsza aktywno$cig neuronalng (ktdra staje si¢ bardziej
wyspecjalizowana i ograniczona do sieci jezykowej) oraz
mniejszymi réznicami w zakresie mézgowej reprezentacji
L1 oraz L2 [34].

Co wigcej, wyniki niektérych badan wskazuja na istnienie
réznic zaleznych od rozwazanego poziomu przetwarza-
nia jezyka. Przetwarzanie leksykalno-semantyczne w L1
angazuje bardziej rozlegly system obszaréw korowo-pod-
korowych w poréwnaniu do L2, szczegélnie gdy L2 jest
nabywany w péZniejszym etapie zycia [19]. Moze to suge-
rowaé, ze w przypadku L1 przetwarzanie stéw wspomagane
jest przez dostep do bogatszego systemu leksykalno-seman-
tycznego opartego na bardziej rozleglej sieci mézgowe;j.
Tymczasem roznice miedzy L1 a L2 w zakresie gramatyki
i fonologii okazaly sie stosunkowo niewielkie.

Kolejnym istotnym zagadnieniem jest lateralizacja funkcji
jezykowych u oséb dwujezycznych [35]. Jak wykazali
Wolna i wsp. [34], produkcja mowy w L2 w poréwna-
niu z L1 silniej angazuje lewa pétkule, a w szczegolnosci
zakret czotowy dolny (ang. inferior frontal gyrus, IFG).
Zaobserwowano réwniez, ze im dluzszy byt czas potrzeb-
ny na nazwanie bodzca w L2, tym wyzsza byla aktywnos¢
w tej strukturze. Biorgc pod uwage heterogeniczno$¢ funk-
cjonalng IFG (obejmujacg zardwno procesy jezykowe, takie
jak: kodowanie fonetyczne, sylabizacje i planowanie ar-
tykulacji, jak i ogélnopoznawcze, np. selekcje sposrod
konkurujacych reprezentacji), autorzy postuluja, ze wyzsza
aktywno$¢ w lewym IFG podczas mowy w L2 w poréw-
naniu z L1 odzwierciedla wigkszy stopien trudnosci
w zakresie kodowania fonologicznego oraz przetwarzania
artykulacyjnego dla L2. Dodatkowo, silniejsze zaangazo-
wanie prawej potkuli w produkcje jezyka L1 niz jezyka L2
moze by¢ zwigzane z wyzszym stopniem automatyzacji L1

w poréwnaniu z L2, zwlaszcza u 0s6b dwujezycznych, ktore
nauczyly si¢ L2 w pdzniejszym okresie zycia. Wynik ten
wskazuje, ze silniejsza lateralizacja L2 niekoniecznie od-
zwierciedla lateralizacj¢ samych proceséw jezykowych, lecz
raczej lateralizacje ogélnych mechanizméw kontrolnych
wspierajacych produkcje mowy w L2 [34].

W kontekscie moézgowych korelatéw dwujezycznosci
badacze eksplorowali réwniez wplyw przejrzystoéci orto-
graficznej (ang. orthographic transparency), czyli stopnia
zgodnosci miedzy forma graficzng (grafemem) a fonolo-
giczng (fonemem) jezyka. Takie jezyki jak wloski czy finiski
charakteryzujg si¢ wysoka przejrzysto$cia ortograficzna
- zasady konwersji grafem—fonem sa w nich regularne.
Jezyki polski i rosyjski znajdujg si¢ niemal posrodku tego
kontinuum [36]. Natomiast takie jezyki jak angielski czy
francuski cechuje ortografia nieprzezroczysta, w ktorej te
relacje s3 mniej przewidywalne [37]. W przypadku oséb
dwujezycznych uczacych sie jezykoéw o réznym stopniu
przezroczystosci, obserwuje sie odmienne wzorce aktywa-
¢ji mozgowej. Badanie Dong i wsp. [38] wykazalo, ze im
mniejszy dystans w zakresie przezroczystosci ortograficz-
nej miedzy L1 a L2, tym wieksze podobienstwo wzorcéw
aktywacji neuronalnej. U uzytkownikéw jezyka ujgur-
skiego (o bardzo przejrzystej ortografii) przetwarzanie
angielskiego — jezyka mniej przejrzystego ortograficznie
niz ujgurski, ale bardziej przejrzystego niz logograficzny
chinski — wiazalo si¢ z wigkszym podobienstwem map
aktywacji mézgowej podczas czytania prostych wyrazow
(np. girl). Zbieznos¢ ta obejmowala gléwnie obszary za-
angazowane w przetwarzanie fonologiczne, takie jak m.in.
zakret katowy czy zakret nadbrzezny. Wyniki te sugeruja,
ze podobienstwo ortograficzne miedzy jezykami sprzyja
wykorzystywaniu tych samych sieci neuronalnych, co moze
ulatwiaé przetwarzanie L2 poprzez aktywacje wzorcow
przyswojonych dla L1 [38,39].

Podsumowujac, przeglad pismiennictwa wykazal, ze:
1) pierwszy i drugi jezyk s3 przetwarzane zasadniczo przez
ta sama sie¢ jezykows; 2) roznice w mozgowej reprezenta-
¢ji L1 oraz L2 zalezg od: biegloéci jezykowej, wieku nabycia
L2, przejrzystosci ortograficznej oraz badanego podsys-
temu jezykowego; 3) L2 dodatkowo angazuje obszary
zaangazowane w kontrole wykonawczg (por. metaanaliza
Sulpizio i wsp [19]).

Pomimo znacznego zainteresowania mechanizmami
mozgowymi dwujezycznosci, ocena neuronalnych me-
chanizmoéw odpowiedzialnych za L1 i L2 nadal nie stanowi
rutynowej praktyki w procedurach przedoperacyjnego
mapowania. Tymczasem z punktu widzenia planowania
operacji neurochirurgicznych w obszarach elokwentnych
dla funkcji mowy potencjalne réznice w reprezentacji
mozgowej poszczegdlnych jezykéw moga prowadzi¢ do
zwigkszonego ryzyka uszkodzenia kazdego z nich, jesli
wszystkie powigzane z nimi obszary nie zostang doktad-
nie zmapowane przed operacja. Tymczasem wobec wzrostu
liczby os6b dwujezycznych w Polsce (zwigzanym m.in.
sytuacja gospodarczg i aktualna sytuacja geopolitycz-
na, co pociaga za soba wieksza migracje) uwzglednienie
zaréwno L1, jak i L2 w procesie planowania zabiegdéw neu-
rochirurgicznych wydaje si¢ odgrywa¢ zasadnicza role
w minimalizowaniu ryzyka wystgpienia zaburzen jezy-
kowych w kazdym z uzywanych przez pacjenta jezykow.
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@ Obszar Broki
@ Dodatkowe pole ruchowe (SMA)
@ Zakretkatowy (AG)

@ Obszar Wernickiego
Zakret wrzecionowaty (VWFA)

Opis: 1) obszar Broki znajduje sie w tylnej czesci zakretu czotowego dolnego i odpowiada za produkcje mowy oraz sktadnie; 2) dodatkowe
pole ruchowe (SMA) potozone jest w przysrodkowej czesdci zakretu czotowego gdrnego, uczestniczy w inicjowaniu i sekwencjonowaniu
ruchéw mowy; 3) zakret katowy lezy w dolnym ptacie ciemieniowym i bierze udziat w przeksztatcaniu jezyka pisanego na mowe oraz
w przetwarzaniu semantycznym; 4) obszar Wernickego obejmuje tylng czes¢ zakretu skroniowego gornego oraz zakret nadbrzezny,
odpowiada za rozumienie jezyka i przetwarzanie fonologiczne; 5) obszar wzrokowej formy stéw w zakrecie wrzecionowatym (VWFA),

odpowiada za automatyczne rozpoznawanie znanych stow lub liter w postaci wzrokowej.

Rycina 1. Obszary mézgu mapowane w badaniach klinicznych
Figure 1. Regions of the brain mapped in clinical studies

W praktyce klinicznej nadal gtéwny nacisk ktadzie sie na
mapowanie klasycznego modelu Wernickego-Lichtheima-
Geschwinda (obszar Broki, obszar Wernickego oraz pgczek
tukowaty). Badania Benjamina i wsp. [43] wykazaly, ze
w rutynowych warunkach klinicznych mozliwe jest ma-
powanie bardziej rozbudowanego systemu jezykowego
obejmujacego sze$¢ podstawowych obszarow jezykowych:
1) obszar Broki (BA45/46), 2) pole Exnera (BA6) zlokali-
zowane w tylnej czesci zakretu czotowego srodkowego, 3)
obszar Wernickego (BA22), 4) dodatkowe pole ruchowe
(ang. supplementary motor area, SMA), 5) zakret katowy
(ang. angular gyrus), 6) podstawny obszar jezykowy plata
skroniowego (ang. basal temporal language area, BITLA).
W niniejszej pracy, aby zachowaé klarowno$¢ prezenta-
¢ji wynikow i ich oméwienia, skupiono si¢ na wybranych
gtéwnych obszarach mapowania przedoperacyjnego oraz
na obszarze wzrokowej formy stéw (ang. visual word form
area, VWFA) w zakrecie wrzecionowatym lewej potkuli
mozgu, ktéry odgrywa istotng role w procesie czytania.
VWFA (rycina 1).

Celem niniejszego badania jest ocena klinicznej skutecz-
no$ci mapowania obszaréw jezykowych w obu jezykach
u osob dwujezycznych, z wykorzystaniem zadan ekspe-
rymentalnych rutynowo wykorzystywanych podczas tego
typu procedur dla L1, czyli ciche generowanie czasow-
nikow oraz konczenie zdan (opisane w sekcji: metody).
W niniejszym artykule zaprezentowano mapy aktywa-
¢ji mézgu zdrowych oséb postugujacych sie na co dzien
dwoma jezykami: polskim i rosyjskim (jezyki strukturalnie
i leksykalnie zblizone (jezyki stowianskie), lecz zapisane
roznym alfabetem (facinski vs cyrylica), polskim i angiel-
skim (jezyki strukturalnie i leksykalnie rézne, zapisane

tym samym alfabetem) oraz angielskim i rosyjskim (jezyki
strukturalnie i leksykalnie rézne oraz zapisane réznym
alfabetem).

Material i metody

Osoby badane

W badaniu wzielo udziat sze§¢ oséb dwujezycznych
(3 kobiety, 3 mezczyzn) w wieku od 19 do 42 lat ($redni
wiek: 28 lat). Wszyscy uczestnicy byli zdrowi i nie zgtaszali
zadnej historii choréb neurologicznych ani psychiatrycz-
nych. Uczestnicy roznili sie wiekiem rozpoczecia nauki
L2, a takze kontekstem jego uzywania, lecz wszyscy
zostali zakwalifikowani jako osoby dwuj¢zyczne na pod-
stawie wspolczesnych definicji, ktore podkreslaja biezace,
aktywne i funkcjonalne postugiwanie sie dwoma jezykami
niezaleznie od tego, czy L2 zostal opanowany we wczesnym
dziecinstwie, czy na pozniejszym etapie rozwoju. W przy-
padku czterech 0s6b jezykiem pierwszym (L1) byl jezyk
polski, a postugiwaly sie one takze jezykami angielskim
(OB1, OB2) lub rosyjskim (OB3, OB4) jako L2; w przy-
padku dwodch oséb L1 byt jezyk rosyjski, a L2 — jezyk
angielski (OB5, OB6). Trzy osoby (OB2, OB3, OB5) nabyly
L2 we wczesnym dziecinstwie (od urodzenia lub do 3. roku
zycia), natomiast pozostali uczestnicy rozpoczeli nauke
L2 pdzniej — w wieku od 2 do 14 lat. Wszyscy uczestnicy
deklarowali regularne uzywanie L2 w $rodowisku rodzin-
nym i/lub w pracy. Liczba lat edukacji formalnej wynosita
od 13,5 do 22 lat ($rednia: ok. 16,7 lat). Charakterystyka
uczestnikdéw zostata przedstawiona w tabeli 1.
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Tabela 1. Charakterystyka os6b badanych
Table 1. Characteristics of the study participants

Srodowisko rodzinne/

0B1 mezczyzna 26 18 polski angielski 2 praca

0B2 kobieta 20 16 polski angielski od urodzenia érodowi;l?gcrgdzinne/
0B3 kobieta 19 13,5 polski rosyjski od urodzenia Srodowisko rodzinne
0B4 mezczyzna 42 22 polski rosyjski 3 érodowi;l?gcr:dzinne/
OB5 mezczyzna 34 16 rosyjski angielski 14 érOdOWi;$gcg’dZi””8/
0B6 kobieta 27 15 rosyjski angielski 6 Srodowisko rodzinne/

praca

Mozko/

Rycina 2. Schemat zadania ,Fluencja stowna — czasowniki”
Figure 2. Diagram of the task “Verbal Fluency — Verbs”

Dz pada
deszcz, wiee
wezme...

Dzi$ pada

deszcz, wiec
wezme...

Dz pada
desza vige
wezme

Rycina 3. Schemat zadania , Konczenie zdan”
Figure 3. Diagram of the task “Sentence Completion”

Procedura badawcza

Badania byly przeprowadzane w Naukowym Centrum
Obrazowania Biomedycznego w Swiatowym Centrum
Stuchu w Kajetanach z wykorzystaniem skanera MR
Magnetom Prisma 3T. Badanie trwalo ok. 60 minut i skfa-
dalo sie¢ z nastepujacych czesci:

1. Przedstawienie celu i przebiegu badania, uzyskanie $wia-
domej zgody.

Uzupelnienie ankiety kwalifikacyjnej do badania MRI
przez uczestnikow.

Sesja treningowa przed rozpoczeciem badania w ska-
nerze rezonansu magnetycznego.

4. Badanie wlasciwe w skanerze rezonansu magnetycznego.

2.

3.

Badanie zostalo przeprowadzone zgodnie z zasadami
opracowanymi przez World Medical Association (WMA)
i zawartymi w Deklaracji helsinskiej, regulujacej etyczne
standardy prowadzenia badan z udziatem ludzi. Wszyscy
uczestnicy zostali poinformowani o celu badania, jego
przebiegu, potencjalnych korzysciach i ryzyku, a takze

)

)

/ciasto/ /drzwi/

Yeymik Olpru
Jal.

XtymNik Olpru
Jal...

XtymNik Olpru
Jal..

Yeymhik Olpru
Jl.

o mozliwosci rezygnacji z udzialu na kazdym etapie bez
podania przyczyny i bez zadnych negatywnych konsekwen-
¢ji. Po uzyskaniu pelnej informacji uczestnicy wyrazili
$wiadomga zgode na udzial w badaniu.

Sesja treningowa

Sesja treningowa obejmowala prezentacje zadan, ktére
uczestnicy wykonywali pozniej w skanerze; kazde zadanie
bylo przedstawiane przez okoto 30 sekund na ekranie
komputera. Uczestnicy zostali poinformowani o calym
przebiegu badania i mieli mozliwos$¢ zadawania pytan po
kazdej czeéci instruktazowej.

Badanie wlasciwe - fMRI
Opis zadan wykonywanych w skanerze MRI
Badani wykonywali te same zadania dwukrotnie: najpierw

w jezyku L1, pdzniej w jezyku L2. Kolejno$¢ zadan byta
losowa.
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Rycina 4. A) Aktywacja mézgowa OB1 w odpowiedzi na zadanie dot. generowania czasownikéw w myslach; kolor czerwony prezentuje
aktywacje dla L1 (jezyk polski), zotty — aktywacje dla L2 (angielski, uczony od 2 roku zycia, uzywany w srodowisku rodzinnym i pracy),
pomaranczowy oznacza pokrywajace sie obszary dla L1 i L2. B) Aktywacja mézgowa OB1 w odpowiedzi na zadanie dot. generowania
w myslach zakoficzenia przeczytanych zdan; kolor czerwony prezentuje aktywacje dla L1 (jezyk polski), zétty — aktywacje dla L2 (angielski,
uczony od 2 roku zycia, uzywany w Srodowisku rodzinnym i pracy), pomaranczowy oznacza pokrywajgce sie obszary dla L1 i L2

Figure 4. A) Brain activation in participant OB1 in response to the verb-generation task performed mentally; red indicates activation for L1
(Polish), yellow indicates activation for L2 (English, learned from age 2 and used in the family and work environment), and orange indicates
overlapping areas for L1 and L2. B) Brain activation in participant OB1 in response to the sentence-completion task performed mentally;
red indicates activation for L1 (Polish), yellow indicates activation for L2 (English, learned from age 2 and used in the family and work
environment), and orange indicates overlapping areas for L1 and L2

»Zadanie fluencja stowna - czasowniki” polegalo na tym,
ze osoba badana styszata w stuchawkach w skanerze stowo
(np. lalka, 16zko) i byta proszona o generowanie w mys$lach
jak najwigkszej liczby czasownikéw pasujacych do usty-
szanego stowa (np. bawi¢ sie, spa¢ itd.). Badanie zostalo
przeprowadzone w schemacie blokowym. Kazdy blok za-
daniowy trwat 30 s, podczas ktorych co 6 s prezentowano
rzeczowniki (5 stéw w bloku). W zadaniu kontrolnym
przez 30 s prezentowano punkt fiksacji (podczas ktérego
osoby badane proszone byly o niegenerowanie mowy we-
wnetrznej). Graficzne przedstawienie zadania znajduje sie
na rycinie 2.

Zadanie ,Konczenie zdan” skladalo si¢ z blokéw zada-
niowych, podczas ktérych osoba badana byla proszona
o dokonczenie w mysli zdania, np. ,,Dzi$§ pada deszcz, wigc
wezme.... W bloku zadaniowym prezentowano cztery
zdania. Blok kontrolny zawieral ciagi liter np. ,,XtymNik
OlpruJal...”. Osoby badane byly proszone o czytanie ciaggu
liter. Bloki zadaniowe i kontrolne trwaly po 20 sekund.
Graficzne przedstawienie zadania znajduje si¢ na rycinie 3.

Procedura bezglo$nego generowania stow jest czesto sto-
sowana w badaniach mézgowych mechanizméw mowy,
poniewaz pozwala na ograniczenie artefaktéw zwigzanych
z ruchami zuchwy podczas wypowiadania stow [2].
W przypadku zadania ,,Fluencja stowna - czasowniki”
wszystkie bodzce prezentowane byly stuchowo obuusz-
nie. Do stymulacji uzyto stuchawek elektrodynamicznych
kompatybilnych z MRI. Do prezentacji bodzcdéw wzroko-
wych uzyto ekranu LCD z systemem luster umieszczonych
na cewce odbiorczej, co umozliwialo osobom badanym
ogladanie wys$wietlanych stéw lub punktu fiksacji.

Parametry akwizycji obrazéw MRI

Parametry poszczegolnych sekwencji byly nastepujace:
»Fluencja slowna - czasowniki”: SingleShot EPI
w plaszczyznie axial (ang. axial plane) o rozdzielczo$ci ani-
zotropowej 2 X 2 x 2,4 mm, TR = 1500 ms, TE =27 ms,ﬂip
angle =90, FOV = 192 x 192 mm, matrix 64 x 64, 37 warstw,
grubo$¢ warstwy: 2,4 mm, liczba wolumentéw = 240, czas
akwizycji TA = 6 min.
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Rycina 5. A) Aktywacja mézgowa OB2 w odpowiedzi na zadanie dot. generowania czasownikow w myslach; kolor czerwony prezentuje
aktywacje dla L1 (jezyk polski), zotty — aktywacje dla L2 (angielski, uczony od urodzenia, uzywany w $rodowisku rodzinnym i pracy),
pomaranczowy oznacza pokrywajace sie obszary dla L1 i L2. B) Aktywacja mézgowa OB2 w odpowiedzi na zadanie dot. generowania
w myslach zakoficzenia przeczytanych zdan; kolor czerwony prezentuje aktywacje dla L1 (jezyk polski), zétty — aktywacje dla L2 (angielski,
uczony od urodzenia, uzywany w Srodowisku rodzinnym i pracy), pomaranczowy oznacza pokrywajace sie obszary dla L1 i L2

Figure 5. A) Brain activation in participant OB2 in response to the verb-generation task performed mentally; red indicates activation for L1
(Polish), yellow indicates activation for L2 (English, learned from birth and used in the family and work environment), and orange indicates
overlapping areas for L1 and L2. B) Brain activation in participant OB2 in response to the task of mentally completing read sentences;
red indicates activation for L1 (Polish), yellow indicates activation for L2 (English, learned from birth and used in the family and work
environment), and orange indicates overlapping areas for L1 and L2

»Konczenie zdan™: SingleShot EPI w plaszczyznie axial
orozdzielczo$ci anizotropowej 2 x 2 x 2,4 mm, TR = 2000 ms,
TE =27 ms, flip angle =90, FOV =192 x 192 mm, matrix
64 x 64, 37 warstw, grubos¢ warstwy: 2,4 mm, liczba wo-
lumenéw = 160, czas akwizycji TA= 5.3 min.

Opracowanie i analiza wynikéw bada#

Dane obrazowe analizowano przy uzyciu oprogramowa-
nia BrainVoyager QX 21.2 (Brain Innovation, Maastricht,
Holandia). Przygotowanie obrazéw do analizy (ang. pre-
processing) odbylo sie z zastosowaniem standardowych
procedur skladajacych sie z korekeji ruchu glowy w trzech
wymiarach (interpolacja tréjliniowa) oraz usuniecia
dryftéow liniowych i niskoczestotliwoéciowych dryftow
nieliniowych (filtr gérnoprzepustowy). Obraz anatomiczny
przeksztalcono do przestrzeni MNI, a uzyskana trans-
formacja zostala zastosowana do wyréwnanych danych
funkcjonalnych. Wszystkie obrazy funkcjonalne byly re-
jestrowane z obrazem anatomicznym. Odniesienie skanu
czynno$ciowego do przestrzeni natywnej z obrazu mézgu
T1 (rozdzielczos¢: 1 x 1x 1 mm) i przestrzennej filtracji

wygladzajacej (filtr gaussowski FWHM = 6 mm). Do mo-
delowania zmian sygnalu BOLD zastosowano filtracje
filtrem gérnoprzepustowym o czasie 128 s.

W przypadku kazdego uczestnika indywidualnie zde-
finiowano model liniowy (GLM), w ktérym warunki
eksperymentalne modelowano za pomoca funkgji typu
boxcar, splotowanych z kanoniczng funkcja odpowiedzi
hemodynamicznej (ang. hemodynamic response function,
HRF; model 2-Gamma stosowany w BrainVoyager). Do
modelu wlaczono sze$¢ parametréw ruchu gtowy jako re-
gresory zaklocajace (ang. nuisance regressors). Dla kazdego
uczestnika wygenerowano mapy kontrastéw odzwiercie-
dlajace aktywacje zwiazang z wykonywaniem zadania,
ktdre nastepnie zostaly wykorzystane w analizie grupowe;j.

Na poziomie drugiego rzedu indywidualne mapy kontra-
stow wprowadzono do grupowego modelu GLM, w ktérym
przeprowadzono testy ¢ dla jednej proby (ang. one-sample
t-tests) w celu oceny efektéw wewnatrzgrupowych. Ze
wzgledu na niewielka liczebno$§¢ préby oraz zrdznico-
wany wiek nabycia L2 dodatkowo dokonano wzrokowej
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Rycina 6. A) Aktywacja mozgowa OB3 w odpowiedzi na zadanie dot. generowania czasownikéw w myslach, kolorem czerwony kolor
prezentuje aktywacje dla L1 (jezyk polski), zotty — aktywacje dla L2 (rosyjski, uczony od urodzenia, uzywany w Srodowisku rodzinnym).
B) Aktywacja moézgowa OB3 w odpowiedzi na zadanie dot. generowania w myslach zakonczenia przeczytanych zdan; kolor czerwony
prezentuje aktywacje dla L1 (jezyk polski), zétty — aktywacje dla L2 (rosyjski, uczony od urodzenia, uzywany w $rodowisku rodzinnym)
Figure 6. A) Brain activation in participant OB3 in response to the verb-generation task performed mentally; red indicates activation for
L1 (Polish), and yellow indicates activation for L2 (Russian, learned from birth and used in the family environment). B) Brain activation in
participant OB3 in response to the task of mentally completing read sentences; red indicates activation for L1 (Polish), and yellow indicates
activation for L2 (Russian, learned from birth and used in the family environment)

oceny map aktywacji uzyskanych podczas wykonywania
zadan w L1 i L2.

Klastry zostaly przedstawione w przestrzeni MNI i zobra-
zowane na domys$lnym modelu mézgu MNI w programie
BrainVoyager. We wszystkich poréwnaniach zastosowa-
no prog istotnosci dla wokseli p < 0,005, skorygowany
pod katem wielokrotnych poréwnan przy uzyciu wtyczki
ClusterThresh z symulacja Monte Carlo (1000 iteracji dla
kazdej mapy kontrastu). Odpowiada to progowi wielko-
$ci klastra réwnemu p < 0,05, co ogranicza ryzyko btedow
I rodzaju, jednoczes$nie umozliwiajac wykrycie rzeczy-
wistych aktywacji. Lokalizacje anatomiczng istotnych
klastrow okreélano przy uzyciu atlasu Harvard—Oxford.

Wyniki

Analiza indywidualnych aktywacji mézgowych uczest-
nikéw badania ujawnia duze zréznicowanie wynikéw
(ryciny 4A-9B)

Wzrokowa analiza map aktywacji podczas wykonywania
zadan w L1 i L2 wykazala, Ze u OB1 (ryciny 4A i 4B) za-
obserwowano zblizony wzorzec aktywacji dla obu jezykow

w obu zadaniach. W przypadku OB2 (ryciny 5A i 5B)
wystapil wzorzec odwrotny niz oczekiwany — aktywnos¢
mozgowa byla bardziej rozproszona dla L1 w zadaniu
»Konczenie zdan” niz dla L2. Moze to wynika¢ z faktu, ze
L2 nauczany byl od urodzenia, byla to tzw. dwujezycznos¢
réwnoczesna. U OB3 (ryciny 6A i 6B) w zadaniu ,,Fluencja
stowna — czasowniki” mapy aktywacji byly podobne dla
obu jezykow, natomiast w zadaniu ,,Konczenie zdan” zaob-
serwowano wyrazne rozdzielenie aktywnoéci miedzy gérna
i dolna droga jezykowsa (L2: aktywnos¢ ograniczona do
obszaréw czolowych, L1: aktywnos$¢ w rejonach skronio-
wych). U OB4 (ryciny 7A i 7B) odnotowano najmniejszy
ogolny poziom aktywacji mozgowej w obu zadaniach,
jednak obecny w gléwnych obszarach jezykowych. OB5
(ryciny 8A i 8B) wykazala wyzsza aktywno$¢ w obszarach
czolowych dla L2 w poréwnaniu do L1, zaréwno w zadaniu
dotyczacym czasownikdw, jak i zdan. Aktywnos$¢ mézgowa
OB6 (ryciny 9A i 9B) byla rozproszona w obu zadaniach
dla obu jezykow.

Na rycinach 10A i 10B zaprezentowano zbiorcze wyniki
analiz grupowych dla zadan ,,Fluencja stowna - cza-
sowniki” (2A) oraz ,Konczenie zdan” (2B), uzyskane
na podstawie testow t dla jednej proby (ang. one-sample
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Rycina 7. A) Aktywacja mézgowa OB4 w odpowiedzi na zadanie dot. generowania czasownikow w myslach; kolor czerwony prezentuje
aktywacje dla L1 (jezyk polski), zotty — aktywacje dla L2 (rosyjski, uczony od 3 roku zycia, uzywany w Srodowisku rodzinnym), pomaranczowy
oznacza pokrywajace sie obszary dla L1 i L2. B) Aktywacja mdzgowa OB4 w odpowiedzi na zadanie dot. generowania w myslach zakonczenia
przeczytanych zdan; kolor czerwony prezentuje aktywacje dla L1 (jezyk polski), zétty — aktywacje dla L2 (rosyjski, uczony od 3 roku zycia,
uzywany w srodowisku rodzinnym), pomaranczowy oznacza pokrywajace sie obszary dla L1 i L2

Figure 7. A) Brain activation in participant OB4 in response to the verb-generation task performed mentally; red indicates activation for
L1 (Polish), yellow indicates activation for L2 (Russian, learned from age 3 and used in the family environment), and orange indicates
overlapping areas for L1 and L2. B) Brain activation in participant OB4 in response to the task of mentally completing read sentences; red
indicates activation for L1 (Polish), yellow indicates activation for L2 (Russian, learned from age 3 and used in the family environment), and

orange indicates overlapping areas for L1 and L2

t-tests), przeprowadzonych na mapach kontrastow indy-
widualnych uczestnikéw. W tabelach 2 i 3 przedstawiono
obszary mézgu, w ktoérych odnotowano istotny wzrost
sygnatu BOLD podczas zadania fluencji stownej dla
czasownikéw odpowiednio dla jezyka pierwszego (L1)
i drugiego (L2). Analogicznie w tabelach 4 i 5 przedsta-
wiono obszary mézgu wykazujace istotny wzrost sygnatu
podczas zadania konczenia zdan odpowiednio dla L1iL2.

W warunku ,,Fluencja stowna - czasowniki” w jezyku
pierwszym (tabela 2, rycina 10A) zaobserwowano ak-
tywacje w klasycznych obszarach sieci jezykowej lewej
potkuli, w tym w zakrecie czotfowym dolnym (BA44/45),
zakrecie skroniowym gérnym oraz zakrecie ciemieniowym
dolnym. Aktywowane byly takze obszary prawej potkuli
homologiczne do klasycznych regionéw jezykowych, m.in.
prawy zakret skroniowy dolny (co moze odzwierciedla¢
wspoldziatanie mechanizméw integrujacych informacje
pragmatyczne i emocjonalne w kontekscie tego zadania
[40]). Dodatkowo wykazano aktywno$¢ w zakrecie
jezykowatym oraz w strukturach zaangazowanych w prze-
twarzanie wzrokowe, co zapewne odzwierciedla obecnoé¢

komponentu wizualnego podczas prezentacji bodzcow.
Zauwazono réwniez istotng aktywnos$¢ moézdzkowa.

W warunku ,,Fluencja stowna - czasowniki” w L2 (tabela 3,
rycina 10A) aktywowana byla lewostronna czgs¢ tréj-
dzielna zakretu czolowego dolnego (obszar Broki, BA45),
a takze jej prawostronny odpowiednik. Zaobserwowano
réwniez aktywacje przy$rodkowej kory przedczolowej, co
moze sugerowa¢ zaangazowanie proceséw kontrolnych
i wykonawczych podczas przetwarzania jezyka drugie-
go. Zarejestrowano takze istotne wzbudzenie w korze
wzrokowej (V1/V2).

Podczas konczenia zdan w jezyku pierwszym (tabela 4,
rycina 10B) stwierdzono aktywacje w klasycznych le-
wostronnych obszarach jezykowych, w tym w zakrecie
czolowym dolnym (cze$¢ oczodolowa i tréjdzielna)
oraz w zakrecie skroniowym gérnym. Aktywowana byla
rowniez kora ciemieniowa (gltéwnie dolny ptlacik cie-
mieniowy), prawdopodobnie wspierajaca integracje
semantyczno-syntaktyczng. Istotng aktywnos$¢ odnoto-
wano takze w zakrecie jezykowatym i potylicznym dolnym,
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Rycina 8. A) Aktywacja mézgowa OB5 w odpowiedzi na zadanie dot. generowania czasownikow w myslach; kolor czerwony prezentuje
aktywacje dla L1 (jezyk rosyjski), zotty — aktywacje dla L2 (angielski, uczony od 14 roku zycia, uzywany w Srodowisku rodzinnym i pracy),
pomaranczowy oznacza pokrywajace sie obszary dla L1 i L2. B) Aktywacja mézgowa OB5 w odpowiedzi na zadanie dot. generowania
w myslach zakoficzenia przeczytanych zdan; kolor czerwony prezentuje aktywacje dla L1 (jezyk polski), zétty — aktywacje dla L2 (angielski,
uczony od 14 roku zycia, uzywany w $rodowisku rodzinnym i pracy), pomaranczowy oznacza pokrywajace sie obszary dla L1 i L2

Figure 8. A) Brain activation in participant OB5 in response to the verb-generation task performed mentally; red indicates activation for
L1 (Russian), yellow indicates activation for L2 (English, learned from age 14 and used in the family and work environment), and orange
indicates overlapping areas for L1 and L2. B) Brain activation in participant OB5 in response to the task of mentally completing read
sentences; red indicates activation for L1 (Polish), yellow indicates activation for L2 (English, learned from age 14 and used in the family

and work environment), and orange indicates overlapping areas for L1 and L2

co podobnie do wcze$niejszego zadania, wskazuje na
zaangazowanie komponentéw przetwarzania wzroko-
wego. Prawostronna aktywno$¢ moze odzwierciedla¢
wspoldziatanie mechanizméw integrujacych informacje
pragmatyczne i emocjonalne w kontekscie zadania.

W warunku konczenia zdan w L2 (tabela 5, rycina 10B)
aktywowane byly zaréwno lewostronne, jak i prawo-
stronne struktury kory skroniowej (zakret skroniowy
$rodkowy i dolny), a takze zakret przyhipokampowy, szcze-
golnie w prawej pétkuli. Zaobserwowano tez aktywnosé
w przysrodkowej korze przedczotowej, co moze $wiad-
czy¢ o wzmozonej kontroli poznawczej podczas selekcji
i integracji odpowiedzi jezykowej w L2. Silna aktywacja
w obszarach zwigzanych z pamiecig deklaratywng suge-
ruje zaangazowanie systeméw pamieciowych podczas
przetwarzania i produkcji zdan w L2.

Zaréwno na poziomie analiz indywidualnych (ryciny 3A
- 9B), jak i grupowych (ryciny 10A i 2B, tabele 2-5)
dla obu zadan odnotowano aktywacje w regionach od-
powiadajacych klasycznym obszarom jezykowym, w tym

osrodkowi Broki (zakret czolowy dolny) oraz o$rodkowi
Wernickego (tylna czes¢ zakretu skroniowego gérnego).
Zaobserwowano takze: aktywno$¢ w regionach moézgu
zaangazowanych we wzrokowe rozpoznawanie liter [41],
procesy uwagowe, integracje informacji fonologicznej i se-
mantycznej (lewy zakret ciemieniowy), automatyzacje
proceséw generowania stow (mézdzek), podejmowanie
decyzji, selekcje odpowiedzi oraz kontrole wykonawcza
(zakret czotowy dolny prawej i lewej potkuli mozgu),
a takze inicjowanie i podtrzymywanie aktywnosci jezy-
kowej (przysrodkowy zakret czolowy, cz¢$¢ przednia lewej
potkuli).

W przypadku jezyka pierwszego zaobserwowano se-
lektywna oraz powtarzalng miedzy osobami badanymi
aktywnos$¢ w obrebie obszaréow wchodzacych w sktad
typowej sieci jezykowej. Natomiast dla jezyka drugiego
wzorzec aktywno$ci mézgowej byl rozproszony, z wyraz-
nym zréznicowaniem miedzyosobniczym. Zauwazono
rowniez aktywno$¢ przedczotows i przyhipokampo-
wa w L2 (zwlaszcza podczas konczenia zdan). Wskazuje
to na zaangazowanie kontroli poznawczej i pamieci
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Rycina 9. A) Aktywacja mézgowa OB6 w odpowiedzi na zadanie dot. generowania czasownikow w myslach; kolor czerwony prezentuje
aktywacje dla L1 (jezyk rosyjski), zétty — aktywacje dla L2 (angielski, uczony od 6 roku zycia, uzywany w srodowisku rodzinnym i pracy),
pomaranczowy oznacza pokrywajace sie obszary dla L1 i L2. B) Aktywacja mézgowa OB6 w odpowiedzi na zadanie dot. generowania
w myslach zakoficzenia przeczytanych zdan; kolor czerwony prezentuje aktywacje dla L1 (jezyk polski), zétty — aktywacje dla L2 (angielski,
uczony od 6 roku zycia, uzywany w Srodowisku rodzinnym i pracy), pomaranczowy oznacza pokrywajgce sie obszary dla L1 i L2

Figure 9. A) Brain activation in participant OB6 in response to the verb-generation task performed mentally; red indicates activation for
L1 (Russian), yellow indicates activation for L2 (English, learned from age 6 and used in the family and work environment), and orange
indicates overlapping areas for L1 and L2. B) Brain activation in participant OB6 in response to the task of mentally completing read
sentences; red indicates activation for L1 (Polish), yellow indicates activation for L2 (English, learned from age 6 and used in the family and

work environment), and orange indicates overlapping areas for L1 and L2

deklaratywnej, co jest zgodne z modelami neurokogni-
tywnymi dwujezycznodci [42].

Dyskusja

W standardowym protokole klinicznego mapowania
funkcji mowy nie uwzglednia si¢ oceny obu jezykow [43].
Istnieja jednak ku temu coraz mocniejsze przestanki wyni-
kajace z faktu, ze coraz wigcej pacjentéw funkcjonuje na co
dzien w $rodowisku co najmniej dwujezycznym, uzywajac
regularnie przynajmniej dwoch jezykdéw zaréwno w kon-
tekstach zawodowych, jak i prywatnych [12]. Wiaczenie
zatem mapowania dwdch jezykéw (wykorzystywanych na
co dzien przez badanych) do rutynowych procedur dia-
gnostycznych moze mie¢ istotne znaczenie dla poprawy
jakosci zycia pacjentéow po interwencji neurochirurgicz-
nej, umozliwiajac im skuteczniejszy powrdt do petnionych
wezesniej funkeji zawodowych i spotecznych [44].

W prezentowanym badaniu wlasnym przeanalizowa-
no wzorce aktywacji neuronalnej towarzyszace realizacji
dwoch klasycznych zadan jezykowych, szeroko stosowanych

w przedoperacyjnym mapowaniu mowy, osobno dla
jezykow pierwszego i drugiego. W przypadku obu zadan
i obu jezykdw zaobserwowali$my aktywnos$¢ w regionach
klasycznej sieci jezykowej, obejmujacej migdzy innymi
lewy dolny zakret czolowy (IFG) oraz zakret skroniowy
gorny z wyrazna dominacja lewej pdétkuli moézgu. Ten
wzorzec byt spdjny zaréwno na poziomie indywidualnym,
jak i grupowym, co stanowi potwierdzenie wiarygodnosci
stosowanych paradygmatow [45].

Pomimo réznic pomiedzy badanymi jezykami (polskim,
angielskim i rosyjskim), ogélny wzorzec aktywnosci
mozgowej pozostawal podobny, co sugeruje istnienie
wspolnych neuronalnych mechanizmdéw przetwarza-
nia jezykowego, niezaleznych od specyfiki konkretnego
jezyka [19].

Jednocze$nie, podczas wzrokowej inspekeji map aktywno-
$ci mozgowej podczas zadan wykonywanych w L1 oraz L2,
zaobserwowali$my réznice we wzorcach odpowiedzi he-
modynamicznej. Podczas wykonywania zadan jezykowych
w L2 odnotowali$my rozproszona aktywnos¢ neuronalna

68



Beck i wsp.: Dwujezyczny mézg z fMRI

Rycina 10. A) Aktywacja mézgowa na poziomie grupowym w odpowiedzi na zadanie dot. generowania czasownikow w myslach; kolor
czerwony prezentuje aktywacje dla L1, zétty — aktywacje dla L2, pomaranczowy oznacza pokrywajace sie obszary dla L1 i L2. B) Aktywacja
mdézgowa na poziomie grupowym w odpowiedzi na zadanie dot. kofczenia zdafh w myslach; kolor czerwony prezentuje aktywacje dla L1,
26ty — aktywacje dla L2, pomarahczowy oznacza pokrywajace sie obszary dla L1 i L2

Figure 10. A) Group-level brain activation in response to the verb-generation task performed mentally; red indicates activation for L1,
yellow indicates activation for L2, and orange indicates overlapping areas for L1 and L2. B) Group-level brain activation in response to
the sentence-completion task performed mentally; red indicates activation for L1, yellow indicates activation for L2, and orange indicates

overlapping areas for L1 and L2

oraz silng aktywacje lewego IFG. Zgodnie z wcze$niejszymi
badaniami obszar ten uczestniczy nie tylko w planowaniu
i generowaniu wypowiedzi stownych oraz integracji se-
mantyczno-syntaktycznej, lecz takze odgrywa zasadnicza
role w mechanizmach kontroli poznawczej w kontekscie je-
zykowym [24]. Silna aktywno$¢ IFG w kontekscie L2 moze
zatem odzwierciedla¢ mniejszy stopien automatyzacji
produkgcji jezykowej i koniecznos¢ wigkszego zaangazo-
wania kontroli wykonawczej podczas generowania mowy
w L2 (mniej zautomatyzowanym jezyku) [31]. Aktywacja
przyhipokampowa, szczegolnie widoczna w zadaniu doty-
czacym konczenia zdan w L2, wskazuje na wykorzystanie
pamieci deklaratywnej oraz mechanizméw wspierajacych
wyszukiwanie i integrowanie informacji jezykowych [19].

Analiza aktywnosci mézgowej towarzyszacej poszcze-
gblnym zadaniom ujawnita, ze zadanie ,,Fluencja stfowna
- czasowniki” aktywowala regiony ciemieniowe, wspieraja-
ce procesy uwagowe i fonologiczne, natomiast ,,Kofczenie
zdan” angazowalo obszary zwigzane z pamiecia i kon-
trola poznawcza (m.in. zakret przyhipokampowy oraz
przy$rodkowa kore przedczolowa). Ten wzorzec jest
zgodny z wczesniejszymi badaniami wskazujacymi na
silniejszy udzial sieci pamigci semantycznej i procesow

integracyjnych podczas bardziej zlozonych operacji
sktadniowo-semantycznych [24].

Warto takze podkresli¢ aktywno$¢ prawej potkuli podczas
przetwarzania L2 — aktywowane byly m.in. prawy dolny
zakret czotowy oraz obszary skroniowe prawostron-
nie. Moze to odzwierciedla¢ kompensacyjng rekrutacje
zasobow neuronalnych w odpowiedzi na wyzsze wyma-
gania poznawcze zwigzane z generowaniem wypowiedzi
w mniej bieglym jezyku, co réwniez znajduje potwier-
dzenie w literaturze [31,46]. Aktywnos¢ ta moze rowniez
odzwierciedla¢ wspoldziatanie mechanizméw integruja-
cych informacje pragmatyczne i emocjonalne podczas
wykonywania zadan jezykowych [40].

Obserwowane aktywacje w zakrecie jezykowatym i obsza-
rach kory wzrokowej (V1/V2) w obu jezykach, niezaleznie
od typu zadania, wskazuja na istotny udzial procesow
przetwarzania wizualnego podczas prezentacji bodzcow.
Wynik ten jest zgodny z doniesieniami Ghosh i wsp. [41],
w ktorych autorzy podkreslajg znaczenie wizualnego
rozpoznawania liter w procesach jezykowych.
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Tabela 2. Obszary aktywacji mézgu podczas zadania ,,Fluencja stowna — czasowniki” w L1 na poziomie grupowym
Table 2. Group-level brain activation in the task “Verbal Fluency — Verbs” for L1

Zakret czotowy dolny prawa 50 -28 18 5,60 4304
Zakret czotowy dolny lewa -49 8 0 10,56 95744
Zakret jezykowaty prawa 18 -89 -29 6,76 13979
Pole wzrokowe (V1/V2) lewa =21 -103 4 7,53 3007
Moézdzek lewa -48 -58 =52 4,94 891
Zakret skroniowy dolny prawa 70 =17 =21 6,60 6878
Zakret ciemieniowy gorny lewa -35 —65 37 6,94 5485
Zakret ciemieniowy dolny lewa —62 -33 32 7,21 3428
Zakret skroniowy gérny lewa -36 —45 15 4,74 958
Zakret wrzecionowaty prawa 25 -81 -11 5,06 907
Zakret ciemieniowy gérny lewa -20 —61 36 5,27 690
Zakret skroniowy dolny prawa 55 =50 -17 5,50 668
Zakret skroniowy dolny prawa 37 =71 -11 5,30 665

Suma aktywnych wokseli 137 604

Opis: Pogrubionym drukiem zaznaczono obszary aktywne w obu jezykach podczas produkcji czasownikéw w mysli.

Tabela 3. Obszary aktywacji mézgu podczas zadania ,,Fluencja stowna — czasowniki” w L2 na poziomie grupowym
Table 3. Group-level brain activation in the task “Verbal Fluency — Verbs” for L2

Zakret czotowy dolny prawa 42 13 -10 6,09 1083
Zakret czotowy dolny lewa -49 31 -16 10,27 57723
Zakret jezykowaty prawa 26 -81 -32 6,53 5340
Pole wzrokowe (V1/V2) lewa -31 -102 3 7,68 4066
Mézdzek lewa -30 -76 -38 5,10 655
Przysrodkowy zakret czotowy lewa -7 20 29 9,34 17129
Pole wzrokowe (V1/V2) prawa 15 -103 3 5,95 2092
Istota szara okotowodociggowa lewa -8 -20 =) 5,45 1638
Zakret przyhipokampowy lewa -20 2 -18 5,62 923

Suma aktywnych wokseli 90649

Opis: Pogrubionym drukiem zaznaczono obszary aktywne w obu jezykach podczas produkcji czasownikéw w mysli.

Réznice w wielkosci klastréw i rozproszeniu aktywacji
(zaobserwowane podczas wzrokowej inspekcji obrazow)
miedzy L1 i L2 sugeruja, ze reprezentacje neuronalne
jezyka drugiego s bardziej zréznicowane i mniej stabil-
ne, co moze wynika¢ z indywidualnych réznic - wieku
nabycia jezyka, poziomu biegtosci i czestotliwosci jego
uzywania. Czynniki te sg dobrze znanymi moderatorami
organizacji sieci jezykowych [19] i mogly przyczyni¢ sie
do uzyskanych wynikéw. W przysztych badaniach warto

uwzgledni¢ wigksza i bardziej jednorodna grupe uczestni-
kéw oraz przeprowadzi¢ analize koniunkcyjng (L1 N L2),
ktora pozwolitaby precyzyjniej zidentyfikowaé obszary
wspolne i specyficzne dla obu jezykéw.

Biorac pod uwage stosunkowo duze zréznicowanie mie-
dzyosobnicze w zakresie aktywno$ci neuronalnej podczas
zadan angazujacych L2 u 0séb z ,,pézng” dwujezycznoscia,
szczegblnie w tej grupie osob, zasadne jest uwzglednienie
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Tabela 4. Obszary mézgu aktywne podczas zadania ,Konczenie zdan” w L1 na poziomie grupowym
Table 4. Group-level brain activation in the task “Sentence Completion” for L1

Zakret skroniowy dolny prawa 60 -29 -21 5,63 1438
Zakret ciemieniowy dolny prawa 22 -54 23 4,42 654
Zakret czotowy dolny lewa -48 5 -25 9,34 66583
Mézdzek lewa —67 =18 =3l 7,76 24770
Zakret jezykowaty prawa 26 -89 -37 5,48 7064
Zakret jezykowaty lewa -15 87 -16 5,36 2519
Zakret skroniowy gérny lewa -69 =31 -2 7,72 1852
Zakret czotowy gorny lewa =22 45 15 5,35 1162
Zakret czotowy dolny prawa 54 18 -23 4,80 1073
Ptat potyliczny dolny prawa 29 —98 -15 4,69 902
Zakret czotowy dolny lewa -29 35 -23 5,07 831
Zakret czotowy dolny prawa 52 —6 18 4,84 704
Suma aktywnych wokseli 109952

Opis: Pogrubionym drukiem zaznaczono obszary aktywne w obu jezykach podczas konczenia zdanh.

Tabela 5. Obszary aktywacji mézgu podczas zadania , Koficzenie zdah” w L2 na poziomie grupowym

Table 5. Group-level brain activation in the task “Sentence Completion” for L2
Zakret skroniowy dolny prawa 48 6 -32 6,34 1374
Zakret ciemieniowy dolny prawa 31 -67 23 5,66 7820
Przysrodkowy zakret czotowy lewa -4 20 26 10,03 155114
Zakret przyhipokampowy lewa =22 5 =22 6,73 4320
Zakret przyhipokampowy prawa 20 10 —24 5,49 2832
Zakret skroniowy srodkowy prawa 50 —34 -23 6,29 2197
Zakret skroniowy srodkowy prawa 40 —34 16 5,30 1004

Suma aktywnych wokseli 174661

Opis: Pogrubionym drukiem zaznaczono obszary aktywne w obu jezykach podczas kofczenia zdanh.

w protokolach obu jezykéw, aby zminimalizowaé ryzyko
zaburzen w zakresie L2 po planowanej interwencji
neurochirurgicznej. W przypadku oséb z ,wczesng” dwuje-
zycznoscia zasadniczo spodziewamy sie podobnego wzorca
aktywnoéci dla obu jezykéw, wiec w tym przypadku zba-
danie jednego jezyka moze by¢ wystarczajace.

Jak wspomniano powyzej, ograniczeniem niniejszego
badania jest niewielka liczebno$¢ badanej grupy, ktéra
dodatkowo réznila sie pod wzgledem poziomu znajomo-
$ci poszczegolnych jezykdw, czestotliwosci ich uzywania
oraz czasu nabycia L2. Te czynniki sg silnymi modulatora-
mi organizacji neuronalnej dwujezycznoéci - wezeéniejsze

badania wskazuja, Ze jezyki nabyte we wczesnym dzie-
cinstwie moga dzieli¢ w wiekszym stopniu reprezentacje
neuronalne z L1, podczas gdy jezyki przyswojone w poz-
niejszym wieku aktywuja bardziej rozproszone lub
zrdznicowane sieci [19]. Czynniki te mogty wplynaé
na uzyskane rezultaty oraz ograniczy¢ mozliwo$¢ gene-
ralizacji wnioskéw, natomiast dobrze odzwierciedlaja
zréznicowanie populacji os6b dwujezycznych.

W niniejszym badaniu zastosowano paradygmaty (fluencja
stowna i konczenie zdan), ktére silnie angazuja sktadnik
wykonawczy jezyka. W celu uzyskania pelniejszej charak-
terystyki sieci dwujezycznej warto w kolejnych projektach
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uwzgledni¢ paradygmaty percepcyjne (np. pasywne stu-
chanie zdan), co pozwoli ocenié, czy obserwowane
roznice utrzymuja si¢ takze podczas procesow recepcyj-
nych. Wartoéciowym kierunkiem dalszych badan byloby
poréwnanie funkcjonowania jezykowego przed interwen-
cja neurochirurgiczng i po niej, co pozwolitoby oceni¢,
czy stopien zachowania lub zaburzenia funkcji mowy jest
podobny w obu jezykach. Wprowadzenie rozszerzonej
procedury dwujezycznego mapowania przed- i poopera-
cyjnego do praktyki klinicznej mogtoby znaczaco poprawi¢
jakos¢ opieki nad pacjentami dwujezycznymi.

Whioski

Badanie potwierdzito, ze klasyczne paradygmaty jezyko-
we pozwalaja na efektywne mapowanie sieci jezykowej

Pismiennictwo

zaréowno dla L1, jak i L2. Wykazano, ze pomimo ogélnego
podobienstwa wzorcéw aktywacji jezyk drugi silnie anga-
zowal obszary wykonawcze, co moze wynika¢ z mniejszego
stopienia automatyzacji proceséw jezykowych. Wyniki
wspieraja zasadno$¢ uwzgledniania obu jezykdéw w ma-
powaniu przedoperacyjnym. Dalsze badania powinny
obja¢ ocene funkgji jezykowych w L1 i L2 po interwencji
neurochirurgicznej.

Finansowanie

Niniejsze badania i artykul nie otrzymaty zadnej dotacji od
agencji dzialajacych w sektorze publicznym, komercyjnym
lub non-profit.

1. Silva MA, See AP, Essayed WI, Golby AJ, Tie Y. Challenges
and techniques for presurgical brain mapping with functional
MRI. Neuroimage Clin, 2018; 17: 794-803;
https://doi.org/https://doi.org/10.1016/j.nicl.2017.12.008

2. Pluta A, Wolak T, Skarzynski H. Badanie dominacji potkulowej
dla funkcji mowy z zastosowaniem techniki rezonansu
magnetycznego. Now Audiofonol, 2014; 3(3): 9-16;
https://doi.org/10.17431/891108.

3. Fedorenko E, Ivanova AA, Regev TI The language network
as a natural kind within the broader landscape of the human
brain. Nat Rev Neurosci, 2024; 25(5): 289-312;
https://doi.org/10.1038/s41583-024-00802-4.

4. Hickok G, Poeppel D. Neural basis of speech perception. Handb
Clin Neurol, 2015; 129:

149-60; https://doi.org/10.1016/B978-0-444-62630-1.00008-1.

5. Anderson JM, Gilmore R, Roper S, Crosson B, Bauer RM,
Nadeau S i wsp. Conduction aphasia and the arcuate fasciculus:
a reexamination of the Wernicke-Geschwind model. Brain
Lang, 1999; 70(1): 1-12;
https://doi.org/10.1006/brln.1999.2135.

6. Menenti L, Gierhan SME, Segaert K, Hagoort P. Shared
language: overlap and segregation of the neuronal infrastructure
for speaking and listening revealed by functional MRI. Psychol
Sci, 2011; 22(9): 1173-82;
https://doi.org/10.1177/0956797611418347.

7. Hu J, Small H, Kean H, Takahashi A, Zekelman L, Kleinman
D i wsp. Precision fMRI reveals that the language-selective
network supports both phrase-structure building and lexical
access during language production. Cereb Cortex, 2023; 33(8):
4384-404; https://doi.org/10.1093/cercor/bhac350.

8. Tuckute G, Kanwisher N, Fedorenko E. Language in brains,
minds, and machines. Annu Rev Neurosci, 2024; 47(1): 277-301;
https://doi.org/10.1146/annurev-neuro-120623-101142.

9. Hayakawa S, Marian V. Consequences of multilingualism for
neural architecture. Behav Brain Funct, 2019; 15(1): 6;
https://doi.org/10.1186/s12993-019-0157-z.

10. Pliatsikas C, DeLuca V, Moschopoulou E, Saddy JD. Immersive
bilingualism reshapes the core of the brain. Brain Struct Funct,
2017; 222(4): 1785-95;
https://doi.org/10.1007/s00429-016-1307-9.

11. Wolak T, Nowak JM, Chaberska I, Kulinski R, Friedman A.
Sequence of language acquisition as a factor determining
language comprehension centre location in cerebral cortex in
sequential multilinguals. Neurol Neurochir Pol, 2025; 59(3):
292-9; https://doi.org/10.5603/pjnns.104340.

12. Grosjean F. The extent of bilingualism. Life as a bilingual:
knowing and using two or more languages. Cambridge:
Cambridge University Press; 2021, 27-39.

13. The handbook of bilingualism and multilingualism. Bhatia TK,
Ritchie WC (red.). Chichester, UK: John Wiley & Sons, Ltd;
2012.

14. Bialystok E, Craik FIM, Luk G. Bilingualism: consequences
for mind and brain. Trends Cogn Sci (Regul Ed), 2012; 16(4):
240-50; https://doi.org/10.1016/j.tics.2012.03.001.

15. de Bruin A. Not all bilinguals are the same: a call for more
detailed assessments and descriptions of bilingual experiences.
Behav Sci (Basel), 2019; 9(3);
https://doi.org/10.3390/bs9030033.

16. Luk G, Bialystok E. Bilingualism is not a categorical variable:
interaction between language proficiency and usage. ] Cogn
Psychol (Hove), 2013; 25(5): 605-21;
https://doi.org/10.1080/20445911.2013.795574.

17. Charlton MH. Aphasia in bilingual and polyglot patients:
a neurological and psychological study. ] Speech Hear Disord,
1964; 29: 307-11; https://doi.org/10.1044/jshd.2903.301.

18. Kovelman I, Baker SA, Petitto L-A. Bilingual and monolingual
brains compared: a functional magnetic resonance imaging
investigation of syntactic processing and a possible “neural
signature” of bilingualism. J Cogn Neurosci, 2008; 20(1):
153-69; https://doi.org/10.1162/jocn.2008.20011.

19. Sulpizio S, Del Maschio N, Fedeli D, Abutalebi J. Bilingual
language processing: a meta-analysis of functional
neuroimaging studies. Neurosci Biobehav Rev, 2020; 108:
834-53; https://doi.org/10.1016/j.neubiorev.2019.12.014.

20. Dehaene S, Dupoux E, Mehler ], Cohen L, Paulesu E, Perani D
i wsp. Anatomical variability in the cortical representation of
first and second language. Neuroreport, 1997; 8(17): 3809-15;
https://doi.org/10.1097/00001756-199712010-00030.

21. Hahne A, Friederici AD. Processing a second language: late
learners’ comprehension mechanisms as revealed by event-
related brain potentials. Bilingualism, 2001; 4(2): 123-41;
https://doi.org/10.1017/S1366728901000232.

22. Hernandez AE, Martinez A, Kohnert K. In search of the
language switch: an fMRI study of picture naming in Spanish-
English bilinguals. Brain Lang, 2000; 73(3): 421-31;
https://doi.org/10.1006/brln.1999.2278.

23. Kim KH, Relkin NR, Lee KM, Hirsch J. Distinct cortical areas
associated with native and second languages. Nature, 1997;
388(6638): 171-4; https://doi.org/10.1038/40623.

72



Beck i wsp.: Dwujezyczny mézg z fMRI

24.

25.

26.

27.

28.

29.

30.

31.

32.

33.

34.

35.

Marian V, Chabal S, Bartolotti ], Bradley K, Hernandez AE.
Differential recruitment of executive control regions during
phonological competition in monolinguals and bilinguals.
Brain Lang, 2014; 139: 108-17;
https://doi.org/10.1016/j.bandl.2014.10.005.

Abutalebi ], Green DW. Control mechanisms in bilingual
language production: neural evidence from language switching
studies. Lang Cogn Process, 2008; 23(4): 557-82;
https://doi.org/10.1080/01690960801920602.

Perani D, Abutalebi J, Paulesu E, Brambati S, Scifo P, Cappa
SF i wsp. The role of age of acquisition and language usage in
early, high-proficient bilinguals: an fMRI study during verbal
fluency. Hum Brain Mapp, 2003; 19(3): 170-82;
https://doi.org/10.1002/hbm.10110.

Wartenburger I, Heekeren HR, Abutalebi ], Cappa SE Villringer
A, Perani D. Early setting of grammatical processing in the
bilingual brain. Neuron, 2003; 37(1): 159-70;
https://doi.org/10.1016/50896-6273(02)01150-9.

Casey BJ, Giedd JN, Thomas KM. Structural and functional
brain development and its relation to cognitive development.
Biol Psychol, 2000; 54(1-3): 241-57;
https://doi.org/10.1016/s0301-0511(00)00058-2.

Skeide MA, Friederici AD. The ontogeny of the cortical
language network. Nat Rev Neurosci, 2016; 17(5): 323-32;
https://doi.org/10.1038/nrn.2016.23.

Skeide MA, Brauer J, Friederici AD. Brain functional and
structural predictors of language performance. Cereb Cortex,
2016; 26(5): 2127-39; https://doi.org/10.1093/cercor/bhv042.
Liu H, Cao E L1 and L2 processing in the bilingual brain:
a meta-analysis of neuroimaging studies. Brain Lang, 2016;
159: 60-73; https://doi.org/10.1016/j.band].2016.05.013.
Cargnelutti E, Tomasino B, Fabbro F. Effects of linguistic
distance on second language brain activations in bilinguals:
an exploratory coordinate-based meta-analysis. Front Hum
Neurosci, 2021; 15: 744489;
https://doi.org/10.3389/fnhum.2021.744489.

Comstock L. The role of research design in the reproducibility
of L1 and L2 language networks: a review of bilingual
neuroimaging meta-analyses. Brain Lang, 2024; 249: 105377;
https://doi.org/10.1016/j.bandl.2023.105377.

Wolna A, Szewczyk ], Diaz M, Domagalik A, Szwed M,
Wodniecka Z. Domain-general and language-specific
contributions to speech production in a second language: an
fMRI study using functional localizers. Sci Rep, 2024; 14(1): 57;
https://doi.org/10.1038/s41598-023-49375-9.

Bilingual: Life and Reality. 1 ed. Harvard University Press;
2010 [Internet]. Pozyskano z: https://dokumen.pub/bilingual-
life-and-reality- 1nbsped-9780674056459-9780674048874.html
[dostep: 30.07.2025].

Dr n. biol. Joanna Beck, email: j.beck@ifps.org.pl »

Dr hab. n. spol. Agnieszka Pluta, email: a.pluta@ifps.org.pl e

Tomasz Furtak, email: tm.furtak@student.uw.edu.pl «

36.

37.

38.

39.

40.

41.

42.

43.

44.

45.

46.

Reading-Writing Connections: Towards Integrative Literacy
Science. Alves RA, Limpo T, Joshi RM (red). Cham: Springer
International Publishing; 2020.

Schiippert A, Heeringa W, Golubovic J, Gooskens C. Write as
you speak? A cross-linguistic investigation of orthographic
transparency in Germanic, Romance and Slavic languages.
W: From semantics to dialectometry: Festschrift in honour of
John Nerbonne. Wieling M, Kroon M, van Noord G, Bouma
G (red.). Groningen: University of Groningen; 2017, s. 303-13.
Dong J, Li A, Chen C, Qu J, Jiang N, Sun Y i wsp. Language
distance in orthographic transparency affects cross-language
pattern similarity between native and non-native languages.
Hum Brain Mapp, 2021; 42(4): 893-907;
https://doi.org/10.1002/hbm.25266.

Seymour PHK, Aro M, Erskine JM. Foundation literacy
acquisition in European orthographies. Br ] Psychol, 2003; 94(Pt
2): 143-74; https://doi.org/10.1348/000712603321661859.
Lojek E, Skotnicka M, Bryan KL. [Set of neuropsychological
tests for the assessment of language disorders after damage to
the right cerebral hemisphere: preliminary results]. Neurol
Neurochir Pol, 2000; 34(1): 71-81.

Ghosh S, Basu A, Kumaran SS, Khushu S. Functional mapping
of language networks in the normal brain using a word-
association task. Indian J Radiol Imaging, 2010; 20(3): 182-7;
https://doi.org/10.4103/0971-3026.69352.

Ullman MT. A neurocognitive perspective on language: the
declarative/procedural model. Nat Rev Neurosci, 2001; 2(10):
717-26; https://doi.org/10.1038/35094573.

Benjamin CF, Walshaw PD, Hale K, Gaillard WD, Baxter LC,
Berl MM i wsp. Presurgical language fMRI: Mapping of six
critical regions. Hum Brain Mapp, 38(8): 4239-55;
https://doi.org/10.1002/hbm.23661.

Leung LWL, Unadkat P, Bertotti MM, Bi WL, Essayed WI,
Bunevicius A i wsp. Clinical utility of preoperative bilingual
language fMRI mapping in patients with brain tumors.
J Neuroimaging, 2020; 30(2): 175-83;
https://doi.org/10.1111/jon.12690.

Voets NL, Ashtari M, Beckmann CFE, Benjamin CF, Benzinger
T, Binder JR i wsp. Consensus recommendations for clinical
functional MRI applied to language mapping. Apert Neuro,
2025; 5; https://doi.org/10.52294/001c.128149.

Marian V, Spivey M. Competing activation in bilingual language
processing: within- and between-language competition.
Bilingualism, 2003; 6(2): 97-115;
https://doi.org/10.1017/S1366728903001068.

0000-0001-7453-9242
0000-0002-4684-1919
0009-0008-6499-571X
Dr hab. n. o zdr. inz. Tomasz Wolak, prof. IFPS, email: t.wolak@ifps.org.pl e

0000-0002-6473-8392

73






Studium przypadku






Now Audiofonol, 2025; 14(4): 77-83 Nowa} . ®
DOI: 10.17431/na/210141 Audiofonologia

CC BY-NC-ND 3.0 PL, © Autorzy Studi dk
udium przypadku

s ZaStosowanie implantu Bonebridge u dziecka

15.03.2025
Zaakceptowano po recenzji:

05 d0ms z perlakiem wrodzonym - studium przypadku

Opublikowano:
08.01.2026

Bonebridge implantation in a child with
congenital cholesteatoma — a case study

Widad autorow: Katarzyna B. Cywka'*<F(, Emilia Czaplicka?A“*

A Projekt badania . s i clei2,3ABF

B Gromadzenie danych Piotr H. Skarzynskl

C Analiza danych

; mﬁ;gf;ﬁgﬂlga%ig ! Instytut Fizjologii i Patologii Stuchu, Swiatowe Centrum Stuchu, Warszawa/Kajetany

F P i .. . .. A : -
G G’,ﬁfﬁ?&’ze“f,?fft.}‘,féuszy 2 Instytut Fizjologii i Patologii Stuchu, Swiatowe Centrum Stuchu, Zaktad Teleaudiologii

i Badan Przesiewowych, Warszawa/Kajetany

* Instytut Narzadow Zmyslow, Kajetany

Streszczenie

Wprowadzenie: Perlak wrodzony jest powazng patologia wystepujaca wsréd populacji pediatrycznej, ktéra znaczaco pogarsza jako$¢
zycia pacjentéw. Wystepuje stosunkowo rzadko, odpowiadajac za okoto 2-5% wszystkich przypadkow perlakéw. W celu zapobiegania
dalszemu rozrostowi masy perlaka oraz destrukgji struktur ucha standardem leczenia sg procedury chirurgiczne oraz rewizje. Ze
wzgledu na poczatkowy brak objawdw oraz czgsto nienaruszong blon¢ bebenkows, perlaki wrodzone stanowia powazny problem
diagnostyczny. Brak rozpoznania perlaka w jego wczesnym stadium moze prowadzi¢ do postepujacych, powaznych uszkodzen
struktur ucha $rodkowego, czego skutkiem moze by¢ niedostuch. W przypadku kiedy nie mozna zastosowaé konwencjonalnych
protez stuchowych, rozwaza si¢ wszczepienie implantu wykorzystujacego kostne przewodnictwo dzwigku. Jednym z takich urzadzen
jest implant Bonebridge, przeznaczony zaréwno dla dorostych, jak i dzieci z niedostuchem przewodzeniowym lub mieszanym. Celem
pracy jest analiza efektywnosci oraz bezpieczenstwa zastosowania implantu Bonebridge u 10-letniej pacjentki z rzadkim schorzeniem,
jakim jest perlak wrodzony.

Opis przypadku: Dziesigcioletnia pacjentka z diagnoza perlaka wrodzonego oraz postepujacym niedostuchem, ktéra przeszta
wielokrotne zabiegi chirurgiczne w celu usuniecia zmian chorobowych. W celu poprawy slyszenia u dziewczynki przeprowadzono
pelng diagnostyke w kierunku mozliwosci zastosowania wszczepialnych urzadzen wykorzystujacych kostne przewodnictwo dzwiekow.
Pacjentka spetnita kryteria kwalifikujace do zastosowania implantu Bonebridge.

Whioski: Zabieg implantacji przeprowadzono bez komplikacji. Diagnostyka oraz badania audiologiczne wykazaly u pacjentki znaczna
poprawe w zakresie progow slyszenia oraz rozumienia mowy juz podczas wizyty, podczas ktérej aktywowano procesor, jak i 3 miesigce
pozniej. Pacjentka zaakceptowata urzadzenie, a wedlug subiektywnej oceny rodzicéw poprawilo si¢ codzienne funkcjonowanie dziecka
w sytuacjach typowych dla jej wieku.

Stowa kluczowe: niedostuch przewodzeniowy « perlak wrodzony « implant Bonebridge

Abstract

Introduction: Congenital is a serious condition affecting children that significantly impairs patients’ quality of life. It is relatively
uncommon, accounting for just 2-5% of all cholesteatomas. Surgery and multiple revisions are used to prevent further proliferation
of the cholesteatoma mass and destruction of ear structures. Due to the initial absence of symptoms and the often intact tympanic
membrane, congenital cholesteatomas pose a significant diagnostic challenge. Failure to detect cholesteatoma in its early stages can
lead to progressive and severe damage to middle ear structures, ultimately resulting in hearing loss. If conventional hearing aids are
not a viable option, a bone conduction implant may be considered. One of the most successful devices is the Bonebridge implant,
designed for adults and children with conductive or mixed hearing loss. The aim of this study is to analyse the surgical implications,
efficacy and safety of the Bonebridge implant in the patient presented.

Autor kores{pondencyjny: Piotr H. Skarzyniski, Zaklad Teleaudiologii i Badan Przesiewowych, Swiatowe
Centrum Stuchu, Instytut Fizi'ologii i Patologii Stuchu, ul. Mochnackiego 10, 02-042 Warszawa;
email: p.skarzynski@inz.waw.p

7



Now Audiofonol, 2025; 14(4): 77-83

Case report: A 10-year-old female patient with a diagnosis of congenital cholesteatoma and progressive hearing loss, who had
undergone multiple surgical procedures with no lasting results. In order to improve her hearing, the girl underwent a comprehensive
diagnostic evaluation for implantable bone conduction devices. The patient met the eligibility criteria for the Bonebridge implant.

Conclusions: The implantation procedure was safe and uncomplicated. The diagnostic and audiological evaluation of the girl
demonstrated significant improvement in both hearing thresholds and speech comprehension by the time the processor was activated,
and again three months later. The patient accepted the implant and according to her parents’ subjective assessment, her daily functioning

in age-appropriate situations improved.

Keywords: conductive hearing loss « congenital cholesteatoma « Bonebridge implant

Wprowadzenie

Perlak wrodzony jest powazng patologia wystepujaca
wsrdd populacji pediatrycznej, ktéra znaczaco pogarsza
jakos¢ zycia pacjentéw. Wystepuje stosunkowo rzadko,
odpowiadajac za okoto 2-5% wszystkich przypadkéw
perlakéw [1,2]. Opisuje si¢ go jako nienowotworowa,
rogowaciejaca zmiane nablonka plaskiego, ktéra najcze-
$ciej zlokalizowana jest w obszarze ucha $rodkowego,
wyrostka sutkowatego lub rzadziej — w obrebie zewnetrz-
nego przewodu stuchowego [2,3]. Patofizjologia perlakow
wrodzonych nie jest do konica jasna [2,4]. Najczesciej
twierdzi sie, ze perlak ten powstaje w wyniku pozostato-
$ci embrionalnej tkanki nablonkowej. Zmiany poczatkowo
zlokalizowane sg zwykle w przednim gérnym kwadrancie
ucha $rodkowego. Jeden z obowiazujacych systemow kla-
syfikacji Postic dla perlaka wrodzonego obejmuje:
o stadium I - zmiany ograniczone do jednego kwadran-
tu jamy ucha $rodkowego;
o stadium II - perlak dotyczy wiecej niz jednego kwa-
drantu, natomiast nie zajmuje kosteczek stuchowych;
o stadium III - zmiany zajmujace kosteczki stuchowe;
o stadium IV - choroba rozszerzona na wyrostek
sutkowaty [1,5].

W populacji pediatrycznej perlaki sa z reguly bardziej
agresywne, co jest zwigzane z szybszym wzrostem tkanek
oraz dysfunkcja trabek stuchowych przyczyniajaca sie do
czestych infekeji uszu [6]. Zabiegi chirurgiczne, ktérych
celem jest doszczetne usunigcie patologicznych zmian
z jednoczesnym zachowaniem stuchu pacjenta, stanowia
standard leczenia perlakéw [7,8]. Wybdr metody chirur-
gicznej zalezy od stopnia zaawansowania perlaka oraz
zajetego obszaru. Nawroty perlakéw wrodzonych wy-
stepuja czesto, dlatego potrzeba reoperacji waha si¢ od
13 az do 67%, w zaleznos$ci od stadium perlaka [9].
Czestym powiklaniem tego stanu oraz leczenia operacyj-
nego jest niedostuch typu przewodzeniowego, odbiorczego
lub mieszanego.

Perlaki stanowig istotny problem diagnostyczny, m.in. ze
wzgledu na niska $§wiadomos¢ lekarzy pierwszego kon-
taktu (POZ) na temat powszechnosci réznego rodzaju
zaburzen stuchu, w tym ubytkéw stuchu spowodowanych
obecnoscia perlaka wrodzonego, oraz trudnosci w identy-
fikacji zaburzen w zakresie przyswajania mowy. Wczesne
etapy rozwoju perlaka czesto nie dajg charakterystycz-
nych objawéw, a blona bebenkowa pozostaje nienaruszona,
co dodatkowo utrudnia postawienie wtasciwej diagno-
zy. Brak rozpoznania perlaka w jego wczesnym stadium
moze prowadzi¢ do postepujacych, powaznych uszkodzen
struktur ucha §rodkowego, czego skutkiem moze by¢ nie-
dostuch, a takze inne grozne powiklania, tj. uszkodzenia
kosci czaszki. W przypadku tego schorzenia skuteczno$é

operacji w duzej mierze zalezy od wczesnej diagnozy.
Im wczes$niej zostanie wykryte, tym wieksze szanse na
unikniecie trwatych uszkodzen i poprawe jakos$ci stuchu
po zabiegu [1,10,11].

Niedostuch stanowi utrudnienie na kazdym etapie zycia,
jednak jego skutki sa szczeg6lnie dotkliwe u dzieci. Utrata
stuchu w wieku dziecigcym moze prowadzi¢ do zaburzen
w rozwoju na wielu ptaszczyznach - probleméw z przyswa-
janiem mowy, trudnosci w nauce, probleméw spotecznych
i emocjonalnych, co podkreéla istote doboru odpowied-
niego leczenia i rehabilitacji [12,13]. W czg¢$ci przypadkow
poprawe stuchu mozna uzyska¢ dzigki zabiegom rekon-
strukcyjnym z wykorzystaniem materialéw autologicznych
lub protezek pasywnych, a takze poprzez proby konwen-
cjonalnej rekonstrukcji aparatu przewodzacego ucha
$rodkowego. Skuteczno$¢ tych metod bywa jednak ogra-
niczona i nie zawsze zapewnia trwala poprawe funkeji
stuchowych. W takich sytuacjach stosuje sie klasyczne
aparaty stuchowe na przewodnictwo powietrzne, ktore
jednak nie u wszystkich pacjentéw przynosza satysfak-
cjonujace korzysci [5,14,15]. Alternatywa w przypadkach
niepowodzenia wymienionych metod s3 implanty kostne.
Charakteryzuja si¢ one wysoka efektywnoscia leczenia nie-
dostuchéw przewodzeniowych i mieszanych oraz sg dobrze
tolerowane przez pacjentéw [16-18]. Jednym z rozwigzan
jest implant Bonebridge - technologicznie zaawansowane
urzadzenie, ktére za pomoca podskdrnego przetworni-
ka przekazuje drgania fal dzwigkowych bezposrednio do
$limaka [19]. To rozwiazanie zapewnia wysoki komfort
uzytkowania, co jest szczegdlnie istotne dla dzieci, ktore
moga mie¢ trudnosci z akceptacja urzadzen wspomagaja-
cych stuch. Niemiej implant Bonebridge ma takze pewne
ograniczenia, np. nie wszyscy pacjenci toleruja dzwiek
przekazywany za pomocg przewodnictwa kostnego. Z tego
wzgledu przed podjeciem decyzji o implantacji przepro-
wadza si¢ testy diagnostyczne z aparatami kostnymi na
opaskach, ktore pozwalaja oceni¢ skutecznos¢ tej metody
[17]. Pacjent lub jego opiekunowie podejmuja $wiadoma
decyzje dotyczaca wyboru metody leczenia, majac wiedze
na temat jej potencjalnych korzysci oraz ograniczen.

Celem pracy jest analiza efektywno$ci oraz bezpieczenstwa
zastosowania implantu Bonebridge u 10-letniej pacjent-

ki z rzadkim schorzeniem, jakim jest perlak wrodzony.

Opis przypadku

Od przeszto 7 lat pod opieka specjalistow Instytutu
Fizjologii i Patologii Sluchu znajduje si¢ pacjentka,
u ktorej rozpoznano perlaka wrodzonego ucha lewego.
Od wczesnego dziecinstwa dziewczynka boryka si¢ z na-
wracajgcymi stanami zapalnymi tego ucha, obejmujacymi
przewlekte ziarninowe oraz zarostowe zapalenie. W toku
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Rycina 1. Wynik audiometrii tonalnej — diagnostyka w kierunku urzadzenia wykorzystujacego kostne przewodnictwo dzwiekéw
Figure 1. Result of tonal audiometry — diagnosis for a bone conduction device

leczenia lekarze poczatkowo mieli trudnosci z postawie-
niem prawidfowej diagnozy. Obecnie pacjentka ma 10 lat,
przeszla wielokrotne operacje chorego ucha (pierwsza
w 2021 r.), w tym drenaze wentylacyjne, attykoantroma-
stoidektomie, operacje radykalne zmodyfikowane oraz
rewizje po operacjach z powodu nawracajacych wy-
ciekéw oraz stanéw perlakowych. Préby rekonstrukeji
fancucha kosteczek stuchowych konczyly si¢ niepowo-
dzeniem z powodu wystepowania zbyt rozlegtych zmian.
Ze wzgledu na niedostuch powstaly w wyniku procesu
chorobowego oraz kolejnych zabiegéw chirurgicznych,
a takze na brak mozliwo$ci skutecznego dopasowania kla-
sycznych aparatéw stuchowych z powodu przewleklych
stanoéw zapalnych i zmian w przewodzie stuchowym
zewnetrznym, dziewczynka odbyta pelng diagnostyke w kie-
runku wszczepialnych urzadzen, ktore wykorzystuja kostne
przewodnictwo dzwigkow.

Ocena audiologiczna i kwalifikacja do
wszczepienia implantu Bonebridge

Podczas wizyty diagnostycznej przeprowadzono symula-
cje dzialania implantu wykorzystujacego przewodnictwo
kostne za pomoca aparatu kostnego montowanego na
opasce. W celu ewaluacji efektéw wykonano badanie ro-
zumienia mowy, ktére wykazato znaczng poprawe w tym
zakresie. W badaniu audiometrii stownej w wolnym polu
stopient dyskryminacji mowy w aparacie stuchowym
w uchu lewym (UL) dla poziomu 65 dB SPL wynosit
75%, natomiast w aparacie kostnym na opasce — 95%.
Przeprowadzono takze Polski test zdaniowy typu matrix
(PTZ-M). Jest to narzedzie stuzace do oceny zdolnosci ro-
zumienia mowy w warunkach utrudnionych. Test polega
na prezentowaniu zdan sktadajacych si¢ z pieciu stow
w obecnosci tta dzwigkowego (szumu). Podczas badania
zmienia si¢ poziom natezenia mowy oraz szumu, cO
pozwala na ocene zdolno$ci rozumienia mowy w trudnych
warunkach. Mniejsza warto$¢ oznacza wigksza zdolnos¢
rozumienia mowy w szumie. Badanie pozwala wyznaczy¢
prog odbioru mowy (ang. speech reception threshold, SRT),

tj. stosunek sygnatu do szumu (ang. signal-to-noise ratio,
SNR) zapewniajacy 50% zrozumialo$ci mowy [20-22].
Wynik badania PTZ-M u przedstawionej pacjentki, bez
urzadzenia, wynosit SRT +4,5 dB SNR a w urzadzeniu
SRT +3,2 dB SNR.

Dziewczynka spetniala kryteria audiologiczne kwalifi-
kujace do zastosowania urzadzenia wszczepialnego na
przewodnictwo kostne — implant Bonebridge przeznaczo-
ny jest dla oséb, u ktérych prég przewodnictwa kostnego
nie przekracza 45 dB HL [23]. Wyniki badania audiome-
trii tonalnej dla ucha prawego oraz lewego przedstawia
rycina 1. Analiza warunkéw anatomicznych w obrazie to-
mograficznym kosci skroniowych potwierdzita mozliwo$¢
zastosowania urzadzenia Bonebridge.

Na wizycie kwalifikacyjnej rodzice dziewczynki, uwzgled-
niajac odczucia dziecka, podjeli decyzje o zabiegu
implantacji Bonebridge, majac $wiadomos¢ potencjalnych
korzysci i ryzyka zwigzanych z procedura.

Dziewczynka kilka miesigcy przed zabiegiem nie
chorowata na stany zapalne uszu, co jest warunkiem bez-
wzglednym do wykonania zabiegu implantacji Bonebridge.
Przedstawiony schemat postepowania zostal zatwierdzony
przez Komisje Bioetyczng Instytutu Fizjologii i Patologii
Stuchu (nr KB/17/2016 dnia 24 listopada 2016 r.).

Przebieg operacji

Zespdt chirurgéw podjat decyzje o wszczepieniu implan-
tu Bonebridge BCI 601. Istnieje takze nowsza wersja tego
urzadzenia — BCI 602, natomiast decyzja o wyborze po-
przedniego modelu zostala podjeta z uwzglednieniem
warunkow anatomicznych pacjentki. Operacja wszcze-
pienia implantu przebiegla bez komplikacji. Implant
umiejscowiono w wyrostku sutkowatym koéci skroniowej
w taki sposéb, Ze nie stykal si¢ ani nie uciskat opony twardej
mozgu oraz zatoki esowatej. Implant zostal zamocowany
w kosci skroniowej przy zastosowaniu standardowych $rub,
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Rycina 2. Wynik audiometrii tonalnej w wolnym polu przed
operacja (wszczepieniem implantu), w momencie aktywacji
implantu i na wizycie kontrolnej

Figure 2. Free-field tonal audiometry results before surgery
(implant placement), during implant activation, and at follow-up
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Rycina 3. Wyniki badania audiometrii stownej w wolnym polu
przed operacja (wszczepieniem implantu), w momencie aktywacji
implantu i na wizycie kontrolnej

Figure 3. Free field speech audiometry test results before surgery
(implant placement), during implant activation, and at follow-up

bez koniecznosci stosowania podkladek. Grubos¢ tkanki
podskérnej wynosita 5 mm, co nie stwarzalo potencjal-
nego ryzyka powiktan pooperacyjnych oraz problemow
z utrzymaniem procesora. Dodatkowo podczas zabiegu
wykonano rewizje po operacji radykalnej zmodyfikowanej,
w ktorej nie stwierdzono wznowy perlaka. Proces gojenia
rany pooperacyjnej przebiegl prawidtowo.

Ocena audiologiczna po zastosowaniu implantu
Bonebridge

Podczas wizyty aktywacyjnej ustawiono implant zgodnie
z wynikiem badania audiometrii tonalnej, wibrogramem
oraz subiektywnymi odczuciami pacjentki. Wykonano na-
stepujace badania, ktore powtdérzono na wizycie kontrolnej:
- audiometri¢ tonalng w wolnym polu;

- audiometri¢ sfowna w wolnym polu;

- Polski test zdaniowy typu matrix (PTZ-M).

Progi slyszenia, wyznaczone na podstawie badania audio-
metrii progowej w wolnym polu, zostaly przedstawione
na rycinie 2. Wyniki pokazaly, ze progi slyszenia przy
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Rycina 4. Wyniki Polskiego testu zdaniowego typu matrix (PTZ-M):
przed operacja wszczepienia implantu, w momencie aktywacji
implantu i na wizycie kontrolnej

Figure 4. Results of the Polish Matrix Sentence Test before surgery

(implant placement), during implant activation, and at follow-up

aktywnym implancie Bonebridge, zaréwno podczas wizyty
aktywacyjnej, jak i kontrolnej, byty znacznie nizsze w po-
réwnaniu do wynikéw uzyskanych przed operacja, kiedy
pacjentka nie korzystata z urzadzenia wspomagajace-
go shuch. Swiadczy to o wyraznej poprawie slyszenia po
wszczepieniu implantu.

W trakcie aktywacji wskaznik rozpoznawania stéw (ang.
word recognition score, WRS) wyniost 80%, natomiast
podczas wizyty kontrolnej — 95%. Rycina 3 przedstawia
poréwnanie wynikéw audiometrii stownej w wolnym
polu w czasie aktywacji implantu i na wizycie kontrolnej
w odniesieniu do wynikéw uzyskanych bez urzadzenia
Bonebridge. Biorac pod uwage wyniki bez implantu (0%)
i w implancie Bonebridge, pacjentka osiagneta znaczna
poprawe rozumienia mowy.

PTZ-M dla ucha lewego w aktywnym urzadzeniu, wykona-
ny w dniu aktywacji procesora, wynidst SRT -2,3 dB SNR,
a po kilku tygodniach, podczas wizyty kontrolnej wynidst
SRT = -3 dB SNR. Wyniki przedstawia rycina 4.

W wywiadzie z protetykiem stuchu pacjentka oraz jej
rodzice wskazali na poprawe styszenia w zakresie detek-
¢ji dzwigkoéw oraz rozumienia mowy, w szczegoélnos$ci
w trudnych warunkach akustycznych. Podkreslili zna-
czacy wzrost komfortu codziennego funkcjonowania
pacjentki, w tym poprawe w sytuacjach typowych dla jej
wieku, takich jak szkola czy interakcje spoteczne. Dzigki
wymienionym korzy$ciom oraz wysokiemu komfortowi
uzytkowania urzadzenia, co zostalo potwierdzone w wy-
wiadzie z technikiem, pacjentka zaakceptowala urzadzenie,
co jest szczegdlnie istotne w okresie dorastania.

Dyskusja

Leczenie operacyjne perlakdw stanowi niekonczaca si¢
debate, w szczegdlnosci majac na uwadze grupe pa-
cjentéw pediatrycznych. Chirurdzy - w zaleznosci od
stopnia zaawansowania choroby oraz do$wiadczenia —
wybieraja rézne metody usuwania zmian [11]. Wazna
jest jednak elastyczno$¢ chirurga oraz indywidualne po-
dejscie do kazdego pacjenta. Pod uwage nalezy wzia¢
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szereg czynnikow, tj. rozleglo$¢ oraz lokalizacje perlaka,
funkcje trabki Eustachiusza, pneumatyzacje¢ kosci oraz
warunki anatomiczne pacjenta [24-26]. W miare moz-
liwoéci anatomicznych implant Bonebridge powinien
zosta¢ umiejscowiony w taki sposéb, aby nie naruszaé
waznych struktur anatomicznych - opony twardej mdzgu
oraz zatoki esowatej. Wlasciwe wykorzystanie badan
obrazowych pacjenta jest niezbedne w precyzyjnym pla-
nowaniu operacji oraz do zapewnienia odpowiedniego
umiejscowienia implantu [27].

Badania wskazuja na istotng role wczesnej diagnozy perlaka
wrodzonego w zwiekszeniu skuteczno$ci przeprowadza-
nych operacji. Interwencja chirurgiczna w poczatkowym
stadium perlaka zmniejsza ryzyko powiklan i poprawia
rokowania pacjenta [10,11]. Ma to szczegdlne znacze-
nie w przypadku dzieci, ktére dopiero rozwijaja swoje
umiejetnoéci komunikacyjne. Regularne monitorowanie
stanu stuchu pacjenta po operacji, a takze czeste kontrole
ucha srodkowego odgrywaja zasadnicza role we wcze-
snym wykrywaniu ewentualnych powiklan. Rezonans
magnetyczny jest uznawany za najlepsze narzedzie w dia-
gnostyce wznowy perlaka, jednak w przypadku pacjentow
z implantem Bonebridge dostepnos¢ tej metody obrazo-
wania moze by¢ cze$ciowo ograniczona. W przypadku
modelu Bonebridge 601 badanie to nie moze by¢ przepro-
wadzane w polu magnetycznym o natezeniu wigkszym niz
1,5 T [28-30]. Przed zabiegiem nalezy zadba¢ o usuniecie
zmian perlakowych oraz ocenié, czy korzysci z implantu
Bonebridge przewyzszaja jego ograniczenia.

Perlaki stanowig takze wyzwanie dla protetykéw stuchu,
poniewaz sa zmianami o charakterze nawracajacym i pro-
wadzacym do coraz glebszego niedostuchu [31]. Wyniki
programu badan przesiewowych stuchu dla uczniow
klas pierwszych szkoél podstawowych z wojewodztwa
mazowieckiego wykazaly, ze przewlekle zapalenie ucha
srodkowego i perlak dotyka ok. 5,7% dzieci [32]. W tej
grupie pomoc powinna by¢ szybka i skuteczna. W przy-
padku dzieci w wieku szkolnym styszenie obuuszne jest
szczegodlnie istotne. Umozliwia prawidlowe funkcjono-
wanie w $rodowisku szkolnym i spotecznym, pozwalajac
na skuteczng lokalizacje dzwiekow oraz lepsze rozumie-
nie mowy w hatlasie [33]. Dzieci stanowia réznorodna
grupe pod wzgledem wystepujacych rodzajow niedostu-
chu, a tradycyjne urzadzenia wspomagajace stuch nie sa
skutecznym rozwigzaniem dla kazdego. Gdy niedostu-
chowi towarzysza czeste stany zapalne oraz wycieki, co
mialo miejsce w przypadku omawianej pacjentki, wazne
jest, aby ucho pozostawalo otwarte. Dzigki zastosowa-
niu implantu Bonebridge jest to mozliwe do osiggniecia.
Badania Skarzynskiego i wsp. [16,17,34] pokazuja, ze ko-
rzyséci z jego stosowania sg satysfakcjonujgce i stabilne

Pismiennictwo

w czasie zarowno w przypadku dzieci, jak i dorostych.
Podobne wyniki uzyskano w badaniach Sprinzla [23]
i Brooks [35]. Wykazano w nich, ze implant Bonebridge
oferuje istotne korzysci audiologiczne u dzieci ponizej
12 roku zycia oraz starszych pacjentow, poniewaz popra-
wia prog rozpoznawania mowy i wyniki audiometryczne,
a wskaznik komplikacji pooperacyjnych jest niski. Dzigki
swojej konstrukcji implant Bonebridge zapewnia wyzszy
i bardziej stabilny zysk stuchowy w poréwnaniu do tra-
dycyjnych implantéw przezskoérnych, a jednocze$nie jego
wszczepienie wigze si¢ z mniejszym ryzykiem powiktan
pooperacyjnych [23,35]. Z kolei w badaniu Cywki [36] wy-
kazano duze korzys$ci w lokalizacji dZwigku w przestrzeni
u dziecka z implantem Bonebridge.

W omawianym w niniejszej pracy przypadku implanta-
cja Bonebridge okazala si¢ skuteczna i bezpieczng metoda
leczenia niedostluchu powstalego w wyniku perlaka
wrodzonego. Wielokrotne zabiegi chirurgiczne przeprowa-
dzone u pacjentki nie przyniosly trwatej poprawy stuchu.
Dzigki zastosowaniu implantu Bonebridge uzyskano zna-
czacy poprawe w zakresie slyszenia oraz rozumienia mowy;,
co potwierdzily wyniki badan audiologicznych.

Subiektywna ocena uzytkownikéw urzadzen wspoma-
gajacych stuch oraz ich opiekunéw dopelnia weryfikacje
skutecznosci leczenia. Wywiad jest podstawowym na-
rzedziem umozliwiajacym przeprowadzenie tej oceny.
Lekarze i protetycy stuchu powinni uwaznie wstuchiwac sie
w sygnaly przekazywane przez pacjentéw oraz uwzglednia¢
ich potrzeby, poniewaz zadowolenie pacjenta jest pod-
stawa diugotrwalego sukcesu w terapii stuchowej. Tylko
dzigki wspolpracy z pacjentem i jego rodzing mozliwe jest
osiagnigcie sukcesu klinicznego.

Whioski

Przedstawiony przypadek dziewczynki wskazuje na sku-
teczno$¢ implantu Bonebridge w leczeniu oraz poprawie
stuchu u pacjentéw z nawracajacym perlakiem, u ktérych
tradycyjne metody leczenia nie przynoszag satysfakcjo-
nujacych rezultatéow. Zabieg implantacji przebieglt bez
komplikacji, a diagnostyka oraz badania audiologiczne
przeprowadzone u pajentki wykazaly znaczng poprawe
zarowno w zakresie progéw styszenia, jak i rozumienia

mowy.

Finansowanie

Niniejsze badania i artykul nie otrzymaly Zadnej dotacji
od agencji dziatajagcych w sektorze publicznym, komer-
cyjnym lub non-profit.
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Streszczenie

Wprowadzenie: System ADHEAR jest aparatem stuchowym wykorzystujacym kostne przewodnictwo dzwieku. Przeznaczony jest dla
0s6b z przewodzeniowym ubytkiem stuchu, ktére z réznych przyczyn nie moga korzysta¢ z klasycznych aparatow stuchowych lub
urzadzen wszczepialnych. Dzigki wykorzystaniu zjawiska kostnego przewodnictwa dzwieku system ADHEAR stanowi alternatywe
dla wyzej wymienionych urzadzen, zapewniajac skuteczng poprawe stuchu.

Opis przypadku: Praca dotyczy 13-letniej pacjentki, u ktdrej zdiagnozowano obustronny niedostuch przewodzeniowy. W celu oceny
zastosowania systemu ADHEAR wykonano badanie audiometrii tonalnej i stownej w wolnym polu. Material testowy stanowily listy
testow stownych (monosylabowych) wg Pruszewicza i wsp., ktére odtwarzano z glosnika umieszczonego w odleglosci 1 metra od
pacjenta na poziomie 50, 60 i 70 dB SPL.

Whnioski: Przedstawione wyniki badan wykazaly istotng poprawe progu styszenia oraz rozumienia mowy w ciszy dla poziomu natezenia
50, 60 i 70 dB SPL.

Stowa kluczowe: niedostuch przewodzeniowy « przewlekte zapalenie ucha $rodkowego « system ADHEAR

Abstract

Introduction: The ADHEAR system is a hearing device that employs bone conduction to transmit auditory stimuli. It is dedicated
for people with conductive hearing loss who, for various medical reasons, are unable to use conventional hearing aid or implantable
devices. Using the mechanism of bone conduction, the ADHEAR system serves as an alternative to these devices, offering effective
auditory improvement.

Case report: The study concerns a 13-year-old female patient diagnosed with bilateral conductive hearing loss. To evaluate the use
of the ADHEAR system, free-field pure tone and speech audiometry were performed. The test material consisted of monosyllabic
word lists according to Pruszewicz et al., which were played from a loudspeaker positioned 1 meter from the patient at levels of 50,
60, and 70 dB SPL.

Autor korespondencyjny: Julia Szelkowska, Q/I\Vrydzial Lekarsko-Stomatologiczny, Warszawski Uniwersytet
Medyczny, ul. Zwirki i Wigury 61, 02-091 Warszawa; email: juliaszelkowska@gmail.com
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Conclusions: The results presented in the study showed improvements in hearing threshold and speech perception in silence at 50,

60, and 70 dB SPL.

Keywords: conductive hearing loss « chronic otitis media « ADHEAR system

Wprowadzenie

Aparaty kostne najczeéciej stanowig alternatywe dla apara-
téw klasycznych, szczegélnie u pacjentéw z niedostuchem
przewodzeniowym, ktéry moze by¢ konsekwencja wyste-
powania stanéw zapalnych w uchu $rodkowym [1]. Jak
wynika z literatury przedmiotu, zapalenie ucha srodkowe-
go (ang. otitis media, OM) nalezy do najczestszych choréb
wieku dziecigcego [2,3]. Jego nieprawidlowe leczenie moze
prowadzi¢ do pojawienia si¢ przewleklego zapalenia ucha
$rodkowego, a nastepnie do destrukeji blony bebenkowej
i/lub fancucha kosteczek stuchowych [4]. W przypadku
przewleklych schorzen ucha srodkowego nie zaleca si¢
stosowania klasycznych aparatéw stuchowych wykorzy-
stujacych powietrzne przewodnictwo dzwieku, poniewaz
moze to zaostrzy¢ stan zapalny [5]. Aparaty wykorzystuja-
ce przewodnictwo kostne pozwalajg w takich przypadkach
na skuteczng rehabilitacje stuchu [6,7].

System ADHEAR firmy Med-El stanowi innowacyj-
ne rozwigzanie dla pacjentéw z zachowana prawidiowa
czynnoscig ucha wewnetrznego i progami przewodnictwa
kostnego <25 dB HL [6]. Rycina 1 przedstawia budowe
systemu ADHEAR, ktory skfada si¢ z dwdch gtéwnych ele-
mentow: procesora dzwigku i elementu mocujacego [7].

Gléwnym celem artykulu jest ocena korzysci po zasto-
sowaniu systemu ADHEAR u pacjentki z obustronnym
niedostuchem przewodzeniowym na podstawie wynikow
badan i historii choroby pacjentki oraz aktualnej literatury.

Opis przypadku

Trzynastoletnia pacjentka z obustronnym niedostu-
chem przewodzeniowym zgtosita si¢ do Kliniki Instytutu
Fizjologii i Patologii Stuchu (IFPS) w celu diagnosty-
ki oraz kwalifikacji do dalszego leczenia. W wywiadzie
rodzice dziecka poinformowali o problemach ze stuchem
istniejacych juz od wezesnego dziecifistwa. Po przebytych
nawracajgcych zapaleniach ucha $rodkowego oraz kilku-
krotnym drenazu wentylacyjnym u pacjentki wykonano
tympanotomie¢ eksploratywna celem oceny struktur ucha
$rodkowego. Zabieg potwierdzil obecnos¢ zmian wtérnych
po przebytych stanach zapalnych. Przewlekle stany zapalne
stanowily istotne przeciwwskazanie do zastosowania apa-
ratéw stuchowych wykorzystujacych przewodnictwo
powietrzne, co dodatkowo uzasadniato konieczno$¢ po-
szukiwania alternatywnych form wspomagania stuchu.
Zastosowanie klasycznych aparatow wykorzystujacych
powietrzne przewodnictwo dzwigku nie bylo mozliwe.

Podczas diagnostyki w kierunku zastosowania urzadzen

wspomagajacych styszenie u pacjentki przeprowadzono

nastepujace badania:

o audiometrie tonalng w zakresie czestotliwo$ci
125-8000 Hz dla przewodnictwa powietrznego
i 250-4000 Hz dla przewodnictwa kostnego;

Element mocujacy

Procesor dzwieku

Rycina 1. Budowa systemu ADHEAR [Zrédto: opracowanie wtasne]
Figure 1. Construction of the ADHEAR system [Source: own
elaboration]

« audiometri¢ stowng przy uzyciu list sktadajacych si¢
z wyrazéw jednosylabowych dla natezenia: 50, 60
i 70 dB SPL.

Badania wykonano z wykorzystaniem audiometru
Interacoustics AD528. W trakcie pomiaréw zastosowa-
no maskowanie obuuszne, aby zapobiec przestuchowi
miedzyusznemu i zapewni¢ wiarygodnos¢ wynikow po-
miarowych. Po przeprowadzeniu pelnej diagnostyki oraz
na podstawie otrzymanych wynikéw u pacjentki zasto-
sowano obuuszne protezowanie wykorzystujace kostne
przewodnictwo dzwigku — system ADHEAR. Nastepnie
podczas badania w wolnym polu (ang. free field, FF) dla
poziomu natezenia sygnatu 50, 60 i 70 dB SPL zostal
okreslony zysk z zastosowania aparatu stuchowego.

Audiometria tonalna

Rycina 2 przedstawia wynik audiometrii tonalnej.
Przeprowadzone badanie wykazato niedostuch przewo-
dzeniowy. Analiza rezerwy §limakowej w obojgu uszach
wykazata nastepujace wyniki: w uchu prawym (UP) war-
tosci rezerwy slimakowej wynosity: 50 dB HL przy 250 Hz;
45 dB HL przy 500 Hz; 40 dB HL przy 1000 Hz; 30 dB HL
przy 2000 Hz; 25 dB HL przy 4000 Hz; a w uchu lewym
(UL) wartosci rezerwy $limakowej byly nastepujace:
50 dB HL przy 250 Hz; 40 dB HL przy 500 Hz; 40 dB HL
przy 1000 Hz; 35 dB HL przy 2000 Hz; 45 dB HL przy
4000 Hz.

Srednia warto$¢ progu stuchowego dla czterech gtéwnych
czestotliwosci (500, 1000, 2000, 4000 Hz) w uchu prawym
wyniosta 49 dB HL, a w uchu lewym 53 dB HL. Wedlug
skali Miedzynarodowego Biura Audiofonologii BIAP
(Bureau International d’Audiophonologie) stwierdzono
w obojgu uszach niedostuch w stopniu umiarkowanym.
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Rycina 2. Wynik badania audiometrii tonalnej pacjentki
Figure 2. Results of the patient’s tonal audiometry test
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Rycina 3. Wynik badania audiometrii stownej pacjentki
Figure 3. Results of the patient’s speech audiometry test

Audiometria stfowna

Rycina 3 przedstawia wynik badania audiometrii stownej,
ktéry ukazuje krzywa dyskryminacji ucha prawego i ucha
lewego. Obrazuje ona stopien rozumienia mowy przez pa-
cjentke dla réznych poziomdw natezenia (w procentach).
Prég wykrywania mowy (ang. speech detection threshold,
SDT) w UP i UL jest réwny 60 dB SPL. Prég rozumienia
mowy (ang. speech reception treshold, SRT) w UP wynosi
75 dB SPL, aw UL - 70 dB SPL. W obojgu uszach pacjent-
ka osigga 100% rozumienia mowy — w UP na poziomie
90 dB SPL, a w UL - na poziomie 100 dB SPL. Krzywe dys-
kryminacji ucha prawego i lewego sa przesunigte w prawa
strong w stosunku do krzywej wzorcowej.

Ocena korzysci po zastosowaniu systemu
ADHEAR

Rycina 4 ukazuje wynik badania audiometrii tonalnej
przeprowadzonej w wolnym polu akustycznym z obuusz-
nym zastosowaniem urzadzenia wspomagajacego slyszenie
- systemu ADHEAR. Progi audiometrii tonalnej prze-
prowadzonej w wolnym polu uzyskano dla wszystkich
czestotliwosci od 250 Hz do 4000 Hz. Srednia progu sty-
szenia z czterech gléwnych czestotliwoéci (500, 1000, 2000,
4000 Hz) wynosi 24 dB HL.

Rycina 5 przedstawia wynik badania audiometrii
mowy w wolnym polu akustycznym bez zastosowania
aparatow stuchowych (S) i po zastosowaniu systemu
ADHEAR (A) dla poziomu natezenia 50, 60 i 70 dB SPL.
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Rycina 4. Wynik badania audiometrii tonalnej w wolnym polu
akustycznym z obustronnym zastosowaniem systemu ADHEAR
Figure 4. Results of tonal audiometry test in free field using
ADHEAR system

Bez urzadzenia wspomagajacego slyszenie stopien dyskry-
minacji mowy wyniést odpowiednio: 0% dla 50 dB SPL,
0% dla 60 dB SPL oraz 60% dla 70 dB SPL. Nastepnie takie
samo badanie przeprowadzono z zastosowaniem apara-
téw stuchowych. Stopien dyskryminacji mowy wyniost:
80% dla 50 dB SPL, 95% dla 60 dB SPL oraz 95% dla
70 dB SPL. Przeprowadzone badanie pokazato, ze zastoso-
wanie systemu ADHEAR jako urzadzenia wspomagajacego
styszenie w znaczny sposdb poprawia stopien rozumienia
mowy u pacjentki.

Dyskusja

W badaniu przeprowadzonym przez PH. Skarzynskiego
i wsp. [8] poréwnano efektywno$¢ systemu ADHEAR
z dwoma rozwigzaniami na przewodnictwo kostne: im-
plantem Baha Attract oraz procesorem Baha 4 na migkkiej
opasce. Badaniu poddano 10 0séb z przewodzeniowym
ubytkiem stuchu powstatym w wyniku przewleklego zapa-
lenia ucha srodkowego oraz wrodzonych wad rozwojowych
ucha srodkowego. U wszystkich uczestnikéw oceniono tez
rezultat zastosowania systemu ADHEAR. Pigciu z nich
bylo uzytkownikami pasywnego implantu Baha Attract,
a pozostali — procesora Baha 4 na migkkiej opasce.

W grupie o0sob, ktore korzystaty z implantu kostnego Baha
Attrack, $redni prog slyszenia bez wspomagania wynidst
58 + 6 dB HL, po zastosowaniu implantu Baha Attrack prog
styszenia poprawil si¢ do 33+ 6 dB HL oraz do 32+9 dB
HL po zastosowaniu systemu ADHEAR.

W przypadku pacjentéw, ktérzy korzystali z procesora
Baha 4, $redni prog styszenia ulegt zmianie z poziomu
47 +10 dB HL bez wspomagania, do poziomu 27 +6 dB
HL z urzadzeniem oraz 29+ 6 dB HL po zastosowaniu
systemu ADHEAR.

Wryniki te pokazuja, ze w badaniu audiometrii tonalnej
$redni prog slyszenia w obu badanych grupach poprawit
si¢ z poziomu 53 + 10 dB HL do poziomu 30+7 dB HL
po zastosowaniu systemu ADHEAR. Korzysci stuchowe
u pacjentdw, ktorzy korzystali z implantu Baha Attract
i procesora Baha 4, s3 poréwnywalne z wynikami uzyska-
nymi przez uzytkownikéw systemu ADHEAR [8].

W przypadku omawianej pacjentki proég styszenia
w uchu prawym i lewym wyniést odpowiednio 49 dB
HL i 53 dB HL, a po zastosowaniu systemu ADHEAR

Audiometria stowna w polu swobodnym

L S e

Zrozumiato$¢ mowy [%]

O 0

Ubytek dyskryminacyjny [%]

[dB SPL]

A - w aparacie (-ach)

S — bez aparatu (-6w)

Rycina 5. Wynik badania audiometrii stownej w wolnym polu akustycznym: S — bez systemu wspomagajgcego, A — z obuusznym

zastosowaniem systemu ADHEAR

Figure 5. Results of speech audiometry test in free field: S — without ADHEAR system, A — with ADHEAR system
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w obojgu uszach wynosit 24 dB HL. Oznacza to, ze
wyniki pacjentki po zastosowaniu aparatu stuchowego
byly poréwnywalne z wynikami uzyskanymi w badaniu
P.H. Skarzynskiego i wsp. [8] — odpowiednio: + 30 dB HL
i23 dB HL. Skarzynski i wsp. w badaniu audiometrii mowy
w ciszy okreélili stopienn rozumienia mowy za pomoca
stéw jednosylabowych dla natezenia 65 dB SPL. W obu
badanych grupach $redni poziom rozumienia mowy przy
65 dB SPL wzrdst z 18% uzyskanych bez urzadzen wspo-
magajacych slyszenie do 75% po zastosowaniu systemu
ADHEAR [8]. Takie samo badanie przeprowadzono
u pacjentki opisywanej w niniejszej pracy. Dla poziomu
65 dB SPL bez aparatéw stuchowych rozumienie mowy
wyniosto 30%, natomiast z systemem ADHEAR - 95%.
Zastosowanie systemu ADHEAR spowodowalo poprawe
rozumienia mowy o 65%.

Z kolei Favoreel i wsp. [9] przeprowadzili oceng korzysci
po zastosowaniu systemu ADHEAR wérod dziesigcior-
ga dzieci z jedno- lub obustronnym przewodzeniowym
ubytkiem stuchu. Sredni proég styszenia pacjentéw bez
urzadzenia wspomagajacego slyszenie wynidsl ok.
50 dB HL. Wynik ten jest podobny do uzyskanego u opisy-
wanej pacjentki. Natomiast w badaniu audiometrii tonalnej
w wolnym polu, przeprowadzonym przez Favoreel i wsp.
z zastosowaniem systemu ADHEAR, uzyskano $rednia
progu slyszenia réwng 28 dB HL, co stanowi istotng
poprawe progu odbioru dzwiekéw o wartos¢ 22 dB HL [9].
Opisywana przez nas pacjentka uzyskata $redni prog sty-
szenia w wolnym polu po zastosowaniu aparatu kostnego
réwny 24 dB HL, czyli uzyskata poprawe progu slyszenia
o ok. 30 dB HL. Jest to wynik zblizony do przedstawionego
w pracy Favoreel i wsp.

W pracy Brill i wsp. [6] przeprowadzono badanie wérod
dwunastu pacjentéw z symulowanym niedostuchem prze-
wodzeniowym z wykorzystaniem zatyczek o poziomie
tlumienia 30-40 dB. Badanie mialo na celu oceng progu
slyszenia za pomocg systemu ADHEAR. Zrédlo podaje,
ze $rednia progu styszenia wyznaczona podczas badania
audiometrii tonalnej w wolnym polu bez urzadzenia wspo-
magajacego wynosita 35 dB HL, a po zastosowaniu systemu
ADHEAR - 20 dB HL. Wzmocnienie funkcjonalne wy-
niosto wigc 15 dB HL [6]. U naszej pacjentki $redni prog

Pis$miennictwo

styszenia poprawit si¢ 0 30 dB HL. Brill i wsp. przeprowa-
dzili takze badanie audiometrii stownej w wolnym polu
akustycznym po zastosowaniu systemu ADHEAR - spraw-
dzili rozumienie stéw jednosylabowych. Przy poziomie
natezenia 50 dB SPL $rednie rozumienie mowy wyniosto
72,3%, a przy natezeniu 65 dB SPL - 93,5% [6]. Z kolei
pacjentka IFPS dla takich samych pozioméw natezen
uzyskala z wykorzystaniem systemu ADHEAR stopien
dyskryminacji mowy wynoszacy odpowiednio 80% i 95%.

Podsumowanie

Celem niniejszej pracy byla ocena korzysci stuchowych
po zastosowaniu systemu ADHEAR u dziecka z obustron-
nym niedostuchem przewodzeniowym. System ADHEAR
stanowi skuteczng alternatywe dla klasycznych aparatow
stuchowych w przypadku, gdy ich wykorzystanie jest nie-
mozliwe. Jednak ograniczeniem zastosowania urzadzenia
pozostaje konieczno$¢ utrzymywania progéw przewod-
nictwa kostnego na poziomie <25 dB HL, co zaweza
grupe potencjalnych kandydatéw do jego stosowania
[10]. Korzystanie z systemu ADHEAR wymaga réwniez
uwzglednienia, Ze plaster umozliwiajacy mocowanie ada-
ptera na skorze nalezy wymienia¢ co 3-7 dni i moze to by¢
istotnym czynnikiem wplywajacym na pogorszenie kom-
fortu uzytkowania tego urzadzenia [6,11].

Do najwazniejszych zalet systemu ADHEAR naleza: nie-
inwazyjno$¢, prostota uzytkowania, brak ucisku na skore
glowy oraz wysoki komfort i dyskrecja ze wzgledu na
niewielkie wymiary wynoszace 15 x 35 mm, co ma szcze-
golne znaczenie w protezowaniu stuchu u dzieci [7,12,13].
Przedstawione w niniejszej pracy wyniki badan pokazuja
istotng poprawe zaré6wno progu styszenia, jak i rozumie-
nia mowy, co stanowi potwierdzenie wysokiej skutecznosci
systemu ADHEAR w leczeniu niedostuchu o komponencie
przewodzeniowym.

Finansowanie

Niniejsze badania i artykul nie otrzymaly Zadnej dotacji
od agencji dziatajagcych w sektorze publicznym, komer-
cyjnym lub non-profit.
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Sprawozdanie z 9th International Congress
on Bone Conduction Hearing and Related
Technologies — OSSEO 2025,

3-6 wrzesnia 2025, Austria, Wieden

Anna Ratuszniak'*®¥, Katarzyna B. Cywka?*®", Emilia Czaplicka**",

Piotr H. Skarzynski?*A“£

! Instytut Fizjologii i Patologii Stuchu, Swiatowe Centrum Stuchu, Zaklad Implantéw
i Percepcji Stuchowej, Warszawa/Kajetany

2 Instytut Fizjologii i Patologii Stuchu, Swiatowe Centrum Stuchu, Warszawa/Kajetany

3 Instytut Fizjologii i Patologii Stuchu, Swiatowe Centrum Stuchu, Zaktad Teleaudiologii
i Badan Przesiewowych, Warszawa/Kajetany

* Instytut Narzadow Zmystow, Kajetany

W dniach 3-6 wrzesnia 2025 r. w Wiedniu odbyt sie
miedzynarodowy kongres pos$wiecony technologiom
wykorzystujacym kostne przewodnictwo dzwieku: 9th
International Congress on Bone Conduction Hearing and
Related Technologies — OSSEO 2025. Gospodarzami tego-
rocznego wydarzenia byli: prof. Georg Sprinzl, prof. Tobias
Weissgerber oraz prof. Astrid Magele. Konferencja odbyla
si¢ w Palais Niederosterreich — miejscu o wieloletniej tra-
dycji i bogatej historii. Celem spotkania byla wymiana
wiedzy naukowej i klinicznej w obszarze urzadzen i tech-
nologii wykorzystujacych kostne przewodnictwo dzwigku.

W konferencji wzieto udziat ponad 650 uczestnikow z calego
$wiata. Niezwykle interesujace wyklady inauguracyjne
dotyczyty implantéw na przewodnictwo kostne w poréw-
naniu do implantéw $limakowych u oséb z jednostronng
gluchota (Has bone conduction implantation for single-si-
ded deafness been supplanted by cochlear implantation?
Kevin D. Brown), wyzwan i rozwoju urzadzen wszczepial-
nych na przewodnictwo kostne (Newest scientific research
on bone conduction hearing, Sabine Reinfeldt), badan
eksperymentalnych nad réznymi mechanizmami przewod-
nictwa kostnego (Christof R66sli), sztucznej inteligencji
w medycynie (Justus Wolff i Christoph Hoog Antink).

W drugim dniu kongresu odbyt si¢ réwniez okragly stét
Grupy HEARRING pn. Bone Conduction Implants Around
the World, moderowany przez prof. Javiera Gavilana.
Grup¢ HEARRING tworzy sie¢ specjalistow i centrow kli-
nicznych (w tym Instytut Fizjologii i Patologii Stuchu), a jej
nadrzednym celem jest podnoszenie standardéw leczenia
zaburzen stuchu. Grupa laczy wiedze, doswiadczenie kli-
niczne i badawcze w celu wspierania rozwoju technologii

oraz zwiegkszania jakos$¢ opieki audiologicznej na calym
Swiecie.

Konferencji towarzyszyla réwniez wystawa firm produ-
kujacych urzadzenia na przewodnictwo kostne, a ich
przedstawiciele zaprezentowali najnowsze technologie
i rozwigzania podczas specjalnych sesji. Mozna byto takze
obserwowac¢ transmisje operacji pokazowych wszczepie-
nia implantéw ze szpitala uniwersyteckiego St. Polten.

Instytut Fizjologii i Patologii Stuchu reprezentowali: prof.

Piotr H. Skarzynski, dr Anna Ratuszniak, dr Katarzyna

Cywka, mgr Emilia Czaplicka. Zespo6l wyglosit kilkana-

$cie prac pokazujacych mozliwosci i potencjal Instytutu

Fizjologii i Patologii Stuchu w obszarze stosowania

rozwigzan wszczepialnych, zaréwno w aspektach audio-

logicznych, jak i chirurgicznych. Wystapienia spotkaly sie

z duzym zainteresowaniem, byly inspiracja do dyskusji

i wymiany do$wiadczen:

- Improving hearing performance in middle ear implant
users: a comparison of the Samba 2 and previous Vibrant
Soundbridge audio processors,

- Benefits of Oticon Ponto after radical modified
mastoidectomy,

- Audiological and subjective comparison of unilateral and
bilateral active bone conduction implants in a child with
microtia and atresia,

- Outcomes of active bone conduction implants (Bonebridge,
Sentio, and Osia): a clinical study in pediatric and adult
populations,

- Bone conduction implants in single-sided deafness: asses-
sing hearing outcomes and patient benefit,

Autor korespondencyjny: Piotr H. Skarifrﬁski, Zaklad Teleaudiologii i Badan Przesiewowych,
Swiatowe Centrum Stuchu, Instytut Fizjologii i Patologii Stuchu, ul. Mochnackiego 10, 02-042

Warszawa; email: p.skarzynski@inz.waw.pl
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- Audiological outcomes of Bonebridge implantation in pe-
diatric patients with conductive and mixed hearing loss,

- Audiological results of the new bone conduction hearing
system Osia OSI300 in adults and children,

- Bone conduction versus middle ear implant treatment
concept in patients with asymmetrical mixed hearing loss,

- Bone conduction implants in rare genetic syndromes with
congenital ear malformations,

- Bone conductive solution for children — overview and
perspective,

- Clinical evaluation of the new Sentio bone conduction
implant: outcomes in hearing rehabilitation,

- The Bonebridge hearing implant in clinical practice: safety
and effectiveness in 325 patients.

Konferencji towarzyszyla sesja plakatowa, podczas ktorej
przedstawiciele Instytutu zaprezentowali dwie prace:
Evaluating patient satisfaction after Bonebridge implan-
tation in conductive, mixed, and single-sided hearing
loss oraz Auditory development of young children with
profound hearing loss, cochlear implants and congenital
CMYV infection.

Podczas tegorocznej konferencji duzo uwagi poswiecono
aktywnym implantom wykorzystujacym kostne przewod-
nictwo dzwiegku. Jest to obszar, ktéry rozwija si¢ bardzo
dynamicznie z uwagi na pojawienie si¢ w ostatnich latach
nowych urzadzen wykorzystywanych w praktyce klinicz-
nej. Zaprezentowano liczne doniesienia dotyczace efektow

audiologicznych stosowania nowych urzadzen, technik
chirurgicznych, efektywno$ci rozchodzenia si¢ drgan
w zalezno$ci od umiejscowienia przetwornika drgajacego,
a takze subiektywnej oceny funkcjonalno$ci dokonywanej
przez pacjentdéw, w tym wplywu na jako$¢ Zzycia.

Wiele uwagi poswiecono ocenie korzysci z implantacji
obuusznej, aspektom dotyczacych separacji miedzyusznej
podczas stymulacji na drodze przewodnictwa kostnego
oraz mozliwosci lokalizacji zrédta dzwigku u uzytkowni-
kéw urzadzen na przewodnictwo kostne. Przedstawiono
bardzo interesujace wyniki badan dotyczacych lokaliza-
¢ji zrédla dzwigku u uzytkownikéw implantéw kostnych,
ucha $rodkowego oraz §limakowych. Czgsto podejmowa-
nym tematem byla ocena efektow stosowania implantow
w jednostronnej gluchocie (SSD).

Tematyka prac obejmowala zaré6wno wykorzystanie
urzadzen wszczepialnych i niewszczepialnych, rekomen-
dowanych w grupie pacjentéw dorostych oraz dzieci.
Wszystkie powyzsze tematy byly omawiane przez eksper-
téw podczas bardzo interesujacych paneli dyskusyjnych.

Kongres OSSEO 2025 byt wyjatkowa okazjg dla spo-
tecznoéci miedzynarodowej zwigzanej z implantami na
przewodnictwo kostne do wymiany wiedzy i do$§wiadczen,
prezentacji innowacyjnych technologii, spotkan z przedsta-
wicielami producentéw najnowszych rozwigzan. Atmosfera
sprzyjala budowaniu relacji i nawigzywaniu wspdtpracy.
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Nowa
Audlofonologla

Z kraju i ze Swiata

Sprawozdanie z International Conference

on Voice and Swallowing Disorders -
VoiceEgypt 2025, 16-18 pazdziernika 2025 r.,
Ras El Bar-Damietta, Egipt

Karol Myszel®

Wielkopolskie Centrum Stuchu i Mowy, Konin

W dniach 16-18 pazdziernika 2025 roku w Ras El Bar-
Damietta w Egipcie odbyla sie konferencja International
Conference on Voice and Swallowing Disorders. W wyda-
rzeniu wzieto udzial okoto 150 uczestnikéw z kilkunastu
krajow $wiata. Wérod uczestnikéw konferencji, oprocz
lekarzy zajmujacych sie problematyka zaburzen glosu i po-
tykania, znalezli sie takze przedstawiciele innych zawoddéw
medycznych zwigzanych z tym obszarem.

Ceremonie¢ otwarcia poprowadzili: prof. Tamer Samir
Abou-Elsaad - przewodniczacy konferencji oraz prezy-
dent International Association of Communication Sciences
and Disorders (IALP); prof. Haldun Oguz - prezydent
Union of European Phoniatricians (UEP); prof. Nasser
Kotby — nestor foniatrii w regionie Bliskiego Wschodu,
emerytowany profesor Uniwersytetu Ain Shams.

Na zaproszenie organizatoréw konferencji jeden z wy-
ktadéw inauguracyjnych — Concurrent dysphonia and
dysphagia. Review of medical cases and conditions — wy-
glosil przedstawiciel Centrum Stuchu i Mowy Medincus.
Wyklad ten spotkal sie z duzym zainteresowaniem uczest-
nikéw. Pozostale wyklady otwarcia dotyczyly miedzy
innymi: najnowszych metod diagnostyki obrazowej krtani,
neuropatii krtani, réznych postaci fenotypowych zaburzen
potykania w chorobach neurologicznych oraz poréwnaniu
przezskdrnej gastrostomii endoskopowej i techniki nosowo-
-zoladkowej w zywieniu pacjentéw z dysfagia neurogenna.
Inne wyklady prezentowane w tym dniu dotyczyly takze:
roznych aspektow chirurgii tchawicy i przetyku w przeto-
kach tchawiczo-przetykowych, postepowania w uchytkach
Zenkera, rehabilitacji gtosu po catkowitej laryngekotomii,
refluksu krtaniowo-gardiowego, zastosowania hialuroni-
dazy w fagodnych zmianach fatdéw glosowych, wstepnych
wynikéw badan nad zastosowaniem imiquimodu w leczeniu
leukoplakii krtani i dysfagii psychogenne;j.

Wyktady w drugim dniu konferencji po$wiecono takim
zagadnieniom jak: biomarkery glosowe w chorobach neu-
rodegeneracyjnych, zastosowanie sztucznej inteligencji
w leczeniu zaburzen glosu, terapia zaburzen glosu metoda

VoiceEgypt

INTEBNATIONAL GONFERENGE ON

WING?

akcentéw Smitha, zastosowanie chirurgii w reinerwacji
krtani w dysfonii porazennej, leczenie pointubacyjnych
przetok tchawiczo-przetykowych, patologie krtani w prze-
biegu infekcji COVID (odmiany Omicron i Delta), choroby
krtani u dzieci z astma, zaburzenia potykania u pacjen-
téw laryngektomowanych, wybioércza elektrostymulacja
w leczeniu jednostronnego porazenia fatdéw glosowych,
zastosowanie stymulatoréw krtaniowych w obustronnych
porazeniach faldéw glosowych, dysfagia po udarze mézgu
oraz zastosowanie systemu Praat w diagnostyce zaburzen
glosu u dzieci.

Podczas konferencji odbyly sie takze kursy i warsztaty. Ich
tematyka obejmowala: czynnoséciowe zaburzenia glosu, ak-
tualne podejscie do diagnostyki i leczenia strukturalnych
zaburzen glosu, otwarta rekonstrukcje krtaniowo-tcha-
wicza u dzieci, role zywienia i rehabilitacji u pacjentow
z dysfagia, dysfagie spowodowang promieniowaniem u pa-
cjentéw po radioterapii z powodu nowotwordw glowy i szyi.
Osobne warsztaty praktyczne dotyczyly takze chirurgicz-
nej rekonstrukeji drég oddechowych, wideofluoroskopii

Autor korespondencyjny: Karol Myszel, Wielkopolskie Centrum Stuchu i Mowy,

ul. Szarych Szeregow 2G, 62-500 Konin; email: karol@myszel.pl
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Na zdjeciu (od lewej): prof. Tamer Samir Abou-Elsaad (Egipt),
dr Karol Myszel (Polska)

Dr Karol Myszel podczas prezentacji

w diagnostyce zaburzen potykania oraz réznych aspektéow
zywienia specjalnego u pacjentéw z dysfagia.

Konferencja w Egipcie byla waznym wydarzeniem w kalen-
darzu regionalnych i §wiatowych wydarzen poswigconych
tematyce zaburzen glosu i polykania. Zgromadzila wielu
specjalistow w dziedzinie otorynolaryngologii, foniatrii,
rehabilitacji, dietetyki, logopedii i innych. Szczegdlna
zaletg konferencji bylo zréznicowanie tematéw oraz
polaczenie podejscia teoretycznego z aspektami praktycz-
nymi. Uczestnicy podkreslali takze doskonalg organizacje
spotkania.

Milym dla Polski akcentem konferencji w Ras EIl Bar-
Damietta bylo zaproszenie Centrum Stuchu i Mowy
Medincus przez prof. Tamera Samira Abou-Elsaada
do udziatu w pracach Phoniatrics Committee of IALP.
Zaproszenie zostalo przyjete, dzigki czemu Centrum
Stuchu i Mowy zyskato swojego przedstawiciela w tym
waznym mig¢dzynarodowym gremium.
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Cochlear’

Hear now. And always

Najm‘mejszy' na swiecie*

A \u\\

stat sie jeszcze mmejszy

Najmniejszy i najlzejszy zauszny procesor dzwieku zostat
zaprojektowany tak, aby zapewni¢ Twoim pacjentom
jeszcze wiekszy komfort stuchania i uzytkowania.?
Dla pacjentéw chcacych przejsé z procesora dzwieku
Cochlear™ Nucleus® 6, oznacza to redukcje

rozmiaru o 32% oraz zmhniejszenie wagi 0 34%.*

%a0] Cochlear™ Nucleus® 8
*§ Procesor dzwieku
Mniejszy. Inteligentniejszy. Lepiej potaczony.

* Comparison made using a Power Extend Battery Module with Nucleus 8 Sound Processor and an equivalent
Standard Rechargeable Battery Module with Nucleus 6 (CP910) Sound Processor.

1. Cochlear Limited. D1190805 Processor Size Comparison. May 2022.

This material is intended for health prof: Is. If you are a , please seek advice from your health
professional about treatments for hearing loss. Outcomes may vary, and your health professional will advise you
about the factors which could affect your outcome. Always read the instructions for use. Not all products are
available in all countries. Please contact your local Cochlear representative for product information.

Cochlear, Hear now. And always, Nucleus, and the elliptical logo are either trademarks or registered trademarks
of the Cochlear group of companies.

© Cochlear Limited 2024. D2184614-V12024-02




Krystaliczny dzwiek
niezawodna tacznos¢
dla wszystkich

GNP, Magny usson

Wytaczny dystrybutor w Polscejf
GNP Magnusson Aparatura Medyczna Sp. z é.p
Al. Obroncéw Tobruku 1/1,10-092 Olsztyn

tel./fax: +48 89 651 06 80, bok@gnp.com. pl(
www.gnp.com.pl & |




MotionVR

Dynamiczna rehabilitacja’
zaburzen rownowaai

RzeczywistoSc wirtualna
pozwala Ci dostosowac

trening do potrzeb

pacjenta, zapewniajac
mu wiekszg motywacje

i lepsze rezultaty.

interacoustics.com

System CDP
z dynamiczng ptyta
naciskowa 360°
i zintegrowang
wirtualng
rzeczywistoscia

\\
VN VIRTUALIS
\\\

Rehabilitacja zaburzen rownowagi

z wykorzystaniem rozwigzan Virtualis,
ktore sa czescig portfolio Interacoustics.

Diatec Polska sp. z o.0.

oficjalny dystrybutor i partner al. Jana Pawta Il 22
serwisowy Interacoustics 00-133 Warszawa

AR\
A\ /4

Interacoustics

Tel: +48 22164 65 33
E-mail: kontakt@diatec-diagnostics.com

www.diatec-diagnostics.pl

ROWNowaga

d diatec
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“This implant gave me the ability to hear high
tones to such a degree that | can tune the piano."”

Grzegorz Ptonka, MED-EL cochlear implant recipient and pianist

A Whole New Level of Hearing
Music With MED-EL Cochlear Implants

The complexity of music makes it one of the most challenging things to listen to.
But with the right cochlear implant, your patients can hear the fine details of their
favorite songs.

By combining flexible, full-length electrode arrays with our FineHearing sound
coding, MED-EL cochlear implants are engineered to deliver closest to natural
hearing. This lets our recipients reach a whole new level of hearing where they
can enjoy listening to—or even play—music.

Learn more about music
and cochlear implants:
go.medel.pro/Music-P3
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MedizinTechnik

Unit Atmos Servant S61
— nowoczesny gabinet laryngologiczny

Nowoczesna endoskopia
diagnostycz

Przyjazna przestrzen
na narzedzia

Dowolna konfiguracja
zestawu

Wysoka jakosc¢ wykonania

Wytaczny dystrybutor w Polsce:

medicus expert  pacstzelecki 24

aparatura 50-224 Wroctaw
medyczna

info@medicus.com.pl

‘ tel.. 71347 2100 ‘ i
medicus.com.pl/expert



DLA PROFESJONALISTOW

Cochlear

Hear now. And always

Cochlear™ Nucleus® Nexa™ System

Przysztosc¢ styszenia.
Dostepna juz dzis

'.'-.‘..-'., LI , o . . @
s poeetr?® - . . BTN aen Y g . .

Przedstawiamy pierwszy na swiecie inteligentny system implantu slimakowego

Po raz pierwszy pacjenci moga korzystac¢ z nowych lub

ulepszonych funkciji oraz przysztych innowaciji dzieki

aktualizowanemu oprogramowaniu uktadowemu w swoim
inteligentnym implancie. Mapy kazdego pacjenta sg teraz

bezpiecznie przechowywane w pamieci inteligentnego

implantu i moga by¢ szybko i fatwo skopiowane do nowego ﬂ/
lub zastgpczego procesora dzwieku w przysztosci.

System Nucleus® Nexa™ intuicyjnie reaguje na zmieniajgce

sie potrzeby pacjentéw w ciggu dnia, jednoczesnie Zauszny Pozauszny
optymalizujac czas pracy baterii dzieki najmniejszym Nucleus® 8 Nexa™ Nucleus® Kanso® 3 Nexa™
i najlzejszym procesorom dzwieku na $wiecie."8#" Wszystko ProcesorCelles fies ek

to jest ptynnie potaczone z ekosystemem, ktory zapewnia
spersonalizowang opieke” i szerokie mozliwosci streamingu.*

Dowiedz sie wiecej www.cochlear.com/NucleusNexaProfessional Obserwuj nas na Linked @)

#Zywotnosé baterii rézni sie u kazdego uzytkownika i zalezy od wieku baterii, uzywanych na co dzieri programéw, typu implantu, grubosci skéry pokrywajacej implant oraz rodzaju i wielkoci zastosowanej baterii. Transmisja strumieniowa z
kompatybilnych urzadzen, urzadzen True Wireless lub systemu FM moze skracac czas pracy baterii procesora dzwigku w zaleznosci od czestotliwosci i dtugosci korzystania z funkcji streamingu. *Procesor dzwigku pozauszny Nucleus Kanso 3 Nexa jest
najmniej i najlzej na §wiecie p n dzwieku z ak em. AZdalna Opieka nie jest dostepna we wszystkich krajach. Informacje na temat urzadzeri kompatybilnych z ustugami Zdalnej Opieki Cochlear mozna znalezé na stronie

www.cochlear.com/compatibility. ¥W miare pojawiania si¢ urzadzeri kompatybilnych z technologia Bluetooth LE Audio, konieczna bedzie aktualizacja oprogramowania uktadowego, aby pacjenci mogli korzystac z niektérych funkcji. Mozliwos¢ odbioru
transmisji Auracast™ zalezy od wdrozenia protokotu Auracast przez firmy trzecie. 1. Cochlear Limited. D1864200 SCAN-2 Design Description. 2022, kwiecien. 2. Mauger SJ, Warren C, Knight M, Goorevich M, Nel E. Ocena kliniczna systemu implantu
$Slimakowego Nucleus 6: poprawa wynikéw dzigki SmartSound iQ. International Journal of Audiology. 2014, sierpieri; 53(8): 564-576. [Sfinansowane przez Cochlear] 3. Mauger S, Jones M, Nel E, Del Dot J. Wyniki kliniczne z pozausznym procesorem dzwigku
implantu §limakowego Kanso™. International Journal of Audiology. 2017, styczen 9; 1-10. [Sfinansowane przez Cochlear] 4. Wolfe J, Neumann S, Marsh M, Schafer E, Lianos L, Gilden J, O'Neill L, Arkis P, Menapace C, Nel E, Jones M. Korzysci z adaptacyjnego

ia sygnatu w kor yjnie di M p dzwigku implantu slimakowego. Otol Neurotol. 2015, sierpieri; 36(7):1181-90. [Sfinansowane przez Cochlear] 5. Cochlear Limited. D1913968 Nucleus 8 Whitepaper. 2024, styczeri. 6. Cochlear
Limited. DI90805 Poréwnanie wielkosci procesoréw. 2024, maj. Materiat przeznaczony jest dla pracownikéw ochrony zdrowia. Jesli jestes pacjentem, skonsultuj sie ze swoim lekarzem w sprawie metod leczenia ubytku stuchu.
Rezultaty moga sig rézni¢ — lekarz poinformuije Cig, jakie czynniki mogg mie¢ wptyw na Twéj wynik. Zawsze zapoznaj sig z instrukcja uzytkowania. Nie wszystkie produkty sg dostepne we wszystkich krajach. Aby uzyskac informacje o produktach,
skontaktuj sig z lokalnym przedstawicielem Cochlear. Cochlear, Hear now. And always, Nexa, Nucleus oraz logo eliptyczne sg znakami ymi lub zonymi znakami i grupy spétek Cochlear. © Cochlear Limited 2024. D2166266-V2 2024-07




Razem Wsparcie w leczeniu niedostuchu
dla Stuchu za pomocg implantéw stuchowych

Twoj Pacjent cierpi z powodu gtebokiego
niedostuchu lub gtuchoty?

Zaufato nam juz 6000 Pacjentéw

L,

~ .t

Skieruj go do Razem dla Stuchu.

Razem dla Stuchu to platforma i zespot profesjonalistow, inzynierow
klinicznych, zajmujgcych sie tematykg leczenia niedostuchu od ponad
25 lat. W ramach platformy, dziata rowniez zespot Opiekunow
Pacjenta, ktory wspiera Pacjentow z gtebokim niedostuchem na

\_ kazdym etapie procesu leczenia.

~

N

1 22 3333 000

opiekunpacjenta@razemdlasluchu.pl
@ www.razemdlasluchu.pl @ fb.com/razemdIlasluchu
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Videonasopharyngoskop
VL3S + Monitor MS-8

— nowoczesna diagnostyka endoskopowa

Kompletny, mobilny tor wizyjny
dla laryngologow

Precyzja — technologia CMOS + LED Full HD,
160°/130° kat zagiecia, wysoka rozdzielczosc
obrazu

Funkcjonalnos¢ — nagrywanie wideo i zdjec
jednym przyciskiem, ergonomiczna raczka

Mobilnos¢ — wbudowana bateria, mozliwosc
pracy w dowolnym miejscu, konfiguracja
z wozkiem endoskopowym lub bez

Wygoda - 15,6" dotykowy ekran Full HD
lub kompaktowy monitor 3,5", przyjazny
interfejs i generator raportow

Diagnostyka dostosowana do Twoich
potrzeb — niezawodna w codziennej praktyce
gabinetowej i szpitalnej

Wytaczny dystrybutor w Polsce:

medicus expert  pacstzelecki 24

aparatura 50-224 Wroctaw
medyczna

info@medicus.com.pl
medicus.com.pl/expert

‘ tel.: 71347 2100 ‘



4+ Odpowiedz

na Twoje potrzeby zwigzane z zabiegami
tonsillektomiii adenoidektomii

SmithNephew

WEREWOLF® COBLATION COBLATION® HALO®?

System Koncowka

Wytaczny dystrybutor w Polsce:

medICUS (-_‘Xp(-_‘l 'L Plac Strzelecki 24 info@medicus.com.pl
tel.: 71347 2100 :
aparatura 50-224 Wroctaw medicus.com.pl/expert
medyczna



N INSTYTUT
NARZADOW ZMYSt.OW

KONFERENCJE, PROJEKTY BADAWCZE
| WDROZENIOWE, BADANIA KLINICZNE

Instytut dziata od 2008 roku, rozwijajgc badania, terapie i profilaktyke
w obszarze narzgadow zmystow oraz wdrazajgc innowacje medyczne.

Dyrektorem ds. nauki i rozwoju jest
prof. dr hab. n. med. i n. 0 zdr. mgr zarz. Piotr H. Skarzynski.

Nasze osiggniecia i dziatania:

» Opracowanie Platformy Badan Zmystow i Stymulatora Polimodalnej Percepcji Sensorycznej,

» Organizacja miedzynarodowych szkolen i warsztatéw, m.in. Window Approach Workshop
(WAW) oraz Miedzynarodowego Kursu Chirurgii Endoskopowej Zatok,

» Organizacja krajowych i miedzynarodowych konferencji i kongresoéw.

Dziatalnos¢ wydawnicza:

« Journal of Hearing Science — kwartalnik w jezyku angielskim (od 2011 r.),
Nowa Audiofonologia — interdyscyplinarny pdétrocznik (od 2020 r.),

+ Stysze — popularnonaukowy dwumiesiecznik dla oséb z problemami stuchu i mowy (od 1997 r.).
Instytut Narzadow Zmystéw to miejsce, w ktérym nauka, innowacja i praktyka kliniczna spotykaja
sie dla dobra pacjentdéw i rozwoju medycyny.

Instytut Narzadow Zmystéw

ul. Mokra 1, Kajetany
05-830 Nadarzyn

tel. +48 22 463 53 27
e-mail: info@inz.waw.pl www.inz.waw.pl



StYSZE

Fundacja Profesora Skarzynskiego

FUNDACJA PROFESORA SKARZYNSKIEGO
~SLYSZE” jest organizacjg pozytku publicznego

i od lat dziata na rzecz oséb z niedostuchem,
poddanym zabiegom implantacji lub
zaaparatowanym, oferujgc im wsparcie, edukacje
i dostep do nowoczesnych technologii.

Fundacja jest organizatorem warsztatdw,
turnusow rehabilitacyjnych i webinariow.
Daje wsparcie ponad 100 podopiecznym
i ich rodzinom.

TWORZYMY SzZANSE

DAJEMY
WSPARCIE

CHCESZ DOLACZYC DO GRONA
PODOPIECZNYCH FUNDACIJI?

Zt67 wniosek przez strone internetowa
Fundacji: fundacjaslysze.pl

POTRZEBUJESZ POMOCY LUB
WSPARCIA MERYTORYCZNEGO

OD FUNDACIJI?

Skontaktuj sie z nami wysytajac wiadomosc
na adres: fundacja@fundacjaslysze.pl

UStYSZ NAS,
NIE WYKLUCZAJ!

—

FUNDACJA PROFESORA SKARZYNSKIEGO StYSZE
Kajetany, ul. Mokra 7, 05-830 Nadarzyn
KRS: 0000354595, NIP: 5342448120, OPP




SP%PS

TERAPIA SPPS-S ( Symulacja‘ Polimodalnej
Percepcji Sensorycznej metoda Skarzynskiego)

jest skuteczng metode rehabilitacji pacjentéw
z CAPD (Central Auditory Processing Disorder) oraz
innych zaburzen wspétistniejacych z zaburzeniami
przetwarzania stuchowego, do ktorych naleza:

* opdézniony rozwoj mowy,

» dyslalia (zaburzeniami artykulacji),
* trudnosci w koncentracji uwagi,

* trudnosciami w czytaniu i pisaniu,
* jagkaniem,

* zaburzenia gtosu.

R TERAPIA SPPS-S:

* t3czy stymulacje stuchowga z elementami treningu psychologicznego

*+ angazuje jednoczesnie stuch, wzrok i dotyk

« wptywa na poprawe koncentracji, koordynacje i integracje réznych
zmystow.

W przypadku objawdw, ktére mogg sugerowac zaburzenia
przetwarzania stuchowego, wazne jest jak najszybsze podjecie
dziatan diagnostyczno-rehabilitacyjnych.

Terapie SPPS-S, po uprzedniej konsultacji ze specjalistg,
mozna odby¢ w placéwkach CSIM MEDINCUS w catej Polsce.

Wiecej informacji na: csim.pl/oferta/spps
Tel. 89 651 06 80

Wzrok jest jednym z dodatkowo
Stuch to gtéwny zmyst stymulowanych zmystéw w meto-

Dotyk to kolejny ze stymulo-
wanych zmystéw w SPPS-S.

stymulowany w SPPS-S. dzie SPPS-S. Percepcja wzrokowa :
] o g Wykorzystanie tego zmystu
Metoda bazuje na uspraw- umozliwia, podobnie jak stuch, po- A )
o ; ) o R w opracowanych ¢wiczeniach
nianiu i integrowaniu per- znawanie rzeczywistosci. Rozwijanie

dopetnia polisensoryczne
oddziatywanie w opracowa-
nej metodzie.

cepdji stuchowej z innymi koordynacji oraz integracji z innymi
zmystami. zmystami umozliwiajg ¢wiczenia na
multimedialnym panelu-iPadzie.
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SWlATOWE CENTRUM StUCHU Swiatowe Centrum Stuchu to najwazniejsza jednost-
A\ ¥/ INSTYTUTU FIZJOLOGII | PATOLOGII StUCHU ka Instytutu Fizjologii i Patologii Stuchu, ktéry posiada

= kategorie naukowa A+. Jest to nowoczesny wysokospe-

cjalistyczny szpital $wiadczacy ustugi medyczne z za-

kresu otolaryngologii, audiologii, foniatrii, rehabilitac;ji

i inzynierii biomedycznej oraz znakomicie wyposazone

centrum naukowo-szkoleniowo-konferencyjne, prowa-

dzace szeroko zakrojong dziatalno$c¢ badawcza i edu-
kacyjna skierowana do specjalistéw z kraju i zagranicy.

Centrum nalezy do wiodgcych osrodkow w Swiecie
w dziedzinie leczenia zaburzen stuchu, m.in. ze wzgle-
du na realizowanie jednego z najwiekszych progra-
mow implantéw stuchowych. Od ponad 20 lat w Cen-
trum wykonywanych jest od 15 tys. do ponad 21 tys.
procedur chirurgicznych rocznie.

Centrum oferuje pacjentom kompleksowa diagno-
styke, leczenie zachowawcze i operacyjne oraz reha-
bilitacje:

- wrodzonych i nabytych wad ucha zewnetrznego,
srodkowego i wewnetrznego
zaburzen stuchu, mowy i réwnowagi o réznej etiologii
schorzen jamy ustnej, gardta i krtani
schorzen nosa i zatok przynosowych
zaburzen snu.

Swiatowe Centrum Stuchu:

- jest Swiatowym liderem w zakresie liczby przepro-
wadzanych operacji otorynolaryngochirurgicznych
oraz udzielanych éwiadczern ambulatoryjnych (po-
nad 200 tysiecy rocznie)

- jest miejscem, gdzie wykonywane s3 unikatowe i wy-
sokospecjalistyczne procedury medyczne - muin.
operacje rekonstrukcyjne wad wrodzonych ucha ze-
wnetrznego, leczenie catkowitej i czesciowej gtucho-
ty za pomoca réznych implantéw stuchowych ucha
srodkowego i wewnetrznego, operacje fonochirur-
giczne oraz endoskopowe zatok z zastosowaniem na-
wigacji sterowanej obrazem i wiele innych
od ponad 20 lat jest wykonywanych najwiecej w $wie-
cie operacji poprawiajgcych stuch
posiada zespét wysoko wykwalifikowanych spe-
cjalistow z 14 specjalnosci
dysponuje najnowoczesniejszym sprzetem i apara-
turg medyczna
moze sie poszczyci¢ ustanowionym przez pacjentow
Rekoredem Guinnessa
wykorzystuje najnowoczesniejsze rozwigzania teleme-
dyczne, udzielajac konsultacji na odlegtos¢ w ramach
pierwszej w Swiecie Krajowej Sieci Teleaudiologii.

EARIN,
S

w

WORLD
/ HEARING

~ CENTER
£

Zespot Instytutu Fizjologii i Patologii Stuchu i jego po-
szczegolni pracownicy s laureatami wielu miedzyna-
rodowych i krajowych nagrod i wyréznien.

Swiatowe Centrum Stuchu
Kajetany, ul. Mokra 17

www.ifps.org.pl 05-830 Nadarzyn




Centrum Stuc
MEDINCUS

f- /' 2002-2025

<. GRUPY
w0 | MEDINCUS

Diagnostyka, leczenie i rehabilitacja w chorobach
uszu, Nosa, gardta, krtani i zaburzeniach rownowagi
u dzieci i dorostych.

25

PLACOWEK MEDYCZNYCH
W POLSCE | ZA GRANICA

2500

OPERACII ROCZNIE

150 000

KONSULTACII MEDYCZNYCH
ROCZNIE

medincus.pl




ORGANIZATORZY:

((@)) INSTYTUT
Y NARZADOW ZMYSEOW

UCHO 2026

XLIX KRAJOWA KONFERENCJA
NAUKOWO-SZKOLENIOWA

Problemy
INTERDYSCYPLINARNE
UCHA, NOSA | GARDtLA
w otorynolaryngologii
dzieciecej — wyzwania
codziennej praktyki

ZAREZERWUJ DATE!

13-15

WRZESNIA 2026

KAJETANY / konferencjaucho.pl

INSTYTUT FizJoLOGII
| PATOLOGI StucHU
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