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Streszczenie

Wstęp: Zespół Dandy’ego-Walkera to wrodzona malformacja tylnego dołu czaszki, charakteryzująca się hipoplazją robaka móżdż-
ku i torbielowatym poszerzeniem komory czwartej. Objawami klinicznymi zespołu są zaburzenia koordynacji ruchowej i równowagi 
oraz utrudnione nabywanie funkcji motorycznych przez dziecko. Jednym z rzadkich objawów współwystępujących z tym zespołem 
– aczkolwiek niezwykle istotnych z perspektywy funkcjonowania pacjenta – jest niedosłuch.
Cel: Celem pracy jest ocena wyników implantacji ślimakowej u dzieci z zespołem Dandy’ego-Walkera i współwystępującym niedo-
słuchem, z uwzględnieniem przebiegu diagnostyki, zastosowanych technik operacyjnych, przebiegu rehabilitacji słuchowej po opera-
cji oraz subiektywnej oceny korzyści z urządzenia.
Materiał i metody: Wyszukiwanie artykułów prowadzono za pomocą baz danych Web of Science, PubMed i Cochrane, przy użyciu 
słów kluczowych: Dandy-Walker syndrome i Dandy-Walker malformation – uzyskano 2886 artykułów. Na podstawie przyjętych kry-
teriów do przeglądu wybrano ostatecznie cztery publikacje. 
Wyniki: Opisana technika operacyjna nie różniła się od standardowych technik wszczepiania implantu ślimakowego w trzech z czte-
rech analizowanych prac. W jednym przypadku technika operacyjna uległa modyfikacji ze względu na nieprawidłowości anatomicz-
ne niezwiązane z zespołem Dandy’ego-Walkera. We wszystkich pracach zauważono poprawę słuchu u pacjentów po wszczepieniu 
implantu ślimakowego. U trójki z czwórki dzieci nastąpił prawidłowy rozwój mowy. Nieprawidłowy rozwój mowy zaobserwowano 
u jednego dziecka, które nie zostało poddane regularnej rehabilitacji słuchowej.
Wnioski: Obecnie piśmiennictwo dotyczące wyników implantacji ślimakowej u dzieci z zespołem Dandy’ego-Walkera jest ubogie, 
a sam temat wymaga dalszych badań. Należy pamiętać, że kluczowym elementem terapii pacjentów po wszczepieniu implantu ślima-
kowego jest regularna rehabilitacja słuchowa, pozwalająca na uzyskanie optymalnych korzyści z urządzenia. 
Słowa kluczowe: zespół Dandy’ego-Walkera • implantacja ślimakowa • dzieci • częściowa głuchota • niedosłuch

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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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 • children • partial deafness • hearing loss

Wstęp 

Zespół Dandy’ego-Walkera jest najczęstszą postacią wro-
dzonej malformacji tylnego dołu czaszki [1]. Istnieje wiele 
teorii dotyczących możliwej etiologii tego zespołu. Na jego 
powstanie mogą mieć wpływ czynniki genetyczne, środo-
wiskowe, jak również nieprawidłowości pępowiny i łoży-
ska w życiu płodowym. Zespół charakteryzuje się wystę-
powaniem agenezji lub hipoplazji robaka móżdżku oraz 
torbielowatym poszerzeniem komory czwartej, która łą-
czy się z współwystępującą torbielą zamóżdżkową, co pro-
wadzi do powiększenia tylnego dołu czaszki i przemiesz-
czenia w górę namiotu móżdżku [2].

Częstość występowania

Częstość występowania tego schorzenia w populacji miesz-
kańców Stanów Zjednoczonych szacuje się na 1/25000 
do 1/35000 żywych urodzeń [3]. Brak jest badań epide-
miologicznych dotyczących częstości występowania ze-
społu w populacji polskiej. Choroba najczęściej ujawnia 
się w wieku dziecięcym, jednak w piśmiennictwie istnie-
ją przykłady występowania pierwszych objawów zespołu 
Dandy’ego-Walkera w wieku dorosłym. Freeman i  Jones 
opisali przypadek pacjenta, u którego pierwsze objawy 
choroby – nagła głuchota oraz zaburzenia równowagi 
– wystąpiły dopiero w 75. roku życia [4].

Diagnostyka zespołu Dandy’ego-Walkera

Podstawą rozpoznania zespołu Dandy’ego-Walkera jest 
wnikliwa analiza obrazowania rezonansu magnetyczne-
go (ang. magnetic resonance imaging, MRI) w sekwencji 
T2-zależnej [3,5,6,7]. Badanie to jest bezpieczne dla ko-
biet w ciąży i umożliwia prenatalną diagnostykę zespołu 
Dandy’ego-Walkera w przypadkach ciąż z wykazanymi 
nieprawidłowościami podczas badania ultrasonograficz-
nego (USG) [7]. 

Proponowane przez autorów cytowanych prac kryteria roz-
poznania zespołu Dandy’ego-Walkera obejmują następu-
jące zmiany widoczne w pozycji strzałkowej: 

•	 duża torbiel tylnego dołu czaszki szeroko komunikują-
ca z komorą czwartą, 

•	 odwrócony, uniesiony i mały robak móżdżku stykający 
się z namiotem móżdżku,

•	 przemieszczenie w górę namiotu móżdżku oraz bocz-
nych zatok mózgu, 

•	 wyniosłość kości czaszki utworzona z udziałem niepra-
widłowo powiększonych przestrzeni płynowych znajdu-
jących się w tylnym dole czaszki,

•	 przednio-boczne przemieszczenie wyglądających pra-
widłowo komór móżdżku (które czasami może nie być 
zauważalne w projekcji strzałkowej). 

Zgodnie z obecnym piśmiennictwem zespół Dandy’ego-
-Walkera nie charakteryzuje się zmianami w pniu mó-
zgu [3].

Objawy zespołu Dandy’ego-Walkera

Głównym objawem zespołu Dandy’ego-Walkera jest wo-
dogłowie, wynikające prawdopodobnie z  istniejących 
w ramach zespołu Dandy’ego-Walkera nieprawidłowości 
ośrodkowego układu nerwowego, takich jak atrezja otwo-
rów Luschki i Magendiego [8]. Następstwem uszkodzenia 
móżdżku są zaburzenia równowagi i koordynacji rucho-
wej oraz upośledzone nabywanie funkcji ruchowych przez 
dziecko [9,10]. Chociaż móżdżek bierze udział w kształto-
waniu intelektu oraz umiejętności mowy [9], przeprowa-
dzone do tej pory badania wskazują, że niepełnosprawność 
intelektualna nie jest typowym objawem zespołu Dandy’e-
go-Walkera. Blisko 40% dzieci cierpiących na tę chorobę 
osiąga prawidłowy rozwój intelektualny, 20% dzieci znaj-
duje się na pograniczu normy, a rozwój intelektualny 40% 
jest poniżej normy. 

Istotnymi czynnikami związanymi z występowaniem i na-
sileniem niepełnosprawności intelektualnej u pacjentów 
z zespołem Dandy’ego-Walkera są strukturalne i funkcjo-
nalne nieprawidłowości ośrodkowego układu nerwowe-
go, drgawki, zaburzenia narządowe oraz zaburzenia słuchu 
i wzroku. Bindal i wsp. [11] wykazali, że stopień niepełno-
sprawności intelektualnej jest tym wyższy, im więcej wspo-
mnianych czynników występuje u danego pacjenta. Na tej 
podstawie autorzy badania wskazali na potrzebę podej-
mowania działań prowadzących do uzyskania najlepszych 
wyników leczenia [11]. W przypadku występowania u pa-
cjenta obustronnego niedosłuchu stopnia znacznego lub 
głębokiego złotym standardem postępowania jest obecnie 
implantacja ślimakowa [12].

Wybrane objawy współwystępujące z zespołem 
Dandy’ego-Walkera

Objawy psychiatryczne

W piśmiennictwie opisano przypadki zaburzeń psychicz-
nych u pacjentów z zespołem Dandy’ego-Walkera. Należy 
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do nich przypadek 29-letniej kobiety bezskutecznie leczo-
nej przez 9 lat z powodu psychoz i zaburzeń w zachowa-
niu diagnozowanych jako schizofrenia, choroba afektyw-
na dwubiegunowa oraz zaburzenia urojeniowe. Leczenie 
farmakologiczne nie przynosiło efektów, jedyną nieprawi-
dłowością w badaniach obiektywnych był obraz MRI su-
gerujący zespół Dandy’ego-Walkera [13]. W piśmiennic-
twie możemy spotkać się także z określeniem: wrodzony 
móżdżkowy zespół afektywny (ang. cerebellar cognitive, 
affective syndrome), który objawia się wieloma poznaw-
czymi i behawioralnymi nieprawidłowościami występu-
jącymi u dorosłych pacjentów z uszkodzeniem móżdżku. 

Zaburzenia psychiczne występujące u pacjentów z zespo-
łem Dandy’ego-Walkera mają niecharakterystyczny prze-
bieg, cechują się lekoopornością, dodatnim wywiadem ro-
dzinnym oraz tym, że pierwsze objawy choroby ujawniają 
się w młodym wieku [14]. Funkcje móżdżku nie ograni-
czają się do kontroli motoryki. Móżdżek jest połączony 
z korą mózgu, dzięki czemu bierze udział w wielu proce-
sach poznawczych, funkcjach wykonawczych, nauce, zapa-
miętywaniu oraz modulacji funkcji behawioralno-afektyw-
nych [15]. Dlatego u pacjentów cierpiących jednocześnie 
na zespół Dandy’ego-Walkera oraz choroby takie jak schi-
zofrenia lub zaburzenia obsesyjno-kompulsywne niezwy-
kle trudno określić, która z chorób jest przyczyną konkret-
nych zaburzeń zachowania.

W kontekście implantacji ślimakowej objawy psychiczne 
występujące u pacjentów są niezwykle istotne. Na etapie 
kwalifikacji pacjenta do wszczepienia implantu ślimakowe-
go bardzo ważnymi czynnikami są jego motywacja i stan 
psychiczny. Również po wszczepieniu implantu stan psy-
chiczny pacjenta może mieć istotny wpływ na przebieg re-
habilitacji słuchowej, co przekłada się na osiągane korzy-
ści z urządzenia i codzienne funkcjonowanie.

Objawy audiologiczne

Do objawów mogących współwystępować z zespołem Dan-
dy’ego-Walkera należą również zaburzenia słuchu, takie jak 
obustronna głuchota czuciowo-nerwowa [8]. Brak jest ak-
tualnych danych na temat częstości występowania zaburzeń 
słuchu u pacjentów z zespołem Dandy’ego-Walkera. Bindal 
i wsp. [11]w swojej pracy z początku lat 90. stwierdzili, że 
występowanie zaburzeń słuchu lub głuchoty dotyczy 12% 
pacjentów [11]. Większość autorów zajmujących się tema-
tem wykazuje, że częstość występowania niedosłuchu wśród 
osób z zespołem Dandy’ego-Walkera jest bardzo niska, nie 
podaje jednak konkretnych danych liczbowych [8,16]. 

Choć niedosłuch nie jest charakterystycznym objawem 
zespołu Dandy’ego-Walkera, to współwystępując z nim, 
w znaczący sposób utrudnia funkcjonowanie pacjentów. 
Z  tego powodu niezwykle ważne jest odpowiednie pro-
tezowanie niedosłuchu również w  tej grupie pacjentów. 
W przypadku gdy konwencjonalne protezowanie za po-
mocą aparatów słuchowych nie przynosi korzyści, rozwią-
zaniem może być implantacja ślimakowa.

Cel

Celem pracy jest ocena wyników implantacji ślimako-
wej u dzieci z zespołem Dandy’ego-Walkera i współwys- 

tępującym niedosłuchem, z uwzględnieniem przebiegu 
diagnostyki, zastosowanych technik operacyjnych, prze-
biegu rehabilitacji słuchowej po operacji oraz subiektyw-
nej oceny korzyści z urządzenia.

Materiały i metody

Artykuły włączone do przeglądu zostały wyszukane za po-
mocą baz danych: Web of Science, PubMed i Cochrane. 
Wyszukiwanie przeprowadzono w języku angielskim i pol-
skim za pomocą słów kluczowych: Dandy-Walker syndro-
me, Dandy-Walker malformation oraz zespół Dandy’ego-
-Walkera. Uzyskano łącznie 2886 artykułów. W kolejnym 
kroku za kryterium włączające przyjęto opis problemów ze 
słuchem wśród osób z zespołem Dandy’ego-Walkera i uży-
to dodatkowych słów kluczowych: deafness, hearing loss 
oraz cochlear implantation. Do przeglądu włączono pra-
ce dotyczące dzieci, opublikowane w  języku angielskim, 
opisujące przebieg operacji wszczepienia implantu ślima-
kowego i zawierające informacje na temat progów słysze-
nia u pacjentów przed i po implantacji. Nie ograniczono 
ram czasowych. Spośród wybranych publikacji, na pod-
stawie pełnych tekstów, ostatecznie do przeglądu wybrano 
cztery artykuły, w tym trzy opisujące wyniki implantacji 
ślimakowej. Ze względu na niewielką liczbę prac włączo-
no również jedną publikację bez opisu przebiegu opera-
cji implantacji ślimakowej oraz postępowania przedope-
racyjnego, lecz spełniającą pozostałe kryteria (rycina 1).

Wyniki

Opisane w literaturze przypadki dotyczyły czwórki dzieci: 
trzech dziewczynek oraz chłopca. Dwoje dzieci cierpiało 
na izolowany zespół Dandy’ego-Walkera, a u dwojga pozo-
stałych współwystępowały choroby genetyczne. U wszyst-
kich opisanych dzieci zdiagnozowano obustronną czucio-
wo-nerwową głuchotę [8,16,17,18] (tabela 1).

Diagnostyka zespołu Dandy’ego-Walkera

W analizowanych opracowaniach diagnozę zespołu Dan
dy’ego-Walkera stawiano na podstawie charakterystycznego 
obrazu MRI głowy pacjenta [8,16]. W jednym przypadku 
wstępna diagnoza została postawiona już w życiu płodowym. 
Ponieważ badanie USG ujawniło nieprawidłowości, w 30. ty-
godniu ciąży u matki wykonano badanie MRI płodu [17].

Diagnostyka audiologiczna i obrazowa 
współwystępującego niedosłuchu

Niedosłuch diagnozowano na podstawie wyników badań 
audiometrii tonalnej, potencjałów wywołanych z pnia mó-
zgu, otoemisji akustycznych oraz tympanometrii [8,16,17]. 
Pacjentka nr 1 to trzynastoletnia dziewczynka. Przeprowa-
dzone u niej badanie audiometrii tonalnej wykazało głę-
boki obustronny niedosłuch odbiorczy, a badania elek-
trofizjologiczne ujawniły brak potencjałów wywołanych 
z pnia mózgu. Nie uzyskano również odpowiedzi w bada-
niu otoemisji akustycznej. Pacjentka nr 2, roczna dziew-
czynka, przeszła badanie ABR (ang. auditory brainstem 
response, słuchowe potencjały wywołane z pnia mózgu) 
w pierwszym tygodniu życia. Jego wynik potwierdził głę-
boki niedosłuch czuciowo-nerwowy dziecka. Ze wzglę-
du na stan zapalny skóry, związany z współwystępującą 
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chorobą genetyczną pacjentki – zespołem KID (ang. Ke-
ratosis, Ichthyosis and Deafness), korzystanie z aparatu słu-
chowego było niemożliwe. U pacjenta nr 3, dwuletniego 
chłopca z zespołem subtelomerowej delecji 1q (długie-
go ramienia chromosomu 1), w badaniu laryngologicz-
nym stwierdzono obustronną głuchotę czuciowo-nerwo-
wą: wyniki emisji produktów zniekształceń nieliniowych 
i otoemisji wywołanej trzaskiem były negatywne. Przy pra-
widłowym tympanogramie nie zarejestrowano odruchów 
z mięśnia strzemiączkowego oraz prawidłowego zapisu 
ABR. Wyniki badań potwierdziły podejrzenie obustron-
nego niedosłuchu. W przypadku pacjentki nr 4, dwu-
letniej dziewczynki, autorzy pracy nie opisali wykona-
nych badań audiologicznych oraz ich wyników w okresie 
przedoperacyjnym.

W procesie kwalifikującym do operacji wszczepienia im-
plantu ślimakowego pacjentom wykonywano szereg badań 
obrazowych, m.in. tomografię komputerową kości skronio-
wych. Ich wyniki były zróżnicowane – odnotowano zarówno 
prawidłowy obraz ucha wewnętrznego, jak i liczne nieprawi-
dłowości. U pacjentki nr 1 badanie MRI uwidoczniło cechy 
zespołu Dandy’ego-Walkera oraz obustronnie prawidłowy 
obraz ucha wewnętrznego – szerokość przestrzeni płyno-
wych w normie oraz prawidłowe nerwy ślimakowe. Bada-
nie MRI u pacjentki nr 2, wykonane w życiu płodowym, 
ujawniło cechy zespołu Dandy’ego-Walkera. Diagnoza zo-
stała potwierdzona w 8. miesiącu życia dziecka. Dodatko-
wo w badaniu CT (ang. computed tomography, tomografia 
komputerowa) kości skroniowej zauważono hipoplastyczy 
ślimak i kanał półkolisty górny po stronie prawej oraz małe 
wrzecionko po lewej. U pacjenta nr 3 w badaniu MRI uwi-
doczniły się: cechy charakterystyczne dla zespołu Dandy’e-
go-Walkera, niedorozwój ciała modzelowatego, atrofia mó-
zgu i okołokomorowa leukomalacja (tabela 1).

Przebieg operacji wszczepienia implantu 
ślimakowego 

Obecnie brak jest specyficznych wytycznych odnośnie 
przeprowadzania operacji wszczepienia implantu ślimako-
wego u pacjentów z zespołem Dandy’ego-Walkera. Z tego 
powodu technika operacyjna, jak również postępowanie 
anestezjologiczne powinny być indywidualnie dopasowa-
ne do pacjenta, z uwzględnieniem różnorodności obja-
wów współwystępujących z zespołem. W trzech spośród 
czterech przytoczonych przypadków technika wszczepie-
nia implantu ślimakowego u pacjentów z zespołem Dan
dy’ego-Walkera nie różniła się od techniki stosowanej u pa-
cjentów bez tego zespołu. Operacje prowadzano z dostępu 
za małżowiną uszną, następnie wykonywano tympanoto-
mię tylną oraz kochleostomię i wszczepiano wewnętrzne 
części implantu ślimakowego [8,17]. Jedynie w przypad-
ku pacjenta nr 3 operację zmodyfikowano. Ze względu 
na odmienności anatomiczne – tętnica szyjna przebie-
gała nad wzgórkiem bez kostnej pokrywy – strzemiącz-
ko nie było obecne oraz nie występowało okienko owalne 
lub okrągłe. Wzgórek odpowiadał anatomicznemu rzuto-
wi okienka okrągłego, zatem w czasie operacji chirurg wy-
wiercił w tym miejscu okienko okrągłe, do tyłu względem 
tętnicy szyjnej wewnętrznej, prowadząc do wytworzenia 
kochleostomii. Uwidoczniono schody bębenka i umiesz-
czono całą elektrodę implantu ślimakowego [16]. U trojga 
pacjentów okres pooperacyjny przebiegał bez powikłań. 

Publikacje traktujące o zespole Dandy'ego-Walkera

Web of Science  – 741

PubMed – 1278 

Cochrane –  867

n = 2886

Publikacje po wstępnej selekcji  

Web of Science  – 12

PubMed  – 18

Cochrane  – 2

= 32

Web of Science  – 1

PubMed  – 3

Cochrane  – 0

Artykuły po ostatecznej selekcji

Głuchota
Zespół

Dandy'ego-
-Walkera

Implantacja 
ślimakowa

Głuchota
Zespół

Dandy'ego-
-Walkera

 = 4n

n

Rycina 1. Proces selekcji artykułów włączonych do niniejszego 
przeglądu.

Figure 1. Process of article selection for the literature review.
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U pacjentki nr 2 wywiązało się zakażenie rany poopera-
cyjnej przez Pseudomonas aeruginosa, Staphylococcus au-
reus i Streptococcus grupy B, co opóźniło czas aktywacji 
implantu ślimakowego o cztery miesiące, w  trakcie któ-
rych doszło do zagojenia się rany (tabela 2) [17]. 

Wyniki słuchowe osób z zespołem Dandy’ego-
Walkera i implantem ślimakowym

U wszystkich zaimplantowanych pacjentów uzyskano za-
dowalające wyniki słuchowe. Próg słyszenia znajdował się 
na poziomie między 20 a 40 dB HL. Troje dzieci prawi-
dłowo lokalizowało dźwięki oraz robiło postępy w woka-
lizacji [8,16,17]. Jedno dziecko komunikowało się tylko 
w języku migowym. Niepowodzenie rozwoju mowy wy-
stąpiło prawdopodobnie z powodu nieregularnych kon-
troli u  specjalistów i niewystarczającej rehabilitacji słu-
chowej. Pacjentka źle wypadła w testach oceniających jej 
mowę i wyniki słuchowe (tabela 2) [18].

Podsumowanie

Na podstawie liczby wyszukanych artykułów na temat 
niedosłuchu w zespole Dandy’ego-Walkera stwierdzo-
no, że jedynie 1,11% autorów wskazuje na występowa-
nie niedosłuchu w  tym zespole. Można zatem wnio-
skować, że jest to rzadki objaw. Ze względu na bardzo 
niską częstość współwystępowania zespołu Dandy’ego-
-Walkera i głuchoty w piśmiennictwie niewiele jest też 
opisów przypadków implantacji ślimakowej w tej gru-
pie pacjentów.

Spośród wszystkich wyszukanych artykułów tylko cztery 
dotyczyły implantacji ślimakowej u pacjentów z zespołem 
Dandy’ego-Walkera, co stanowi 12,5% artykułów trak-
tujących o niedosłuchu wśród osób z  tym schorzeniem. 
Niestety na podstawie tak niewielkiego materiału trudno 
wysuwać wnioski i ekstrapolować je na szerszą grupę pa-
cjentów, dlatego niezwykle istotne jest prowadzenie dal-
szych badań w tym zakresie.

W trzech opisanych przypadkach technika operacji nie 
różniła się od standardowych procedur wszczepiania im-
plantu ślimakowego obowiązujących w ośrodkach przepro-
wadzających operacje [8,17,18]. Niestandardową technikę 
operacyjną zastosowano u pacjenta z odmianą anatomicz-
ną dotyczącą budowy ucha środkowego oraz lokalizacji tęt-
nicy szyjnej wewnętrznej, jednak ze względu na współist-
nienie poważnej wady genetycznej u  tegoż pacjenta, nie 
można wnioskować, że odmienność anatomiczna wyni-
kała z zespołu Dandy’ego-Walkera [16].

Wyniki pacjentów po operacji były zadowalające, wszyst-
kie dzieci osiągnęły poziom progu słyszenia umożliwiają-
cy im odbieranie bodźców z otoczenia, troje z nich zaczę-
ło rozwijać mowę. Jedno dziecko, mimo bardzo dobrego 
progu słyszenia wynoszącego 20 dB HL, w przeciwieństwie 
do pozostałych pacjentów, nie rozwijało mowy. Prawdo-
podobnie był to wynik braku współpracy ze strony rodzi-
ców i zaniedbanie rehabilitacji [18]. 

Warto zwrócić uwagę na przytoczony we wstępie pra-
cy związek pomiędzy występowaniem dodatkowych 

Tabela 1. Charakterystyka pacjentów i przebieg diagnostyki przedoperacyjnej.
Table 1. Patients’ characteristics and the course of preoperative diagnosis.

Autor  
pracy

Pacjent Wiek w czasie 
implantacji 

i płeć

Choroby 
współistniejące

Badania audiologiczne 
wykonane w trakcie 

diagnostyki

Badania obrazowe  
wraz z wynikami

de 
Oliveira
i wsp.
2012

Pacjent 1 13 lat
dziewczynka

różyczka wrodzona, 
zaćma obuoczna, 

wodogłowie 
(zoperowane)

AT – głęboki niedosłuch 
czuciowy obustronnie 

ABR – brak fali, 
obustronnie  

OAE – brak sygnału, 
obustronnie

MRI – ucho wewnętrzne 
prawidłowe, obustronnie, 

prawidłowa szerokość przestrzeni 
płynowych, nerwy ślimakowe 

prawidłowe

Cushing
i wsp. 
2008

Pacjent 2 1 rok
dziewczynka

zespół KID 
(ang. keratosis, 

ichtiosis and 
deafness)

ABR – głęboki niedosłuch 
czuciowy, obustronnie

MRI prenatalnie – cechy zespołu 
Dandy’ego-Walkera 

MRI postnatalne – w 8. miesiącu 
życia, potwierdzone cechy zespołu 

Dandy’ego-Walkera 
CT kości skroniowej – 
hypoplastyczy ślimak, 

wybrakowany kanał półkolisty 
górny po lewej i małe wrzecionko 

po prawej stronie

Cevici
i wsp. 
2016

Pacjent 3 2 lata
chłopiec

zespół 
subtelomerowej 

delecji 1q

ABR – brak odtwarzalnej 
krzywej, całkowity 

niedosłuch, obustronnie 
AI – tympanogram 

typu A i brak odruchu 
akustycznego, 
obustronnie

DPOAE – brak sygnału, 
obustronnie

TEOAE – brak sygnału, 
obustronnie

MRI – cechy zespołu Dandy’ego- 
-Walkera, hypogenezja ciała 

modzelowatego, atrofia mózgu, 
okołokomorowa leukomalacja 
CT kości skroniowej – drożny 

ślimak, wysięk w uchu środkowym 
i komórkach powietrznych 

wyrostka sutkowatego  

Alzhrani
i wsp. 
2018

Pacjent 4 2 lata
dziewczynka Brak informacji Brak informacji Brak informacji
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objawów towarzyszących zespołowi Dandy’ego-Walke-
ra (w tym niedosłuchu) a stopniem nasilenia niedoro-
zwoju umysłowego pacjentów. Na podstawie uzyska-
nych przez autorów wyników można wysunąć hipotezę, 
że implantacja ślimakowa, będąca szansą dla pacjenta 
na powrót do świata dźwięków oraz efektywną komu-
nikację ze światem zewnętrznym, może również mieć 
potencjalny wpływ na zmniejszenie nasilenia niedoro-
zwoju umysłowego.

Wnioski

Z opublikowanych do tej pory prac wynika, że implan-
tacja ślimakowa może być szansą dla osób z zespołem 

Dandy’ego-Walkera i współwystępującą głuchotą na znacz-
ną poprawę jakości życia i lepszą komunikację z otocze-
niem. Należy jednak pamiętać, że o powodzeniu tej opera-
cji decyduje w dużym stopniu dalsza rehabilitacja słuchowa 
dziecka oraz dobra współpraca rodziców z lekarzami, au-
diologami, logopedami i protetykami słuchu.

Ze względu na niewielką ilość dostępnego obecnie pi-
śmiennictwa istnieje potrzeba prowadzenia dalszych ba-
dań w tym obszarze. Wydaje się to szczególnie istotne ze 
względu na istniejącą możliwość nie tylko poprawy słysze-
nia w tej grupie pacjentów, lecz również na zmniejszenie 
nasilenia skutków współwystępującej w niektórych przy-
padkach niepełnosprawności intelektualnej. 
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pracy

Pacjent Operowane 
ucho

Typ 
implantu

Typ 
znieczulenia

Technika 
operacji

Okres 
pooperacyjny

Moment 
aktywacji 
implantu

Próg słyszenia po 
operacji

Rozwój 
mowy

de Oli-
veira
i wsp.
2012

Pacjent 
1

Prawe Nucleus 
Free-
dom
(Co-

chlear 
Compa-
ration)

Sedacja 
i znie-

czulenie 
miejscowe

Standar-
dowa

Bez  
powikłań

1 miesiąc po 
operacji

Brak danych licz-
bowych, według 
autorów bardzo 
dobra percepcja 
dźwięku już od 
czasu aktywacji 

implantu.

Zaobser-
wowano 

postęp wo-
kalizacji.

Cushing
i wsp. 
2008

Pacjent 
2

Brak 
danych

Nucleus 
24

(Co-
chlear 

Compa-
ration)

Brak da-
nych

Standar-
dowa

Zakażenie 
rany poope-

racyjnej

4 miesiące 
po operacji

Obecnie (4. rok 
życia) bez kom-
plikacji ze strony 

rany, poziom 
słuchu  

– 25 dB HL.

Prawidło-
wy rozwój 

mowy.

Cevici
i wsp. 
2016

Pacjent 
3

Prawe Nucleus 
6 CI
(Co-

chlear 
Compa-
ration)

Znieczule-
nie ogólne

Zmodyfi-
kowana*

Bez  
powikłań

Brak danych Rok po operacji 
próg słyszenia 

40 dB HL na czę-
stotliwościach 

mowy**.

Zaobser-
wowano 

postęp wo-
kalizacji.

Alzhrani
i wsp. 
2018

Pacjent 
4

Brak 
danych

Brak 
danych

Brak  
danych

Brak 
danych

Brak  
danych

Brak  
danych

20 dB HL po 
implantacji**.

Słabe 
wyniki 

w skalach 
ocenia-
jących 
mowę 

i funkcjo-
nowanie 

słuchowe, 
komuni-
kuje się 
w języku 

migowym.

	 * Pełny opis w tekście.
** Autorzy nie podali konkretnych częstotliwości, na których progi były badane.

Tabela 2. Opis okresu okołooperacyjnego i wyników implantacji ślimakowej. 
Table 2. Description of perioperative period and results of cochlear implantation.
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