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Streszczenie

Wstep: Zespdol Dandyego-Walkera to wrodzona malformacja tylnego dotu czaszki, charakteryzujaca si¢ hipoplazja robaka mézdz-
ku i torbielowatym poszerzeniem komory czwartej. Objawami klinicznymi zespolu sg zaburzenia koordynacji ruchowej i réwnowagi
oraz utrudnione nabywanie funkcji motorycznych przez dziecko. Jednym z rzadkich objawéw wspotwystepujacych z tym zespolem
- aczkolwiek niezwykle istotnych z perspektywy funkcjonowania pacjenta - jest niedostuch.

Cel: Celem pracy jest ocena wynikéw implantacji §limakowej u dzieci z zespotem Dandyego-Walkera i wspotwystepujacym niedo-
stuchem, z uwzglednieniem przebiegu diagnostyki, zastosowanych technik operacyjnych, przebiegu rehabilitacji stuchowej po opera-
¢ji oraz subiektywnej oceny korzysci z urzadzenia.

Material i metody: Wyszukiwanie artykuléw prowadzono za pomoca baz danych Web of Science, PubMed i Cochrane, przy uzyciu
stéw kluczowych: Dandy-Walker syndrome i Dandy-Walker malformation — uzyskano 2886 artykuléw. Na podstawie przyjetych kry-
teriéw do przegladu wybrano ostatecznie cztery publikacje.

Wyniki: Opisana technika operacyjna nie réznila si¢ od standardowych technik wszczepiania implantu slimakowego w trzech z czte-
rech analizowanych prac. W jednym przypadku technika operacyjna ulegla modyfikacji ze wzgledu na nieprawidtowosci anatomicz-
ne niezwigzane z zespotem Dandyego-Walkera. We wszystkich pracach zauwazono poprawe stuchu u pacjentéow po wszczepieniu
implantu slimakowego. U trojki z czwérki dzieci nastapit prawidlowy rozwoéj mowy. Nieprawidlowy rozwéj mowy zaobserwowano
u jednego dziecka, ktore nie zostalo poddane regularnej rehabilitacji stuchowe;j.

Whioski: Obecnie pimiennictwo dotyczace wynikéw implantacji §limakowej u dzieci z zespolem Dandyego-Walkera jest ubogie,
a sam temat wymaga dalszych badan. Nalezy pamietad, ze kluczowym elementem terapii pacjentéw po wszczepieniu implantu §lima-
kowego jest regularna rehabilitacja stuchowa, pozwalajaca na uzyskanie optymalnych korzysci z urzadzenia.

Stowa kluczowe: zespét Dandyego-Walkera « implantacja slimakowa « dzieci « cz¢Sciowa gluchota « niedostuch

Abstract

Introduction: Dandy-Walker malformation is a congenital malformation of posterior cranial fossa, characterized by hypoplasia of
cerebellar vermis and cystic dilatation of the fourth ventricle. Clinical symptoms of Dandy-Walker syndrome are impaired motor
control, keeping balance and developing motor skills. One of the rare (but extremely important for patient’s wellbeing) symptoms,
which can co-occur with this syndrome, is hearing loss.

Aim: The aim of the study is to evaluate the results of cochlear implantation in children with Dandy-Walker syndrome and intercur-
rent deafness, considering diagnostics process, surgical procedures, post-surgery auditory rehabilitation process and subjective ad-
vantages of device implantation assessment.
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Fizjologii i Patologii Stuchu i Warszawskim Uniwersytecie Medycznym, ul. Mokra 17, Kajetany
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Material and method: Literature search was conducted using Web of Science, PubMed and Cochrane databases. Searches were made
using the keywords: Dandy-Walker syndrome, Dandy-Walker malformation, resulting in 2886 articles. Based on the eligibility crite-

ria, 4 articles were included in the final analysis.

Results: In selected manuscripts, standard technique of cochlear implantation was used in all evaluated cases. Only in one case the
surgical method was modified because of anatomical variants, unrelated to Dandy-Walker malformation. In all papers, hearing im-
provement was observed after cochlear implantation. Three out of four children developed speech correctly. One child did not un-
dergo regular auditory rehabilitation, which negatively influenced the development of speech.

Conclusions: Currently there are few papers on cochlear implantation in children with Dandy-Walker syndrome and more research
are needed in this area. Very important part of treatment is regular auditory rehabilitation, which leads to optimal results of coch-

lear implantation.

Key words: Dandy-Walker syndrome « cochlear implantation e children « partial deafness « hearing loss

Wstep

Zesp6t Dandyego-Walkera jest najczestsza postacia wro-
dzonej malformacji tylnego dotu czaszki [1]. Istnieje wiele
teorii dotyczacych mozliwej etiologii tego zespotu. Na jego
powstanie moga mie¢ wptyw czynniki genetyczne, $rodo-
wiskowe, jak réwniez nieprawidtowosci pepowiny i lozy-
ska w zyciu ptodowym. Zesp6! charakteryzuje sie wyste-
powaniem agenezji lub hipoplazji robaka mézdzku oraz
torbielowatym poszerzeniem komory czwartej, ktéra 13-
czy sie z wspotwystepujaca torbielg zamézdzkows, co pro-
wadzi do powigkszenia tylnego dotu czaszki i przemiesz-
czenia w gére namiotu mézdzku [2].

Czestos¢ wystepowania

Czesto$¢ wystepowania tego schorzenia w populacji miesz-
kancow Stanéw Zjednoczonych szacuje si¢ na 1/25000
do 1/35000 zywych urodzen [3]. Brak jest badan epide-
miologicznych dotyczacych czestosci wystepowania ze-
spotu w populacji polskiej. Choroba najczeéciej ujawnia
sie w wieku dzieciecym, jednak w piémiennictwie istnie-
ja przyktady wystepowania pierwszych objawdw zespotu
Dandyego-Walkera w wieku dorostym. Freeman i Jones
opisali przypadek pacjenta, u ktérego pierwsze objawy
choroby - nagla gluchota oraz zaburzenia réwnowagi
— wystapily dopiero w 75. roku zycia [4].

Diagnostyka zespolu Dandy’ego-Walkera

Podstawa rozpoznania zespotu Dandyego-Walkera jest
wnikliwa analiza obrazowania rezonansu magnetyczne-
go (ang. magnetic resonance imaging, MRI) w sekwencji
T2-zaleznej [3,5,6,7]. Badanie to jest bezpieczne dla ko-
biet w ciazy i umozliwia prenatalng diagnostyke zespotu
Dandy’ego-Walkera w przypadkach cigz z wykazanymi
nieprawidlowo$ciami podczas badania ultrasonograficz-
nego (USG) [7].

Proponowane przez autoréw cytowanych prac kryteria roz-
poznania zespotu Dandyego-Walkera obejmuja nastepu-
jace zmiany widoczne w pozycji strzatkowej:

duza torbiel tylnego dotu czaszki szeroko komunikuja-
ca z komorg czwartg,

odwrdcony, uniesiony i maty robak mézdzku stykajacy
sie z namiotem mo6zdzku,

 przemieszczenie w goére namiotu moézdzku oraz bocz-
nych zatok mézgu,

« wynioslo$¢ kosci czaszki utworzona z udzialem niepra-
widlowo powigkszonych przestrzeni ptynowych znajdu-
jacych si¢ w tylnym dole czaszki,

« przednio-boczne przemieszczenie wygladajacych pra-
widlowo komdr mézdzku (ktére czasami moze nie by¢
zauwazalne w projekcji strzatkowej).

Zgodnie z obecnym pi$miennictwem zesp6t Dandy’ego-
-Walkera nie charakteryzuje si¢ zmianami w pniu moé-
zgu [3].

Objawy zespolu Dandy’ego-Walkera

Gléwnym objawem zespotu Dandyego-Walkera jest wo-
doglowie, wynikajace prawdopodobnie z istniejacych
w ramach zespolu Dandyego-Walkera nieprawidlowosci
osrodkowego ukladu nerwowego, takich jak atrezja otwo-
réw Luschki i Magendiego [8]. Nastepstwem uszkodzenia
mozdzku sg zaburzenia réwnowagi i koordynacji rucho-
wej oraz upos$ledzone nabywanie funkeji ruchowych przez
dziecko [9,10]. Chociaz mézdzek bierze udzial w ksztatto-
waniu intelektu oraz umiej¢tnosci mowy [9], przeprowa-
dzone do tej pory badania wskazuja, ze niepelnosprawnosé¢
intelektualna nie jest typowym objawem zespotu Dandy’e-
go-Walkera. Blisko 40% dzieci cierpiacych na t¢ chorobe
osiaga prawidlowy rozwdj intelektualny, 20% dzieci znaj-
duje si¢ na pograniczu normy, a rozwdj intelektualny 40%
jest ponizej normy.

Istotnymi czynnikami zwigzanymi z wystepowaniem i na-
sileniem niepelnosprawnodci intelektualnej u pacjentow
z zespotem Dandyego-Walkera sa strukturalne i funkcjo-
nalne nieprawidltowosci osrodkowego ukladu nerwowe-
go, drgawki, zaburzenia narzadowe oraz zaburzenia stuchu
i wzroku. Bindal i wsp. [11] wykazali, ze stopienl niepelno-
sprawnosci intelektualnej jest tym wyzszy, im wigcej wspo-
mnianych czynnikéw wystepuje u danego pacjenta. Na tej
podstawie autorzy badania wskazali na potrzebe podej-
mowania dziatan prowadzacych do uzyskania najlepszych
wynikéw leczenia [11]. W przypadku wystepowania u pa-
cjenta obustronnego niedostuchu stopnia znacznego lub
glebokiego ztotym standardem postepowania jest obecnie
implantacja §limakowa [12].

Wybrane objawy wspotwystepujace z zespolem
Dandy’ego-Walkera

Objawy psychiatryczne

W pi$miennictwie opisano przypadki zaburzen psychicz-
nych u pacjentéw z zespotem Dandyego-Walkera. Nalezy
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do nich przypadek 29-letniej kobiety bezskutecznie leczo-
nej przez 9 lat z powodu psychoz i zaburzen w zachowa-
niu diagnozowanych jako schizofrenia, choroba afektyw-
na dwubiegunowa oraz zaburzenia urojeniowe. Leczenie
farmakologiczne nie przynosito efektéw, jedyna nieprawi-
dlowosciag w badaniach obiektywnych byt obraz MRI su-
gerujacy zespot Dandyego-Walkera [13]. W pi$miennic-
twie mozemy spotkac sie takze z okreéleniem: wrodzony
mozdzkowy zespdt afektywny (ang. cerebellar cognitive,
affective syndrome), ktéry objawia si¢ wieloma poznaw-
czymi i behawioralnymi nieprawidlowosciami wystepu-
jacymi u dorostych pacjentéw z uszkodzeniem mézdzku.

Zaburzenia psychiczne wystepujace u pacjentdéw z zespo-
fem Dandyego-Walkera maja niecharakterystyczny prze-
bieg, cechuja si¢ lekoopornoscia, dodatnim wywiadem ro-
dzinnym oraz tym, ze pierwsze objawy choroby ujawniaja
si¢ w mlodym wieku [14]. Funkcje mézdzku nie ograni-
czajg si¢ do kontroli motoryki. Mézdzek jest potaczony
z kora moézgu, dzieki czemu bierze udzial w wielu proce-
sach poznawczych, funkcjach wykonawczych, nauce, zapa-
mietywaniu oraz modulacji funkcji behawioralno-afektyw-
nych [15]. Dlatego u pacjentdéw cierpigcych jednocze$nie
na zespo6l Dandyego-Walkera oraz choroby takie jak schi-
zofrenia lub zaburzenia obsesyjno-kompulsywne niezwy-
kle trudno okresli¢, ktdra z choréb jest przyczyna konkret-
nych zaburzen zachowania.

W kontekscie implantacji slimakowej objawy psychiczne
wystepujace u pacjentdw sa niezwykle istotne. Na etapie
kwalifikacji pacjenta do wszczepienia implantu $limakowe-
go bardzo waznymi czynnikami s jego motywacja i stan
psychiczny. Réwniez po wszczepieniu implantu stan psy-
chiczny pacjenta moze mie¢ istotny wplyw na przebieg re-
habilitacji stuchowej, co przeklada si¢ na osiagane korzy-
$ci z urzadzenia i codzienne funkcjonowanie.

Objawy audiologiczne

Do objaw6w mogacych wspotwystepowac z zespotem Dan-
dyego-Walkera nalezg réwniez zaburzenia stuchu, takie jak
obustronna gluchota czuciowo-nerwowa [8]. Brak jest ak-
tualnych danych na temat czgstosci wystepowania zaburzen
stuchu u pacjentéw z zespotem Dandyego-Walkera. Bindal
i wsp. [11]w swojej pracy z poczatku lat 90. stwierdzili, ze
wystepowanie zaburzen stuchu lub gluchoty dotyczy 12%
pacjentow [11]. Wigkszo$¢ autoréw zajmujacych sie tema-
tem wykazuje, Ze czesto$¢ wystepowania niedostuchu wsrod
0s6b z zespotem Dandyego-Walkera jest bardzo niska, nie
podaje jednak konkretnych danych liczbowych [8,16].

Cho¢ niedostuch nie jest charakterystycznym objawem
zespolu Dandyego-Walkera, to wspotwystepujac z nim,
w znaczacy sposob utrudnia funkcjonowanie pacjentow.
Z tego powodu niezwykle wazne jest odpowiednie pro-
tezowanie niedostuchu réwniez w tej grupie pacjentéw.
W przypadku gdy konwencjonalne protezowanie za po-
moca aparatéw stuchowych nie przynosi korzysci, rozwia-
zaniem moze by¢ implantacja $limakowa.

Cel

Celem pracy jest ocena wynikéw implantacji §limako-
wej u dzieci z zespolem Dandyego-Walkera i wspotwys-

tepujacym niedostuchem, z uwzglednieniem przebiegu
diagnostyki, zastosowanych technik operacyjnych, prze-
biegu rehabilitacji stuchowej po operacji oraz subiektyw-
nej oceny korzysci z urzadzenia.

Materialy i metody

Artykuly wlaczone do przegladu zostaly wyszukane za po-
mocg baz danych: Web of Science, PubMed i Cochrane.
Wyszukiwanie przeprowadzono w jezyku angielskim i pol-
skim za pomoca stéw kluczowych: Dandy-Walker syndro-
me, Dandy-Walker malformation oraz zespét Dandyego-
-Walkera. Uzyskano tacznie 2886 artykuléw. W kolejnym
kroku za kryterium wlaczajace przyjeto opis probleméw ze
stuchem wérdéd oséb z zespolem Dandyego-Walkera i uzy-
to dodatkowych stéw kluczowych: deafness, hearing loss
oraz cochlear implantation. Do przegladu wlaczono pra-
ce dotyczace dzieci, opublikowane w jezyku angielskim,
opisujace przebieg operacji wszczepienia implantu §lima-
kowego i zawierajace informacje na temat progéw slysze-
nia u pacjentéw przed i po implantacji. Nie ograniczono
ram czasowych. Sposréd wybranych publikacji, na pod-
stawie pelnych tekstow, ostatecznie do przegladu wybrano
cztery artykuly, w tym trzy opisujace wyniki implantacji
slimakowej. Ze wzgledu na niewielka liczbe prac wlaczo-
no réwniez jedna publikacje¢ bez opisu przebiegu opera-
cji implantacji $limakowej oraz postgpowania przedope-
racyjnego, lecz spelniajaca pozostale kryteria (rycina 1).

Wryniki

Opisane w literaturze przypadki dotyczyly czworki dzieci:
trzech dziewczynek oraz chlopca. Dwoje dzieci cierpiato
na izolowany zesp6t Dandyego-Walkera, a u dwojga pozo-
statych wspotwystepowaly choroby genetyczne. U wszyst-
kich opisanych dzieci zdiagnozowano obustronng czucio-
wo-nerwowg gluchote [8,16,17,18] (tabela 1).

Diagnostyka zespolu Dandy’ego-Walkera

W analizowanych opracowaniach diagnoz¢ zespotu Dan-
dyego-Walkera stawiano na podstawie charakterystycznego
obrazu MRI glowy pacjenta [8,16]. W jednym przypadku
wstepna diagnoza zostala postawiona juz w zyciu ptodowym.
Poniewaz badanie USG ujawnilo nieprawidlowosci, w 30. ty-
godniu cigzy u matki wykonano badanie MRI plodu [17].

Diagnostyka audiologiczna i obrazowa
wspolwystepujacego niedostuchu

Niedostuch diagnozowano na podstawie wynikéw badan
audiometrii tonalnej, potencjaléw wywotanych z pnia mé-
zgu, otoemisji akustycznych oraz tympanometrii [8,16,17].
Pacjentka nr 1 to trzynastoletnia dziewczynka. Przeprowa-
dzone u niej badanie audiometrii tonalnej wykazalo gle-
boki obustronny niedostuch odbiorczy, a badania elek-
trofizjologiczne ujawnily brak potencjatéw wywotanych
z pnia mézgu. Nie uzyskano réwniez odpowiedzi w bada-
niu otoemisji akustycznej. Pacjentka nr 2, roczna dziew-
czynka, przeszla badanie ABR (ang. auditory brainstem
response, stuchowe potencjaly wywotane z pnia mézgu)
w pierwszym tygodniu zycia. Jego wynik potwierdzil gle-
boki niedostuch czuciowo-nerwowy dziecka. Ze wzgle-
du na stan zapalny skory, zwiazany z wspolwystepujaca
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Publikacje traktujace o zespole Dandy'ego-Walkera

Web of Science — 741
PubMed — 1278

Cochrane — 867

n=2886

Zespdt
Dandy'ego- Gluchota
-Walkera

Publikacje po wstepnej selekgji

Web of Science — 12
PubMed — 18

Cochrane -2

Implantagja
Slimakowa

Zespét A
Dandy'ego- Gluchota
-Walkera

Artykuty po ostatecznej selekgji

Web of Science — 1
PubMed -3

Cochrane -0

Rycina 1. Proces selekcji artykutéw witgczonych do niniejszego
przegladu.

Figure 1. Process of article selection for the literature review.

choroba genetyczng pacjentki — zespolem KID (ang. Ke-
ratosis, Ichthyosis and Deafness), korzystanie z aparatu stu-
chowego bylo niemozliwe. U pacjenta nr 3, dwuletniego
chlopca z zespotem subtelomerowej delecji 1q (dlugie-
go ramienia chromosomu 1), w badaniu laryngologicz-
nym stwierdzono obustronng gluchote czuciowo-nerwo-
wa: wyniki emisji produktéw znieksztalcen nieliniowych
i otoemisji wywolanej trzaskiem byly negatywne. Przy pra-
widlowym tympanogramie nie zarejestrowano odruchow
z migénia strzemigczkowego oraz prawidlowego zapisu
ABR. Wyniki badan potwierdzily podejrzenie obustron-
nego niedostuchu. W przypadku pacjentki nr 4, dwu-
letniej dziewczynki, autorzy pracy nie opisali wykona-
nych badan audiologicznych oraz ich wynikéw w okresie
przedoperacyjnym.

W procesie kwalifikujagcym do operacji wszczepienia im-
plantu §limakowego pacjentom wykonywano szereg badan
obrazowych, m.in. tomografi¢ komputerowsa kosci skronio-
wych. Ich wyniki byly zréznicowane - odnotowano zaréwno
prawidlowy obraz ucha wewnetrznego, jak i liczne nieprawi-
dlowosci. U pacjentki nr 1 badanie MRI uwidocznito cechy
zespotu Dandyego-Walkera oraz obustronnie prawidlowy
obraz ucha wewnetrznego — szeroko$¢ przestrzeni plyno-
wych w normie oraz prawidtowe nerwy $limakowe. Bada-
nie MRI u pacjentki nr 2, wykonane w zyciu plodowym,
ujawnilo cechy zespolu Dandyego-Walkera. Diagnoza zo-
stala potwierdzona w 8. miesigcu Zycia dziecka. Dodatko-
wo w badaniu CT (ang. computed tomography, tomografia
komputerowa) koéci skroniowej zauwazono hipoplastyczy
$limak i kanat pétkolisty gérny po stronie prawej oraz mate
wrzecionko po lewej. U pacjenta nr 3 w badaniu MRI uwi-
docznily sie: cechy charakterystyczne dla zespotu Dandye-
go-Walkera, niedorozwdj ciata modzelowatego, atrofia mo-
zgu i okotokomorowa leukomalacja (tabela 1).

Przebieg operacji wszczepienia implantu
slimakowego

Obecnie brak jest specyficznych wytycznych odno$nie
przeprowadzania operacji wszczepienia implantu §limako-
wego u pacjentdw z zespolem Dandyego-Walkera. Z tego
powodu technika operacyjna, jak réwniez postepowanie
anestezjologiczne powinny by¢ indywidualnie dopasowa-
ne do pacjenta, z uwzglednieniem réznorodnosci obja-
wéw wspotwystepujacych z zespotem. W trzech spoérod
czterech przytoczonych przypadkéw technika wszczepie-
nia implantu §limakowego u pacjentéw z zespotem Dan-
dyego-Walkera nie roznita si¢ od techniki stosowanej u pa-
cjentdéw bez tego zespotu. Operacje prowadzano z dostepu
za malzowing uszng, nastepnie wykonywano tympanoto-
mie tylng oraz kochleostomie i wszczepiano wewnetrzne
czesci implantu $limakowego [8,17]. Jedynie w przypad-
ku pacjenta nr 3 operacj¢ zmodyfikowano. Ze wzgledu
na odmienno$ci anatomiczne - tetnica szyjna przebie-
gala nad wzgérkiem bez kostnej pokrywy - strzemiacz-
ko nie byto obecne oraz nie wystepowatlo okienko owalne
lub okragte. Wzgérek odpowiadal anatomicznemu rzuto-
wi okienka okraglego, zatem w czasie operacji chirurg wy-
wiercil w tym miejscu okienko okragle, do tylu wzgledem
tetnicy szyjnej wewnetrznej, prowadzac do wytworzenia
kochleostomii. Uwidoczniono schody bebenka i umiesz-
czono calg elektrode implantu §limakowego [16]. U trojga
pacjentow okres pooperacyjny przebiegal bez powiktan.
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Tabela 1. Charakterystyka pacjentéw i przebieg diagnostyki przedoperacyjnej.
Table 1. Patients’ characteristics and the course of preoperative diagnosis.

Autor Pacjent Wiek w czasie Choroby Badania audiologiczne Badania obrazowe
pracy implantacji wspotistniejace wykonane w trakcie wraz z wynikami
i ptec diagnostyki
AT — gteboki niedostuch _
de rézyczka wrodzona, czuciowy obustronnie MRI = ucho wewnetrzne
Oliveira 13 lat zatma obuoczna ABR — brak fali praidioue sluston
- Pacjent 1 - ey e prawidtowa szerokos¢ przestrzeni
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i 8 Pacient 2 1 rok (ang. keratosis, ABR — gteboki niedostuch Dandy’ego-Walkera
ZOOEFB). J dziewczynka ichtiosis and czuciowy, obustronnie CT kosci skroniowej —
deafness) hypoplastyczy slimak,
wybrakowany kanat pétkolisty
gorny po lewej i mate wrzecionko
po prawej stronie
ABR — brak odtwarzalnej
krzywej, catkowity MRI — cechy zespotu Dandy’ego-
niedostuch, obustronnie -Walkera, hypogenezja ciata
Al — tympanogram modzelowatego, atrofia mézgu,
Cevici 7 lata zesp6t typu A i brak odruchu okotokomorowa leukomalacja
i wsp. Pacjent 3 o subtelomerowej akustycznego, CT kosci skroniowej — drozny
2016 P delecji 1q obustronnie slimak, wysiek w uchu srodkowym
DPOAE — brak sygnatu, i komoérkach powietrznych
obustronnie wyrostka sutkowatego
TEOAE — brak sygnatu,
obustronnie
Alzhrani 7 lata
'Z\C/)vlsg Pacjent 4 dziewczynka Brak informacji Brak informacji Brak informacji

U pacjentki nr 2 wywiazalo si¢ zakazenie rany poopera-
cyjnej przez Pseudomonas aeruginosa, Staphylococcus au-
reus i Streptococcus grupy B, co opdznilo czas aktywacji
implantu $limakowego o cztery miesigce, w trakcie ktd-
rych doszto do zagojenia si¢ rany (tabela 2) [17].

Wyniki stuchowe 0séb z zespotem Dandy’ego-
Walkera i implantem $limakowym

U wszystkich zaimplantowanych pacjentéw uzyskano za-
dowalajace wyniki stuchowe. Prég styszenia znajdowat si¢
na poziomie miedzy 20 a 40 dB HL. Troje dzieci prawi-
dlowo lokalizowato dzwigki oraz robito postepy w woka-
lizacji [8,16,17]. Jedno dziecko komunikowato si¢ tylko
w jezyku migowym. Niepowodzenie rozwoju mowy wy-
stapito prawdopodobnie z powodu nieregularnych kon-
troli u specjalistow i niewystarczajacej rehabilitacji stu-
chowej. Pacjentka zle wypadla w testach oceniajacych jej
mowe i wyniki stuchowe (tabela 2) [18].

Podsumowanie

Na podstawie liczby wyszukanych artykutéw na temat
niedostuchu w zespole Dandy’ego-Walkera stwierdzo-
no, ze jedynie 1,11% autoréw wskazuje na wystepowa-
nie niedostuchu w tym zespole. Mozna zatem wnio-
skowad, ze jest to rzadki objaw. Ze wzgledu na bardzo
niska czesto$¢ wspotwystepowania zespotu Dandy’ego-
-Walkera i gluchoty w pismiennictwie niewiele jest tez
opiséw przypadkow implantacji §limakowej w tej gru-
pie pacjentow.

Sposrod wszystkich wyszukanych artykulow tylko cztery
dotyczyty implantacji slimakowej u pacjentéw z zespotem
Dandyego-Walkera, co stanowi 12,5% artykulow trak-
tujacych o niedostuchu wérdd oséb z tym schorzeniem.
Niestety na podstawie tak niewielkiego materiatu trudno
wysuwac wnioski i ekstrapolowac je na szersza grupe pa-
cjentéw, dlatego niezwykle istotne jest prowadzenie dal-
szych badan w tym zakresie.

W trzech opisanych przypadkach technika operacji nie
réznita si¢ od standardowych procedur wszczepiania im-
plantu §limakowego obowiazujacych w oérodkach przepro-
wadzajacych operacje [8,17,18]. Niestandardowa technike
operacyjng zastosowano u pacjenta z odmiang anatomicz-
na dotyczaca budowy ucha $rodkowego oraz lokalizacji tet-
nicy szyjnej wewnetrznej, jednak ze wzgledu na wspotist-
nienie powaznej wady genetycznej u tegoz pacjenta, nie
mozna wnioskowa¢, ze odmienno$¢ anatomiczna wyni-
kata z zespotu Dandyego-Walkera [16].

Wyniki pacjentéw po operacji byly zadowalajace, wszyst-
kie dzieci osiaggnely poziom progu styszenia umozliwiaja-
cy im odbieranie bodZcow z otoczenia, troje z nich zacze-
o rozwija¢ mowe. Jedno dziecko, mimo bardzo dobrego
progu slyszenia wynoszacego 20 dB HL, w przeciwienstwie
do pozostalych pacjentéw, nie rozwijalo mowy. Prawdo-
podobnie byl to wynik braku wspolpracy ze strony rodzi-
céw i zaniedbanie rehabilitacji [18].

Warto zwroci¢ uwage na przytoczony we wstepie pra-
cy zwiazek pomiedzy wystgpowaniem dodatkowych
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Tabela 2. Opis okresu okotooperacyjnego i wynikéw implantacji slimakowej.
Table 2. Description of perioperative period and results of cochlear implantation.

Autor Pacjent Operowane  Typ Typ Technika Okres Moment  Prog styszenia po  Rozwdj
pracy ucho implantu znieczulenia operacji pooperacyjny aktywacji operacji mowy
implantu
de Oli- Pacjent Prawe Nucleus Sedacja Standar- Bez 1 miesigc po  Brak danych licz-  Zaobser-
veira 1 Free- i znie- dowa powiktan operacji bowych, wedtug ~ wowano
i wsp. dom czulenie autoréw bardzo  postep wo-
2012 (Co- miejscowe dobra percepcja  kalizacji.
chlear dZzwieku juz od
Compa- czasu aktywacji
ration) implantu.
Cushing  Pacjent Brak Nucleus Brak da- Standar-  Zakazenie 4 miesiace Obecnie (4. rok  Prawidto-
i wsp. 2 danych 24 nych dowa rany poope-  po operacji zycia) bez kom-  wy rozwdj
2008 (Co- racyjnej plikacji ze strony mowy.
chlear rany, poziom
Compa- stuchu
ration) —25 dB HL
Cevici Pacjent Prawe Nucleus  Znieczule-  Zmodyfi- Bez Brak danych ~ Rok po operacji Zaobser-
iwsp. 3 6 Cl nie ogdlne  kowana*  powiktan prog styszenia wowano
2016 (Co- 40 dB HL na cze- postep wo-
chlear stotliwosciach kalizacji.
Compa- mowy™*.
ration)
Stabe
wyniki
w skalach
ocenia-
jacych
iA\l;?ganl Pacjent Brak Brak Brak Brak Brak Brak 20dB HL po ierr?lZgo—
2018 4 danych danych danych danych danych danych implantacji**. —
stuchowe,
komuni-
kuje sie
w jezyku
migowym.

* Petny opis w tekscie.

** Autorzy nie podali konkretnych czestotliwosci, na ktérych progi byty badane.

objawow towarzyszacych zespotowi Dandyego-Walke-
ra (w tym niedostuchu) a stopniem nasilenia niedoro-
zwoju umystowego pacjentéw. Na podstawie uzyska-
nych przez autoréw wynikéw mozna wysuna¢ hipoteze,
ze implantacja §limakowa, bedaca szansa dla pacjenta
na powrdét do $wiata dzwiekdéw oraz efektywnag komu-
nikacje ze $wiatem zewnetrznym, moze roéwniez mieé
potencjalny wpltyw na zmniejszenie nasilenia niedoro-
zwoju umyslowego.

Whioski

Z opublikowanych do tej pory prac wynika, ze implan-
tacja §limakowa moze by¢ szansa dla oséb z zespolem

Pismiennictwo:

Dandy’ego-Walkera i wspolwystepujaca gluchota na znacz-
ng poprawe jakosci zycia i lepszag komunikacje z otocze-
niem. Nalezy jednak pamigta¢, ze o powodzeniu tej opera-
cji decyduje w duzym stopniu dalsza rehabilitacja stuchowa
dziecka oraz dobra wspdlpraca rodzicow z lekarzami, au-
diologami, logopedami i protetykami stuchu.

Ze wzgledu na niewielka ilo§¢ dostgpnego obecnie pi-
$miennictwa istnieje potrzeba prowadzenia dalszych ba-
dan w tym obszarze. Wydaje sie to szczegdlnie istotne ze
wzgledu na istniejaca mozliwo$¢ nie tylko poprawy stysze-
nia w tej grupie pacjentéw, lecz réwniez na zmniejszenie
nasilenia skutkéw wspotwystepujacej w niektérych przy-
padkach niepelnosprawnoéci intelektualne;.
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