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Streszczenie

Wstęp: Częstość występowania zespołu Downa (ZD) wśród żywo urodzonych noworodków wynosi 1 na 600–700. Jest to naj-
częstsza aberracja ludzkich chromosomów autosomalnych. Jedną z przyczyn opóźnień w rozwoju intelektualnym, poznawczym 
i językowym u dzieci z zespołem Downa są zaburzenia słuchu. Szacuje się, że odsetek występowania ubytków słuchu u dzieci 
z ZD wynosi od 38% do 82%. Wielu badaczy zgadza się, że najczęściej występującym rodzajem niedosłuchu jest niedosłuch 
przewodzeniowy, jednak inne źródła wskazują także na niedosłuch mieszany lub czuciowo-nerwowy.

Materiał i metody: W badaniach udział wzięło 12 osób z zespołem Downa w wieku od 9 miesięcy do 28 lat. U wszystkich 
osób wykonano otoskopię, tympanometrię, badanie emisji otoakustycznych oraz słuchowych potencjałów wywołanych pnia 
mózgu (ABR).

Wyniki: Analiza wyników obiektywnych badań słuchu wykazała, że w badanej grupie pacjentów występują różnego rodza-
ju zaburzenia słuchu. Łączna analiza wyników obiektywnych badań słuchu wykazała, że zaburzenia przewodzeniowe obec-
ne były w 4 przypadkach (25%).

Wnioski: Wyniki badań pilotażowych u dzieci i młodzieży zespołem Downa potwierdziły możliwość wykorzystania metod 
obiektywnych w ocenie słuchu tej grupy dzieci bez potrzeby stosowania anestezji oraz wykazały, że w tej grupie osób najczę-
ściej występują zaburzenia słuchu typu przewodzeniowego.

Słowa kluczowe: diagnostyka słuchu • zespół Downa • ABR • emisje otoakustyczne • tympanometria

Abstract

Background: The incidence of Down Syndrome (DS) of live-born infants is 1 in 600–700. It is the most common human au-
tosomal chromosome aberration. One of the reasons for delays in intellectual, cognitive and language development in chil-
dren with Down syndrome are hearing impairments. It is estimated that the prevalence of hearing loss in children with Down 
syndrome is from 38% to 82%. Many researchers agree that the most common type of hearing loss is the conductive hearing 
loss, however, other sources also point at the mixed or sensorineural hearing loss.

Material and methods: The preliminary study included 12 persons with Down Syndrome, at the age between 9 months and 
28 years. Otoscopic examination, tympanometry, otoacoustic emissions and auditory brainstem evoked potentials ABR were 
performed on all subjects.

Results: The analysis of the results of objective hearing tests showed various types of hearing disorders in the examined group 
of patients. The analysis of overall results of the objective hearing testing indicated the presence of conductive hearing loss in 
4 persons (25%).
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Wstęp

Częstość urodzeń dzieci z zespołem Downa (ZD) szacuje 
się na 1 z 600–700 [1]. Jest to najczęstsza aberracja ludz-
kich chromosomów autosomalnych. Zaburzenie rozwojo-
we zwane zespołem Downa jest zespołem malformacyjnym 
powstałym w wyniku niekompletnej embriogenezy na sku-
tek obecności dodatkowego 21 chromosomu autosomalne-
go (lub jego długich ramion) w kariotypie. Nadekspresja 
materiału genetycznego w wyniku potrojenia liczby genów 
powoduje wielopoziomowe zaburzenia metaboliczne, dy-
morfizm tkankowy, liczne wady narządów wewnętrznych 
oraz charakterystyczne cechy fenotypowe z różnym stop-
niem upośledzenia umysłowego [2]. Jedną z przyczyn opóź-
nień w rozwoju intelektualnym, poznawczym i językowym 
u dzieci z zespołem Downa są zaburzenia słuchu. Szacu-
je się, że częstość występowania ubytków słuchu u dzie-
ci z ZD wynosi od 38% do 82% [3,4]. Wady twarzoczasz-
ki oraz nieprawidłowy przebieg trąbek słuchowych u osób 
z zespołem Downa są przyczyną zwiększenia zachorowal-
ności na zapalenie ucha środkowego, zapalenie gardła oraz 
zatok przynosowych. Wąski przewód słuchowy zewnętrz-
ny może utrudniać uwidocznienie błony bębenkowej za 
pomocą standardowych wzierników [5,6]. Wielu badaczy 
zgadza się, że najczęściej występującym rodzajem niedo-
słuchu u dzieci z zespołem Downa jest niedosłuch przewo-
dzeniowy, jednak inne źródła wskazują także na niedosłuch 
mieszany lub czuciowo-nerwowy [7–17]. Liczni autorzy 
stwierdzają, że niedosłuchy u dzieci z zespołem Downa są 
rezultatem zaburzeń zlokalizowanych w uchu środkowym 
[7–9,11–13]. Sugeruje się, że przyczynami ubytków słuchu 
u dzieci z zespołem Downa są: zagęszczona woskowina 
uszna, częste wysiękowe zapalenia ucha środkowego oraz 
nieprawidłowości wentylacyjne i mechaniczne ucha środ-
kowego [18,19]. Wczesne zdiagnozowanie niedosłuchów 
u dzieci ma kluczowe znaczenie dla rozwoju języka [20,21].

Przez wiele lat ocena słuchu u osób z zespołem Downa 
była bardzo trudna lub wręcz niemożliwa. Wynikało to 
z ograniczonego dostępu do metod obiektywnych w dia-
gnostyce zaburzeń słuchu oraz braku współpracy ze stro-
ny pacjentów z zespołem Downa.

W ostatnich latach pojawiło się w piśmiennictwie wiele prac 
dotyczących zaburzeń słuchu u dzieci z zespołem Downa, 
w których do oceny słuchu zastosowano metody elektrofizjo-
logiczne [Kręcicki 2005; Roizen 1993; Pilecki 2002]. Kręcic-
ki i wsp. (2005) objęli badaniami grupę 70 dzieci z zespołem 
Downa w wieku od 2 miesięcy do 17 lat. Wyniki badań wy-
kazały znacząco skrócone interwały I–III u dzieci z zespołem 
Downa do 1 rż. w porównaniu z wynikami starszych dzieci 
z zespołem Downa oraz z grupą kontrolną. Latencja fali III 
oraz interwał I–III były znacząco dłuższe u starszych dzieci 
z zespołem Downa w porównaniu z grupą kontrolną [22].

Cechą nowoczesnych urządzeń do badań obiektywnych 
słuchu jest automatyzacja i  obiektywizacja pomiarów, 

znaczne skrócenie czasu rejestracji oraz większa odpor-
ność na różnego rodzaju zakłócenia występujące podczas 
pomiarów. Niektóre urządzenia do rejestracji słuchowych 
potencjałów wywołanych umożliwiają obecnie przeprowa-
dzenie badań nawet w przypadku aktywności motorycznej 
dziecka [25]. Niewątpliwie zwiększył się również dostęp do 
metod obiektywnych, co oznacza, że znacznie łatwiej moż-
na objąć tymi badaniami również dzieci z zespołem Downa.

Biorąc powyższe pod uwagę, można założyć, że dzięki 
zastosowaniu nowoczesnych urządzeń diagnostyka słu-
chu u dzieci z zespołem Downa będzie w wielu przypad-
kach możliwa bez potrzeby usypiania badanych środka-
mi farmakologicznymi.

Celem pracy była ocena możliwości przeprowadzenia 
obiektywnych badań słuchu u osób z zespołem Downa 
bez zastosowania anestezji.

Materiał i metody

W badaniach udział wzięło 12 osób z zespołem Downa 
w wieku od 9 miesięcy do 28 lat (8 chłopców i 4 dziewczę-
ta, wśród dzieci i młodzieży była jedna osoba dorosła 28 l.), 
warunkiem przystąpienia do badań było podpisanie zgody 
na przeprowadzenie testów przez opiekuna. Badania zosta-
ły wykonywane podczas snu fizjologicznego lub w stanie 
czuwania, w domu dziecka oraz w szkole specjalnej. Czas 
przeprowadzenia wszystkich badań zawierał się w przedzia-
le od jednej do trzech godzin. Pacjenci nie byli poddawani 
wcześniejszym badaniom behawioralnym. Przed przystą-
pieniem do badań obiektywnych u każdego pacjenta wy-
konano otoskopię. Jeśli nie stwierdzono nieprawidłowości 
w obrębie przewodu słuchowego zewnętrznego oraz błony 
bębenkowej, wykonywano tympanometrię, badania emisji 
otoakustycznych oraz słuchowych potencjałów wywoła-
nych pnia mózgu (ABR). Tympanometrię przeprowadzo-
no za pomocą urządzenia OTOflex 100 firmy Otometrics. 
W badaniu tym zastosowano częstotliwość tonu 220 Hz, 
a analizy tympanogramów dokonano na podstawie klasy-
fikacji Jergera [22]. Rejestrację sygnałów otoemisji dla trza-
sku – TEOAE wykonano za pomocą systemu ILO 6 (Oto-
dynamics Ltd., Londyn). Badanie słuchowych potencjałów 
wywołanych pnia mózgu dla trzasku przeprowadzono za 
pomocą urządzenia Integrity V500 firmy Vivosonic. Pasmo 
wzmacniacza biologicznego zawierało się w przedziale od 
30 Hz do 3000 Hz. Badanie wykonywano procedurą sze-
regu natężeniowego, ze skokiem 10 dB, rozpoczynając od 
natężenia 80 dB nHL. Jeżeli było to możliwe, w odpowie-
dziach ABR poza progiem fali V wyznaczano również war-
tości interwałów czasowych. Kryterium normy progu sły-
szenia dla odpowiedzi ABR wynosiło 20 dB nHL.

Wyniki

W tabeli 1 przedstawiono wyniki badań obiektywnych słuchu 
wszystkich osób badanych. Tympanogram typu A uzyskano 

Conclusions: The results of pilot studies in children and adolescents with Down syndrome confirmed that objective methods 
can be used for evaluation of hearing in this group of children without the need to apply anesthesia. It was also shown that 
the most common hearing loss in this group of subjects was of conductive type.

Key words: diagnosis of hearing loss • Down syndrome • ABR • otoacoustic emissions • tympanometry
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w 15 uszach (62%), tympanogram typu C w 6 uszach (25%), 
a w jednym uchu otrzymano tympanogram typu B (4%). 
Łącznie nieprawidłowe tympanogramy uzyskano w 29% 
uszu. U jednego badanego dziecka nie wykonano tympano-
metrii z uwagi na obecność drenu wentylacyjnego. W bada-
niu emisji otoakustycznej otrzymano 4 nieprawidłowe wy-
niki w uchu prawym (16%) oraz 6 w uchu lewym (25%). 
W sumie brak otoemisji stwierdzono w 41% uszu.

Podwyższone wartości progów fali V (powyżej 20 dB nHL) 
w badaniu ABR stwierdzono w 7 uszach (29%). W dwóch 
przypadkach podwyższenie progu fali V zaobserwowano 
w obojgu uszach, natomiast u 3 dzieci zwiększone warto-
ści występowały tylko w jednym uchu. Na szczególną uwa-
gę zasługuje pacjent nr 8, u którego w uchu lewym war-
tość progu fali V wynosiła 60 dB nHL. U  tego pacjenta 
wynik badania tympanometrii w uchu lewym wskazywał 

na podejrzenie zapalenia ucha środkowego (tympanogram 
typu B). Na rycinie 1 przedstawiono przykład rejestracji 
odpowiedzi ABR w uchu lewym u pacjenta nr 1. Uzyska-
ne zapisy odpowiedzi cechuje wysoka jakość, wynikająca 
z metod pomiaru oraz jakości urządzenia. Zbliżoną ja-
kość zapisów ABR uzyskano w większości przypadków.

Na rycinie 2 przedstawiono indywidualne wykresy funkcji 
latencja-natężenie dla fali V. Dla tympanogramów typu B 
i C wykresy są przesunięte wzdłuż osi natężeń w stosunku 
do krzywych dla osób z prawidłowymi tympanogramami, 
co jest charakterystyczne dla przewodzeniowych zaburzeń 
słuchu. Dla każdej intensywności trzasku wartości laten-
cji fali V dla osób z tympanogramami B i C były znacz-
nie dłuższe w porównaniu z wartościami latencji w gru-
pie osób z prawidłowym tympanogramem.

Nr pacjenta Wiek 
pacjenta 

Typ 
tympanogramu

Obecność sygnału emisji 
otoakustycznej TEOAE

Wartość progu 
fali V [dB]

UP UL UP UL UP UL

1 2 lata i 8 m-cy A A + + 20 20

2 6 lat A A + – 20 20

3 28 lat A C + + 20 30

4 4 lata i 8 m-cy A A + + 10 10

5 6 lat B (dren) B (dren) – – 20 20

6 10 lat C C + + 20 30

7 9 lat A A + + 20 20

8 14 lat C B – – 30 60

9 12 lat A A + + 20 20

10 2 lata i 8 m-cy C C – – 30 30

11 5 lat A A + – 20 20

12 9 m-cy A A – – 20 40

Tabela 1. Wyniki obiektywnych badań słuchu
Table 1. Results of objective hearing tests
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Rycina 1. Zapis rejestracji odpowiedzi ABR w  uchu lewym 
u pacjenta nr 1
Figure 1. ABR recordings in left ear of patient No. 1
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Rycina 2. Indywidualne wykresy funkcji latencja-natężenie 
dla różnych typów tympanogramów
Figure 2. Individual latency-intensity functions for different 
types of tympanograms
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Na rycinie 3 przedstawiono wykresy średnich wartości 
latencji fali V w funkcji natężenia trzasku. Dla tympano-
gramów typu C i B wykres funkcji latencja-natężenie miał 
charakterystyczny przebieg jak dla niedosłuchów typu 
przewodzeniowego. Funkcję latencja-natężenie o przebie-
gu charakterystycznym dla niedosłuchu przewodzeniowe-
go stwierdzono w 6 uszach (25%). Porównanie średnich 
wartości latencji fali V dla poszczególnych intensywności 
trzasku wykazało istotne statystycznie ich zwiększenie dla 
uszu z tympanogramami typu B i C.

Średnia wartość interwału I–III wynosiła 2,10±0,10 ms, 
natomiast interwału III–V – 1,86±0,08 ms. U wszystkich 
osób wartości interwałów czasowych I–III oraz III–V były 
w normie.

Łączna analiza wyników poszczególnych typów badań wy-
kazała, że w 6 uszach (25%) występują zaburzenia prze-
wodzeniowe, a w  jednym uchu zaburzenie słuchu typu 
odbiorczego.

Dyskusja

Ze względu na liczne problemy wynikające z wad anato-
micznych, zwężenia jamy nosowo-gardłowej, przerostu 
migdałków gardłowych, dysfunkcji trąbek Eustachiusza 
[27,28], dzieci i młodzież z zespołem Downa stanowią 
grupę o podwyższonym ryzyku wystąpienia niedosłuchów. 
Większość badań metodą ABR u tych dzieci wykonywana 

jest w narkozie płytkiej, znacznie rzadziej podczas snu fi-
zjologicznego czy w stanie czuwania. Podczas badań pilo-
tażowych opiekunowie dzieci zgłaszali liczne, wcześniejsze 
problemy z wykonaniem badań w placówkach medycz-
nych. Brak współpracy ze strony pacjenta często skutko-
wał niewykonaniem badania, co powodowało konieczność 
ponownych wizyt w pracowniach diagnostycznych. W ten 
sposób znacznie wydłużał się czas rozpoznania zaburzeń 
słuchu oraz rozpoczęcia właściwej terapii.

Badania różnych autorów pokazują, że częstość występo-
wania wad serca u dzieci z zespołem Downa wynosi od 
7% do 70% [29–31]. Dlatego też bardzo często rodzice czy 
opiekunowie tych dzieci nie decydują się – pomimo po-
dejrzenia niedosłuchu – na przeprowadzenie u nich ba-
dań ABR w narkozie. Alternatywą dla badań ABR we śnie 
indukowanym farmakologicznie są badania w warunkach 
optymalnych dla dziecka, takich jak dom lub szkoła, prze-
prowadzane podczas dziennej aktywności.

Zasadniczym celem pracy było sprawdzenie, czy u dzie-
ci i młodzieży z zespołem Downa jest możliwe wykona-
nie obiektywnych badań słuchu, a w szczególności słucho-
wych potencjałów wywołanych pnia mózgu, bez potrzeby 
usypiania na drodze farmakologicznej. Badania wykona-
no na terenie szkoły specjalnej lub w domu dziecka, pod-
czas snu fizjologicznego lub w stanie czuwania.

Wyniki uzyskane w niniejszej pracy wykazały, że badanie 
ABR można wykonać bez konieczności stosowania ane-
stezji zarówno u niemowląt, jak i u dzieci starszych i mło-
dzieży z zespołem Downa. Jakość zapisów ABR umożli-
wiała wyznaczenie latencji i progu fali V oraz interwałów 
czasowych i funkcji latencja-natężenie. Zaburzenia prze-
wodzeniowe stwierdzono u 4 dzieci (33%), natomiast tylko 
w jednym uchu stwierdzono zaburzenia słuchu typu od-
biorczego niewielkiego stopnia. W większości przypad-
ków występował tympanogram typu C, co wskazuje, że 
zasadniczą przyczyną zaburzeń przewodzeniowych w gru-
pie dzieci objętych badaniami była dysfunkcja trąbki słu-
chowej. Wyniki uzyskane w niniejszej pracy potwierdzają 
zatem obserwacje innych autorów (Hassman i wsp. 1988; 
Balkany i wsp. 1979), dotyczące wysokiego odsetka zabu-
rzeń przewodzeniowych w tej grupie pacjentów.

Wnioski

Na podstawie otrzymanych wyników sformułowano na-
stępujące wnioski:

1.  U dzieci i młodzieży z zespołem Downa dominują za-
burzenia słuchu typu przewodzeniowego.

2.  Możliwe jest wykonanie badań obiektywnych słuchu 
u dzieci i młodzieży z zespołem Downa bez potrzeby 
stosowania anestezji dzięki użyciu urządzeń wysokiej 
jakości.

3. Przeprowadzone badania są badaniami pilotażowymi.
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Rycina 3. Średnie wartości oraz odchylenie standardowe war-
tości latencji fali V wyznaczone w uszach dla tympanogramu 
typu A oraz dla tympanogramu typu C. Wykres latencji w uchu 
z tympanogramem typu B zaznaczono linią przerywaną

Figure 3. Mean values and standard deviations of wave V 
latency in the ears with tympanograms type A  (diamonds) 
and tympanograms type C (squares). The latency in the ear 
with tympanogram type B is plotted with dashed line without 
markers
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