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Streszczenie

Wstep: Neuropatia stuchowa to jednostka chorobowa charakteryzujaca si¢ brakiem lub nietypowym zapisem stuchowych potencja-
téw wywotanych z pnia mézgu przy prawidtowym wyniku otoemisji akustycznych i/lub potencjaléw mikrofonicznych. Klinicznie za-
burzenie przejawia si¢ problemami z rozumieniem mowy, niewspétmiernymi do wyniku w audiometrii tonalnej.

Cel: Celem pracy jest przedstawienie aktualnego algorytmu postepowania diagnostycznego, ktéry mozliwie precyzyjnie pozwoli po-
stawi¢ rozpoznanie neuropatii stuchowej oraz wdrozy¢ wlasciwe postepowanie.

Material i metody: Praca na charakter przegladu literatury oraz analizy stanowisk dotyczacych diagnostyki neuropatii stuchowej.
Wyniki: Opracowanie zawiera zbiorcze podsumowanie wynikow analizowanej grupy prac. Zgodnie z tym panel diagnostyczny pa-
cjentow podejrzanych o neuropatie stuchowa powinien obejmowac badania stuchu obiektywne i subiektywne, dostosowane do wie-
ku rozwojowego i regularnie powtarzane w czasie wizyt kontrolnych, oraz wielospecjalistyczna diagnostyke.

Whioski: Zaproponowany algorytm postepowania wymaga wprowadzenia zmian w obecnie istniejacych programach przesiewo-
wych stuchu u noworodkéw i niemowlat oraz wdrozenia ich rozszerzonych wersji w odniesieniu do grup ryzyka wystapienia uszko-
dzenia stuchu.

Stowa kluczowe: neuropatia stuchowa « zespdt zaburzen o charakterze neuropatii stuchowej « potencjaly wywotane pnia mozgu
otoemisje akustyczne o badanie przesiewowe stuchu

Abstract

Introduction: Auditory neuropathy is heterogenous auditory disorder characterized by absent or markedly abnormal auditory brain-
stem responses in presence of otoacoustic emissions and/or cochlear microphonic. Clinically, the pathology demonstrates dispropor-
tionately poor speech understanding abilities for the results achieved in audiometric test.

Aim: To propose a current algorithm of diagnostic pathway of auditory neuropathy.

Methods: This paper is the review of scientific literature and analysis of the position statements concerned on auditory neuropathy.
Results: This paper contains summary of results obtained from analyzed literature. Diagnostic profile in auditory neuropathy should con-
sist of objective and subjective hearing tests, adapted to the developmental age and regularly repeated, also multidisciplinary evaluation.
Conclusions: The proposed diagnostic algorithm indicates there should be changes in current newborn and infant hearing screening
program. High- risk group requires additional audiological assessment not only hearing screening.

Key words: auditory neuropathy e auditory neuropathy spectrum disorder « auditory brainstem responses « otoacoustic emissions e
hearing screening

Wprowadzenie

Neuropatia stuchowa (ang. auditory neuropathy, AN) to spe-
cyficzne zaburzenie stuchu, ktére po raz pierwszy zostalo
zdefiniowane w latach 90. XX wieku przez dwa niezalezne
zespoly [1,2]. Zesp6l z Japonii uzyl jednak okreslenia ‘choro-
ba nerwu stuchowego’ [1], za$ zesp6t z USA nazwal to samo
zaburzenie ‘neuropatig stuchowq’ [2]. AN jest zaburzeniem
charakteryzujacym si¢ brakiem lub znacznym zaburzeniem

zapisu odpowiedzi w rejestracji stuchowych potencjatow
wywolanych z pnia mézgu (ang. auditory brainstem respon-
ses, ABR) przy jednoczesnej obecnosci otoemisji akustycz-
nych (ang. otoacoustic emissions, OAE) i /lub potencjaléw
mikrofonicznych §limaka (ang. cochlear microfonics, CMs).
Oznacza to, ze przy zachowanej prawidtowej funkcji komo-
rek stuchowych zewnetrznych (ang. outer hair cells, OHC)
uszkodzone mogg by¢ komorki stuchowe wewnetrzne (ang.
inner hair cells, IHC) lub ich polgczenie z zakonczeniami
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neuronéw zwoju spiralnego badz tez sam nerw stuchowy.
W tym ostatnim przypadku moze to by¢ efekt hipoplazji
nerwu stuchowego [3], utraty czesci wiokien nerwowych
lub desynchronizacji w przewodzeniu bodzca akustycznego
wskutek degeneracji ostonek mielinowych widékien nerwu
[4,5]. Moze to dotyczy¢ wielu widkien nerwowych w réz-
nych miejscach, w rezultacie czego poszczegélne widkna
z rézng predkoscia transmituja impuls elektryczny, czy-
li dochodzi do desynchronizacji w przewodzeniu bodz-
ca stuchowego. Skutkiem jest spadek efektywnosci bodz-
ca akustycznego i jego niewtasciwa, niepelna interpretacja
w wyzszych pietrach drogi stuchowej. Te niezgrane w cza-
sie impulsy elektryczne rzutujg na percepcje mowy, lokali-
zacje zrédla dzwieku, styszenie dwuuszne [6-8]. Stad Berlin
i wsp. zaproponowali inng nazwe tej jednostki — desynchro-
nizacja stuchowa [9]. Czgé¢ autoréw zwraca uwagg, ze neu-
ropatia stuchowa moze wynika¢ z réznych kombinacji tych
zaburzen w ukladzie stuchowym [2,10,11]. Co wigcej, nie-
ktérzy naukowecy, jak Ngo i wsp., wskazujg, ze dysfunkcja
moze by¢ zlokalizowana wszedzie, poczawszy od IHC az do
kory stuchowej [12]. Cze$¢ ekspertow sugeruje réwniez po-
trzebe wykonywania badan oceniajacych czes¢ przedsion-
kowa dsmego nerwu czaszkowego (elektronystagmografie,
ang. electronystagmography, ENG; miogenne przedsionko-
we potencjaly wywolane, ang. vestibular evoked myogenic
potentials, VEMPs) oraz potrzebe rozrdznienia dwoch od-
rebnych jednostek neuropatii stuchowej: wlasciwej neuro-
patii stuchowej i neuropatii stuchowo-przedsionkowej (ang.
auditory-vestibular neuropathy, AVN) [13-15]. Biorac pod
uwage heterogenno$¢ oraz wieloaspektows, skomplikowana
charakterystyke zaburzen obecnych w AN, grupa eksper-
tow uczestniczaca w migdzynarodowej konferencji na temat
przesiewowych badan stuchu u niemowlat i matych dzieci
(Guidelines Development Conference: Identification of In-
fants and Children with Auditory Neuropathy, Lake Como,
Witochy, 19-21.06.2008) zaproponowala jako wlasciwszy ter-
min ‘zespo6l zaburzen o charakterze neuropatii stuchowej’
(ang. auditory neuropathy spectrum disorder, ANSD) [16].
Kaga w pracy opublikowanej w 2016 roku rozrdznia neu-
ropatie stuchowa u dorostych, nazywajac ja nabyta neuro-
patia stuchowa (ang. acquired auditory neuropathy, AAN),
oraz ANSD u dzieci. Podzial ten uzasadnia odmiennym po-
stepowaniem w zaopatrywaniu pacjentéw [13].

W niniejszej pracy terminy ‘neuropatia stuchowa’ (AN) i ‘ze-
spot zaburzen o charakterze neuropatii stuchowej’ (ANSD)

beda traktowane jako tozsame i uzywane wymiennie.

Epidemiologia

ANSD wystepuje u dzieci i dorostych. Istnieje duza rozbiez-
noé¢ dotyczaca danych o wystepowaniu AN. Berlin wraz
z grupa ekspertow obliczyl, ze w bazie 0sdb obejmujacej
260 chorych z ANSD okoto 12% pacjentéw bylo powyzej
18 roku zycia [17]. Z kolei Sininger i inni szacuja, ze 1 na
4 osoby z ANSD zostala zdiagnozowana powyzej 10 roku
zycia [18]. W grupie oséb dorostych zaburzenie to moze
sie ujawni¢ dopiero, gdy dojdzie do innych obwodowych
neuropatii lub/i w momencie miernych korzysci z uzytko-
wania aparatow stuchowych [17] albo jako pierwszy objaw
zlozonych zaburzen neurologicznych [2]. W populacji dzie-
ci ze zmystowo-nerwowym niedostuchem (ang. sensorineu-
ral hearing loss, SNHL) u 5-15% obecne sa objawy ANSD
[17,19-25]. Wigkszo$¢ z nich ma obustronne zaburzenia,

ale patologia moze tez dotyczy¢ tylko jednej strony. Ber-
lin i wspotpracownicy szacuja, ze okolo 7% dzieci z ANSD
ma jednostronny typ zaburzen [17]. Czesto$¢ wystepowa-
nia AN u dzieci z grupy wysokiego ryzyka szacuje si¢ na
0,23-9,63%. Ta szeroka rozpieto$¢ wynika z metodologicz-
nych réznic zastosowanych przez badaczy. W licznych pra-
cach dotyczacych dzieci z trwalym niedostuchem autorzy
wskazujg, ze 1 na kazde 10-20 dzieci z zaburzeniami stuchu
istotnymi edukacyjnie prezentuje cechy AN [8].

Naukowcy donosza o sytuacjach, gdy w czasie rozwo-
ju dziecka dochodzi do spontanicznej poprawy stuchu
[10,26]. Psarommatis i wspolpracownicy zauwazyli, ze
u ponad polowy dzieci z cechami ANSD przebywajacych
w okresie noworodkowym na oddziale intensywnej opieki
neonatologicznej (OION) doszlo do samoistnej normali-
zacji w kontrolnych badaniach audiologicznych wykony-
wanych w 4-6 miesigcu zycia. Autorzy uwazaja wiec, ze
postawienie diagnozy u dzieci przebywajacych na OION-
-ie mozliwe jest dopiero powyzej 3—-6 miesigca Zycia wie-
ku skorygowanego [26]. Zesp6l z Kanady oszacowal, ze
w grupie 75 dzieci z ANSD u 1 na 5 pacjentéw doszto do
samoistnej poprawy styszenia do poziomu zapewniajace-
go rozumienie mowy i prawidtowy rozwdj mowy, bez ja-
kiejkolwiek protezy stuchowej [27]. Powyzsze doniesie-
nia uzasadniaja konieczno$¢ ostroznego kwalifikowania
do implantacji i starszy wiek dzieci z AN w stosunku do
dzieci z typowym SNHL w momencie wszczepiania im-
plantu $limakowego. Stad w o$rodku w Toronto w ciggu
12 lat $redni wiek dziecka z ANSD w czasie implantacji
wyniodst 3,3 [27]. Z kolei Kaga wskazuje ukonczony 1 rok
zycia jako graniczny wiek wszczepiania implantéw $lima-
kowych u dzieci z AN. Chcac ulatwié¢ podejmowanie de-
cyzji o postgpowaniu, proponuje klasyfikacje, ktora wy-
réznia 3 typy zaburzenia ANSD u dzieci (tabela 1) [13].

Etiologia

AN to zaburzenie o zréznicowane;j etiologii, moze by¢ wro-
dzone lub nabyte. W grupie 0s6b z nabytym ANSD jako
czynnik etiologiczny wskazuje si¢ wcze$niactwo, hiperbi-
lirubinemie, z6ttaczke, niedotlenienie, niskg mase urodze-
niows, sztuczng wentylacje, wrodzone wady mdzgu, oko-
loporodowe krwawienie wewnatrzmoézgowe, zamartwice,
ototoksyczno$¢ stosowanych lekéw, toksyny, choroby de-
mielinizacyjne takie jak stwardnienie rozsiane, cukrzyce,
mocznicg, wodoglowie, infekcje wirusowe (HIV, swinka,
odra, wirusowe zapalenie opon mdzgowych) oraz urazy
glowy, jak chociazby zespét dziecka potrzgsanego. Harri-
son wraz z zespotem stwierdza na podstawie przeprowa-
dzonych badan, ze gléwnym czynnikiem etiologicznym
nabytej neuropatii stuchowej jest przewlekla hipoksja sli-
maka, za$ podatno$¢ na ten czynnik uzalezniona jest od
wieku cigzowego i wspotwystepowania innych czynnikow
ryzyka w momencie ekspozycji na niedotlenienie [27-29],
jak chociazby kwasicy metabolicznej [8].

Przyczyna wrodzonej postaci ANSD sg gléwnie wady gene-
tyczne, izolowane lub stanowiace zesp6t zaburzen. U czedci
chorych wspéttowarzyszacym czynnikiem jest defekt ner-
wu stuchowego (ang. cochlear nerve deficiency, CND) pod
postacia hipoplazji lub aplazji nerwu [3,22,30-33]. Szacu-
je sig, ze okoto 40% przypadkéw ANSD moze mie¢ pod-
toze genetyczne [34]. Co wigcej, u 0s6b z rozpoznanym
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Tabela 1. Klasyfikacja noworodkéw i dzieci z ANSD zaproponowana przez Krajowe Centrum Medyczne w Tokio w 2013 roku
Table 1. Classification of infants and children with ANSD as used by the National Tokyo Medical Center since 2013

Podtypy ANSD

Charakterystyka

Postepowanie

Normalizacja wynikéw badan stuchu w czasie rozwoju

| I-a Poczatkowo brak odpowiedzi w ABR, z czasem prawidtowy
zapis; DPOAE prawidtowe

I-b Poczatkowo w zapisie ABR obecna fala | i Il, z czasem
prawidtowy zapis; DPOAE prawidtowe

Nie wymagajg urzadzen
wspomagajacych styszenie

Nie wymagaja urzadzen
wspomagajacych styszenie

Nasilenie zaburzen stuchu do gtebokiego niedostuchu
zmystowo-nerwowego w czasie rozwoju; przejsciowy ANSD

Poczatkowo DPOAE prawidtowy, z czasem brak zapisu; brak
odpowiedzi w ABR

Implant Slimakowy

Wyniki badan stuchu nie zmieniaja sie w czasie rozwoju
( DPOAE prawidtowe, brak odpowiedzi w ABR); wrodzona

neuropatia stuchowa

m Ill-a Mate szanse na prawidtowy rozw6j mowy i stuchu, nawet
w aparatach stuchowych; prawdziwe AN

Ill-b Duze szansa na prawidtowy rozwdj mowy i stuchu bez
wspomagania styszenia; rzekome AN

Implant Slimakowy

Nie wymagaja urzadzen
wspomagajacych styszenie

zaburzeniem AN o nieustalonej dotychczas etiologii wielu
autoréw podejrzewa tfo genetyczne [35]. W jednej z prac
Starr wraz z zespolem ocenia najczestsze przyczyny ANSD,
stwierdzajac u 42% chorych etiologi¢ dziedzicznych zabu-
rzen neurologicznych, u 10% pacjentéw tlo toksyczne, in-
fekcyjne, immunologiczne lub metaboliczne. U pozosta-
tych 48% nie udaje si¢ okresli¢ czynnika sprawczego [5].

Nalezy podkredli¢, ze liczne doniesienia naukowe z dzie-
dziny genetyki potwierdzaja, iz zdecydowana wigkszos¢,
bo az 80%, wrodzonych zaburzen stuchu jest wada izolo-
wang [35]. Poznane dotychczas mutacje powodujace AN
dotycza genéw dziedziczonych autosomalnie dominuja-
co: AUNAI (auditory neuropathy, dominantl), PCDH9
(protocadherin-9), genéw dziedziczonych autosomalnie
recesywnie: G/B2 (koneksyna 26), DFNB59 (pejvakina),
OTOF (otoferlina) lub genu zwigzanego z chromosomem
X - AUNX1. W przypadku czeéci mutacji w obrebie genéw
AUNX1 i OTOF zaburzeniem objete sa rowniez OHC, co
powoduje zanikanie OAE w czasie [35-38]. Smith i wspol-
pracownicy wskazuja, ze w pierwszych dwdéch latach zycia
niedostuch zwigzany z mutacjg genu OTOF spelnia wszyst-
kie kryteria rozpoznania ANSD, podczas gdy w pdzniej-
szym okresie otoemisje akustyczne moga zanika¢, a wyniki
badan stuchu mogg by¢ bardziej spdjne z obrazem SNHL
[39]. Niektére mutacje genu OTOF sg odpowiedzialne za
przemijajace ANSD, zwigzane ze wzrostem temperatury
ciata. Po raz pierwszy tego typu AN opisal w 1998 roku
Starr wraz z zespofem [40]. R6zne mutacje dotyczace genu
OTOF sg gtéwna przyczyna izolowanego dziedzicznego
ANSD. Jest to wniosek ptynacy z migdzynarodowej wie-
loos$rodkowej pracy prowadzonej przez grupe ekspertow
kierowang przez Rodriguez-Ballesteros [41].

ANSD wystepuje tez jako jeden z elementéw wrodzo-
nych zespoléw zaburzen, jak w zespole Charcot-Ma-
rie-Tooth (CMT), dziedzicznej neuropatii wzrokowej

Lebera (LHON), autosomalnej dominujacej atrofii wzro-
ku (ADOA), autosomalnej recesywnej atrofii wzroku
(AROA), ataksji Friedreicha, zespole Mohr-Tranebjaerg
(MTS), zespole Refsuma, dziedzicznej izolowanej neuro-
patii czuciowo-motorycznej (HSLM-Lom) czy w zespotach
zwigzanych z mutacjami gendéw mitochondrialnych [35].

Diagnostyka audiologiczna

Obszerne wprowadzenie do pracy ma na celu u$wiado-
mienie ztozono$ci problemu. Przedstawienie jednego pro-
filu audiologicznego osoby z ANSD nie jest wigc mozliwe
i bytoby duzym uproszczeniem. Stad potrzeba szerokiej
diagnostyki audiologicznej prowadzonej zgodnie z zasa-
da wzajemnego sprawdzania (cross-check), uzupelnionej
o diagnostyke wielospecjalistyczna.

Obiektywne badania stuchu

Jednym z kluczowych badan jest ABR, za pomoca ktérego
ocenia sie przewodzenie bodZca akustycznego w obrebie
nerwu stuchowego i pnia mézgu. W przypadku neuropa-
tii stuchowej obserwuje si¢ brak odpowiedzi lub znacz-
ne zaburzenia morfologii zapisu ABR. Wiadome jest, Ze
dzieci z ANSD, u ktérych rejestruje si¢ nieprawidlowy za-
pis ABR, prezentuja mniejszy stopien uszkodzenia stuchu
niz te, u ktérych w ogéle nie ma odpowiedzi [8]. Powo-
dem mylnie przeprowadzonej interpretacji tego badania
moze by¢ obecnos¢ w pierwszych kilku milisekundach za-
pisu zaleznych od polaryzacji CMs, na co wskazuje Starr
i wspolpracownicy [42]. Dlatego w celu wyeliminowania
ryzyka pomytki rekomenduje sie uzycie bodzca typu trzask
o jednolitej, dodatniej lub ujemnej polaryzacji [43]. Nalezy
tez pamietal, ze wlasciwa ocena ABR u niedojrzatych nie-
mowlat moze by¢ utrudniona ze wzgledu na nieukonczo-
na mielinizacje wtokien nerwowych i struktur pnia mézgu
[8]. Drugim obiektywnym badaniem stuchu niezbednym
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w diagnostyce AN sa otoemisje akustyczne (OAE.) Stwier-
dzenie obecnosci sygnatu pochodzacego z komorek stu-
chowych zewnetrznych w badaniach TEOAE czy DPO-
AE jest konieczne do rozpoznania zaburzenia. Co wiecej,
brak jest kontralateralnej supresji otoemisji akustycznej,
co moze wynika¢ z uszkodzenia petli aferentno-eferentnej
[44]. W niektérych przypadkach otoemisje moga z cza-
sem zanika¢ i woéwczas obraz kliniczny przypomina bar-
dziej SNHL. Trudne moze by¢ zrozumienie proceséw od-
powiedzialnych za kliniczny obraz ANSD, gdy pod uwage
wezmie si¢ jedynie ABR, gdzie brak jest zapisu lub wynik
ma zaburzong morfologie. Stad waznym badaniem elek-
trofizjologicznym, pozwalajacym zarejestrowac potencja-
ly powstajace wewnatrz slimaka, jest elektrokochleografia
(ECoG). Obserwowane w ECoG potencjaty mikrofonicz-
ne (CMs), generowane gtéwnie przez komorki stuchowe
zewnetrzne, i receptorowe potencjaly sumacyjne (ang.
summating potentials, SPs), pochodzace przede wszystkim
z komorek stuchowych wewnetrznych, sa obecne w AN.
Nie wystepuja natomiast lub maja niska amplitude ztozo-
ne potencjaly czynnoéciowe nerwu stuchowego (ang. au-
ditory nerve compound action potentials, ACAPs), ponie-
waz odzwierciedlaja one nieprawidlows funkcje dystalnej
czg$ci nerwu stuchowego [8]. W zdecydowanej wiekszo-
$ci przypadkéw AN brak jest odruchéw z mieénia strze-
miaczkowego (ang. middle ear muscle reflex, MEMR) dla
wszystkich czestotliwosci, zaréwno ipsi-, jak i kontralate-
ralnych. Natomiast w przypadku ANSD nigdy nie uzyskuje
si¢ prawidlowego zapisu odpowiedzi [45]. Wykonujac ba-
danie MEMR, nalezy jednak pamieta¢, ze odruchu z mie-
$nia strzemiaczkowego nie rejestruje si¢ u okoto 5% dzie-
ci do 2-5 roku zycia, co wynika z niedojrzatosci ukladu
nerwowego. Grupa ekspertow dzialajaca przy Amerykan-
skiej Akademii Pediatrii (Joint Committee on Infant He-
aring, JCIH) zwraca uwage, ze MEMR nie powinno by¢
wykorzystywane do diagnostyki u dzieci ponizej 4 mie-
sigca zycia [46]. Pomocne w diagnozowaniu mogg okazaé
si¢ korowe stuchowe potencjaly wywotane (ang. cortical
auditory-evoked potential, CAEP), mozliwe do zarejestro-
wania u nie$pigcego, spokojnego pacjenta. Ostatnie donie-
sienia naukowe wskazujg, ze progi CAEP moga dostarczaé
wiarygodnej i precyzyjnej informacji o poziomie slysze-
nia w przypadku AN [8]. Sharma i Cardon zwracaja tez
uwage na znaczenie tego badania dla oceny dojrzewania
kory stuchowej u dzieci z ANSD, a wiec jego przydatnosé
do monitorowania tych pacjentéw [33]. Wskazuja na wy-
soki stopien korelacji pomiedzy latencja P1 CAEP a roz-
wojem umiejetnoéci stuchowych ocenianym w skali IT-
-MALIS (Infant Toddler-Meaningful Auditory Integration
Scale). Na podstawie przeprowadzonych badan autorzy
ci uwazajg, ze badanie CAEP moze by¢ bardziej uzytecz-
nym narzedziem prognostycznym od tradycyjnej audio-
metrii behawioralnej oraz obiektywng metoda weryfika-
¢ji skutecznoéci zastosowanego leczenia. Znaczenie CAEP
w diagnostyce ANSD podkreslaja tez He i wsp. [47], ak-
centujac przy okazji kliniczng dostepno$¢ i wykonalnos¢
badania. U czeéci chorych, zaréwno dzieci jak i dorostych,
moga by¢ rejestrowane stuchowe potencjaly wywolane
$redniolatencyjne (ang. middle latency response, MLR),
ujemny potencjal niezgodnosci (ang. mismatch negativi-
ty, MMN), potencjal poznawczy P300. Sugeruje to mniej-
szy wplyw desynchronizacji na poziomie wiékien nerwo-
wych na procesy zachodzace w wyzszych pigtrach drogi
stuchowej, a tym samym dostarcza narzedzia do oceny

Rysunek 1. Algorytm diagnostyczny ANSD u starszych dzieci
i dorostych

Figure 1. Diagnostic algorithm of ANSD in older children and
adults
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stopnia zaburzen w centralnych procesach przetwarzania
informacji stuchowej [8]. Niektdrzy autorzy sugeruja moz-
liwos¢ wykorzystania dtugolatencyjnych potencjalow ko-
rowych zwigzanych ze zdarzeniem (ang. auditory event-
-related potentials, ERPs), jak na przyklad P300 i MMN,
do obiektywnej oceny dyskryminacji dZzwigkdw i rozdziel-
czosci czasowej stuchu, a tym samym wydolnosci stucho-
wej w AN, zwlaszcza u pacjentéw niezdolnych do wyko-
nania badan audiologicznych wymagajacych wspolpracy.
Metoda ta moze stuzy¢ do weryfikacji korzysci z urzadzen
wzmacniajacych stuch oraz wczesnego wskazania poten-
cjalnych kandydatéw do wszczepienia implantu §limako-
wego w grupie matych dzieci z ANSD [8,48]. Jak na razie
nie ma konsensusu ekspertéw dotyczacego wykorzystania
stuchowych potencjatéw stanu ustalonego (ang. audito-
ry steady state response, ASSR) w diagnostyce ANSD [8].

Subiektywne badania stuchu

W AN w badaniach audiometrii tonalnej uzyskuje sie
zréznicowane wyniki — od prawidlowego poziomu stysze-
nia do glebokiego niedostuchu odbiorczego. Niedostuch
ten dotyczy wszystkich czestotliwosci lub tylko czestotli-
wosci niskich, moze mie¢ charakter fluktuacyjny i zmie-
nia¢ si¢ w czasie. Czesto w zapisie audiogramu odnotowu-
je sie wyzsze progi wykrywania bodzcow o czestotliwos$ci
250-500 Hz (30-40% dzieci z ANSD), podczas gdy audio-
gram typowy dla SNHL wystepuje jedynie u okoto 10%
dzieci. Moze to oznacza¢, ze percepcja stuchowa niskich
czestotliwosci zachodzi na poziomie nie tylko §limaka,
lecz takze wyzszych osrodkow drogi stuchowej i zwigza-
na jest z procesem czasowego przetwarzania sygnatu [8].
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Rysunek 2. Algorytm diagnostyczny ANSD w grupie matych dzieci
bez obcigzen

Figure 2. Diagnostic algorithm of ANSD in small children without
risk factors

Otoemisje akustyczne (TEOAE/DPOAE)
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Cecha charakterystyczng ANSD jest niewspoimiernie zty
wynik w audiometrii stownej w stosunku do wyniku au-
diometrii tonalnej. Ta rozbieznos¢ jest efektem deficy-
tu zdolnoéci rozdzielczosci czasowej stuchu, ktéra ma
bezposredni wpltyw na zdolno$¢ percepcji mowy [8,48].
Co wigcej, stopien deficytu poszczegdlnych sktadowych
audiometrii sfownej moze by¢ rézny (prég wykrywania
mowy, ang. speech detection threshold, SDT; prég rozu-
mienia mowy, ang. speech reception threshold, SRT; sto-
pient dyskryminacji mowy). Rozumienie mowy w ciszy
moze by¢ stosunkowo dobre, ale w obecnosci szumu, tta
akustycznego znaczaco sie pogarsza. Pomocne moga si¢
wiec okaza¢ zmodyfikowane metody audiometrii mowy,
sprawdzajace o$rodkowe procesy stuchowe, jak badanie
mowg filtrowana, przyspieszona lub znieksztalcong pod
wzgledem czestotliwosci i natezenia czy test mowy prze-
rzucanej. W przypadku malych dzieci z podejrzeniem AN
ogromne znaczenie ma audiometria behawioralna nie-
uwarunkowana (behawioralna audiometria obserwacyj-
na, ang. behavioral observation audiometry, BOA) moz-
liwa do wykonania juz w pierwszych miesigcach zycia,
jak i audiometria uwarunkowana (audiometria wzmoc-
niona bodzcem wzrokowym, ang. visual reinforcement
audiometry, VRA), ktéra moze by¢ przeprowadzana od
5-6 miesigca zycia. W panelu diagnostycznym u dzieci
powyzej 2 roku zycia znajduje si¢ audiometria zabawo-
wa, za$§ w przypadku starszych dzieci tradycyjna audio-
metria stowna. Nalezy tu podkreéli¢, Ze w badaniu BOA

Rysunek 3. Algorytm diagnostyczny ANSD w grupie matych dzieci
z grupy ryzyka

Figure 3. Diagnostic algorithm of ANSD in small children with risk
factors
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obserwuje si¢ reakcje odpowiednie dla wieku rozwojo-
wego niemowlat, a nie dla wieku kalendarzowego, i wy-
znacza jedynie minimalny poziom odpowiedzi, nie za$
prog styszenia. Mimo tych ograniczen niektérzy autorzy
wskazuja na duze znaczenie BOA dla rozrdznienia dzie-
ci z prawidlowym i podwyzszonym progiem wykrywania
mowy, a wiec wstepnej selekcji osob podejrzanych o AN
[8]. Zdecydowanie wiecej informacji uzyskuje sie¢ z VRA
czy audiometrii zabawowej. Na ich podstawie okresla si¢
poziom styszenia powietrznego i kostnego dla okreslo-
nej czestotliwos$ci dla danego ucha. Wyniki te w duzym
stopniu korespondujg z progami uzyskanymi w audio-
metrii tonalnej w pdzniejszym okresie. Pomocne w dia-
gnostyce audiologicznej ANSD moze by¢ badanie lokali-
zacji zrédla dzwieku, zalezne od prawidlowego styszenia
przestrzennego, ktére jest pochodng styszenia obuuszne-
go. Naukowcy podkreslaja, ze warunkiem koniecznym do
prawidlowej percepcji mowy jest prawidtowa rozdziel-
czo$¢ czasowa stuchu, czyli zdolno$¢ odbierania zmian
bodzca stuchowego w funkgji czasu, i umiejetnos¢ inte-
gracji réznic dotyczacych danej informacji pochodza-
cych z obojga uszu [8].

Wyniki

Analiza szeregu prac w aspekcie diagnostyki ANSD umoz-
liwia przedstawienie aktualnego algorytmu postepowa-
nia, ktéry pozwala na wczesne postawienie rozpoznania
i szybka interwencje. W celu zoptymalizowania tego pro-
cesu niezbedne jest jednak uwzglednienie wieku pacjen-
ta oraz wystepowania czynnikéw ryzyka (ryciny 1, 2 i 3).
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Diagnostyke audiologiczng nalezy rozpocza¢ od zebra-
nia dokladnego wywiadu dotyczacego pacjenta i jego ro-
dziny, w tym informacji o wystepowaniu czynnikéw ry-
zyka niedostuchu. Do postawienia rozpoznania ANSD
nalezy wykorzysta¢ zar6wno obiektywne metody oceny
stuchu: ABR przy uzyciu bodzca typu trzask o jednoli-
tej polaryzacji, otoemisje wywolane trzaskiem lub oto-
emisje produktéw znieksztalcen nieliniowych, audio-
metrie impedancyjng oraz subiektywne testy oceniajace
percepcje mowy: badania behawioralne stuchu w przy-
padku noworodkéw i niemowlat (BOA, VRA), audio-
metrie zabawowa (u dzieci powyzej 2 roku zycia), au-
diometrie¢ stownga (do oceny oséb dorostych i starszych
dzieci; audiometria sfowna w stuchawkach oraz w szu-
mie). W przypadku diagnostyki u dzieci autorzy zwra-
caja uwage na znaczenie obserwacji rodzicéw i wskazuja
konieczno$¢ wykorzystania ujednoliconych kwestio-
nariuszy jako narzedzia do wieloptaszczyznowej oce-
ny rozwoju dziecka [8]. Takim prostym i wiarygodnym
narzedziem do monitorowania wczesnego prelingwal-
nego rozwoju stuchowego u dzieci od 0 do 24 miesia-
ca zycia jest skala IT-MAIS, ktérag mozna si¢ postuzy¢
do przeprowadzania i punktowania standaryzowanego
wywiadu z rodzicami. Probe adaptacji tej skali do je-
zyka polskiego przeprowadzil zespét naukowcow z Lo-
dzi [49]. U starszych dzieci i doroslych niezbedne jest
wykonanie audiometrii tonalnej oraz ocena jakosci zy-
cia przy uzyciu wystandaryzowanych kwestionariuszy
[50]. W obu grupach pacjentéw istotna jest ocena wy-
dolnosci uktadu przedsionkowego poprzez wideo/elek-
tronystagmografie i/lub miogenne przedsionkowe po-
tencjaly wywotane [13].

W przypadku podejrzenia lub rozpoznania ANSD u dzieci
postepowanie polega na czujnej obserwacji audiologicznej
(ang. watchful observation), czyli kontrolnych badaniach
wykonywanych co 6-12 tygodni, polaczonej z wielopro-
filowa diagnostyka: radiologiczna, neurologiczng, okuli-
styczng, genetyczng, pediatryczng, psychologiczna. Wazna
jest wczesna interwencja (rehabilitacja stuchowa, progra-
my edukacyjne, aparatowanie), podjeta do 6 miesiaca zy-
cia, nie pdzniej jednak niz do ukonczenia 1 roku zycia
[46]. Wszczepienie implantu §limakowego u pediatrycz-
nego pacjenta z ANSD nalezy rozwaza¢ w przypadku bra-
ku poprawy w percepcji mowy po zatoZeniu aparatow stu-
chowych, opierajac si¢ na co najmniej wielomiesiecznych
obserwacjach i systematycznym powtarzaniu badan stu-
chu w mys$l zasady wzajemnego sprawdzania. Rozsagdnym
postulatem wydaje si¢ w tym kontekscie ukonczony 1 rok
zycia jako graniczny wiek implantowania dziecka z AN.
Konieczne jest tez wykonanie badan obrazowych, MRI lub
CT glowy, aby oceni¢ anomalie w obrebie ucha wewnetrz-
nego czy nerwu VIIL

W przypadku diagnozowania ANSD u 0s6b dorostych
wazna jest ocena neurologiczna oraz regularne kontrole
audiologiczne, co 3-6 miesiecy. Nalezy rozwazy¢ prze-
prowadzenie badania lokalizacji zrédta dzwieku. Weze-
sna interwencja w tej grupie pacjentéw polega na jak naj-
szybszym aparatowaniu i ocenie korzysci z urzadzenia.
Najczesciej u dorostych 0séb z ANSD nie obserwuje sie
dobrych efektéw z uzytkowania tego typu urzadzen. Do-
brym rozwigzaniem okazuje si¢ natomiast wszczepienie
implantu §limakowego, poprawiajacego synchronizacje

impulsu elektrycznego we widknach nerwu stuchowe-
go [13,50,51].

Dyskusja

Po ponad 20 latach badan dotyczacych ANSD wiadomo,
ze jest to bardziej skomplikowana jednostka chorobowa
niz poczatkowo mysélano, za$ populacja chorych stanowi
niezwykle heterogenng grupe. Cecha wspdlng wszystkich
chorych z ANSD sg zaburzenia percepcji mowy i rozbiez-
no$¢ miedzy slyszalnoscig (wykrywaniem dzwieku) a ro-
zumieniem mowy. Autorzy zgodnie podkreslaja ogromny
wplyw deficytow w ANSD na rozwoj funkcjonalny: zabu-
rzenia rozwoju mowy, czytania, pisania, pogorszenie pa-
migci, spadek motywacji, ograniczenie zdolnosci poznaw-
czych, uposledzenie komunikacji, zaburzenia emocjonalne
i psychiczne. Ten szereg narastajacych z wiekiem proble-
mow negatywnie wplywa na proces ksztalcenia, osiagnie-
cia naukowe i zawodowe. By przeciwdziala¢ odleglym
skutkom wynikajacym z neuropatii stuchowej, w pelni uza-
sadnione i konieczne wydaje sie wiec kierowanie w trybie
przyspieszonym dzieci z podejrzeniem ANSD do o$rod-
kéw audiologicznych przynajmniej drugiego poziomu re-
ferencyjnego, wyposazonych w odpowiednie instrumenty
diagnostyczno-terapeutyczne. Tylko takie postepowanie
zapewni wczesng rehabilitacje stuchowa tej szczegdlnej
grupie dzieci.

Ponadto w ostatnich latach widoczna jest tendencja do
wzrostu czesto$ci wystepowania tego zaburzenia, co moze
by¢ odzwierciedleniem wyzszych standardéw medycznych
w opiece nad plodem i noworodkiem. Stad wysokie ocze-
kiwania w stosunku do audiologéw i potrzeba opracowania
nowych technik diagnostycznych pozwalajacych na szybka,
trafng diagnoze oraz wczesng interwencje, by zmniejszy¢
stopien zaburzen funkcjonalnych. Obiecujace w tym kon-
tekscie jest wykorzystanie potencjaléw korowych zwigza-
nych ze zdarzeniem do obiektywnej oceny zdolno$ci sty-
szenia i oceny korzysci z urzadzen wzmacniajacych stuch
u malych dzieci [48]. Eksperci zgodnie podkreslaja, ze wa-
runkiem uzyskania optymalnych efektéw leczenia, pozwa-
lajacych na prawidtowy rozwdj dzieci z ANSD, jest prze-
prowadzenie interwencji w odpowiednim czasie, w okresie
wrazliwym dla rozwoju kory stuchowej, kiedy obserwuje
sie najwiekszg plastycznoéé kory mézgowej [33]. Sharma
i Cardon na podstawie wstepnych badan szacujg, zZe okres
wrazliwy dla dzieci z ANSD przypada do okoto 2 roku zy-
cia. Jednocze$nie zwracaja uwage na doniesienia naukowe
wskazujace na mozliwo$¢ modyfikacji okresu wrazliwego
dla dojrzewania kory sluchowej, a tym samym wykorzy-
stania neuroplastyczno$ci do ponownej indukcji okresu
wrazliwego dla kory stuchowej u dzieci z ANSD [33]. Pew-
ne jest, ze obecno$¢ dodatkowych zmiennych, takich jak
wspotwystepujace inne zaburzenia neurologiczne, wply-
wa znaczgco na stopien uposledzenia percepcji mowy, de-
cyzje o implantacji oraz wyniki po wszczepieniu implan-
tu §limakowego. Majac na uwadze implikacje rozwojowe
wynikajace z ANSD, opiekunowie dzieci z tym zaburze-
niem powinni by¢ poinformowani o koniecznosci prze-
prowadzania systematycznych kontrolnych badan audio-
logicznych w pierwszym roku od momentu postawienia
diagnozy, za$ chore dzieci powinny by¢ objete komplekso-
wa opieka (pediatryczng, audiologiczna, genetyczng, neu-
rologiczng, okulistyczna, logopedyczna, psychologiczna).

32



Stepief A. E.: Neuropatia stuchowa — algorytm...

Szczegblng uwage nalezy zwréci¢ na noworodki z grupy
ryzyka, czyli przebywajace na oddziale intensywnej opie-
ki neonatologicznej (OION) powyzej kilku dni (w Kana-
dzie noworodki, ktére spedzity powyzej 3 dni na OION-ie,
objete sg rozszerzonym programem przesiewowych badan
stuchu i maja wykonywane ABR [27]).

W zaleceniach dotyczacych rozpoznawania i postepowania
w przypadku ANSD u dzieci, sformutowanych w 2008 roku
przez grupe ekspertéw w Como, jest mowa o aparatowaniu
w jak najkrétszym czasie po postawieniu rozpoznania, ale
dopiero po wyznaczeniu progéw slyszenia i progéw wykry-
wania mowy, oraz o wnikliwym monitorowaniu efektéw po
zalozeniu aparatow stuchowych, w celu korekeji ustawien
urzadzen i uzyskania optymalnego efektu stuchowego. Su-
gerowane jest dazenie do poprawy wskaznika SNR, co po-
winno skutkowac¢ lepszym rozpoznawaniem i rozumieniem
mowy, a w konsekwencji zapewni¢ optymalne wykorzysta-
nie potencjalnych mozliwosci jezykowych dziecka [16]. Re-
komendacje dotyczace implantowania dzieci z ANSD méwia
o odroczeniu decyzji do ukonczenia 2 roku Zycia, to jest do
czasu uzyskania powtarzalnych wynikéw badan audiologicz-
nych i pewnosci, ze zaburzenie ma staly charakter [16]. Ko-
nieczne jest tez wykonanie badan obrazowych w celu oceny
stanu nerwu stuchowego przed planowang operacja. Istot-
ne jest stwierdzenie, Ze wszczepienie implantu slimakowego
nalezy rozwazy¢, bez wzgledu na progi styszenia w audio-
metrii, u dziecka, ktére mimo podjetych dzialan nie uzy-
skuje poprawy w rozpoznawaniu i rozumieniu mowy oraz
nie rozwija mowy. Pomocnym narzedziem w takich sytu-
acjach wydaje si¢ badanie CAEP, co podkreslajg Sharma
i Cardon [33]. Kaga akcentuje z kolei znaczenie uwaznej
obserwacji i konieczno$¢ czgstego powtarzania badan au-
diologicznych w grupie pediatrycznej (ABR, DPOAE, au-
diometria behawioralna) [13].

Pi$miennictwo:

‘Whioski

Wigkszo$¢ przypadkéw ANSD w populacji dziecigcej
ma charakter wrodzony lub wynika z dzialania nie-
korzystnych czynnikéw w okresie okotoporodowym,
dlatego tez bardzo wazna role w diagnostyce odgrywa
program przesiewowych badan stuchu u noworodkéw.
Do programu badan przesiewowych przeprowadza-
nych u niemowlat powyzej 4 miesiaca zycia i dzieci
w wieku przedszkolnym nalezatoby wlaczy¢ badanie
odruchu migénia strzemigczkowego.

Noworodki wymagajace opieki w ramach oddziatu in-
tensywnej opieki neonatologicznej, trwajacej powy-
zej kilku dni, powinny oprécz podstawowego badania
przesiewowego z zastosowaniem otoemisji akustycz-
nych mie¢ wykonane réwniez badanie ABR.
Obejmujac opieka audiologiczng dziecko podejrza-
ne o neuropati¢ stuchows, nalezy pamigta¢ o okre-
sie wrazliwym dla rozwoju kory stuchowej, kluczo-
wym takze dla rozwoju mowy, i dazy¢ do wczesnej
interwencji.

Przeprowadzajac diagnostyke audiologiczng, nalezy
postugiwa¢ sie zarowno elektrofizjologicznymi ba-
daniami obiektywnymi (OAE, ABR, MEMR), jak
i badaniami subiektywnymi (audiometria tonalna,
stowna, behawioralna) w my$l zasady wzajemnego
sprawdzania.

Diagnostyka dzieci w przypadku podejrzenia ANSD
powinna uwzglednia¢ ograniczenia wynikajace z wie-
ku rozwojowego.

Dzieci z podejrzeniem ANSD nalezy kierowaé w trybie
przyspieszonym do osrodkéw audiologicznych przy-
najmniej drugiego poziomu referencyjnego, co po-
zwoli przeciwdziala¢ narastajacym z czasem dysfunk-
cjom spolecznym.
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