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Streszczenie

Wprowadzenie: Poszerzony wodociag przedsionka (LVAS) jest najczestsza wrodzong anomalia budowy ucha wewnetrznego.
Konsekwencja wady jest niedostuch i nierzadko zaburzenia uktadu przedsionkowego. LVAS najczesciej jest diagnozowany juz w wieku
dziecigcym. Opieka audiologiczna wciaz w duzej mierze polega na obserwacji i protezowaniu niedostuchu. Zaburzenia przedsionkowe
- z uwagi na réznorodny charakter - wymagaja dostosowania metody terapeutycznej do klinicznej sytuacji pacjenta. W przypadku
trwalego uszkodzenia obwodowego narzadu przedsionkowego terapia opiera si¢ na rehabilitacji przedsionkowej. Najnowsze doniesienia
naukowe wiaza duze nadzieje z mozliwoscia chirurgicznego opanowania napadowych zawrotéw glowy poprzez blokade przewodu
$rédchlonki.

Opis przypadku: Do Poradni Otoneurologicznej Instytutu Fizjologii i Patologii Stuchu (IFPS) w trybie ambulatoryjnym zgtosit 30-letni
pacjent w celu diagnostyki przewlektych i napadowych zaburzen réwnowagi. Objawy prowokowane byly aktywnoscia fizyczna. W chwili
konsultacji pacjent byl w stanie 0gélnym dobrym, stabilny w chodzie. Do innych objawéw podanych przez chorego nalezaty niedostuch
i szumy uszne lewostronne, wystepujace od lat. Z uwagi na niejednoznaczno$¢ obrazu wynikajaca z rozbieznosci pomigdzy wywiadem
i badaniem przedmiotowym a badaniami instrumentalnymi, w celu postawienia diagnozy konieczne okazalo si¢ wykonanie oceny
radiologicznej uszu. W tomografii komputerowej (TK) kosci skroniowych opisano poszerzony wodociag przedsionka.

Whioski: W opisanym przypadku objawy, jakie prezentowal pacjent, wynikaty z nadci$nienia w uchu wewnetrznym oraz uszkodzenia
przedsionka po stronie lewej. W przypadku napadowych zawrotéw gtowy lub napadowych zaburzen réwnowagi wsréd przyczyn
dolegliwosci nalezy zawsze rozwazy¢ wady budowy ucha wewnetrznego. Wysokie cisnienie w uchu wewnetrznym moze by¢ przyczyna
rozbieznosci wynikow badan instrumentalnych.

Stowa kluczowe: zespol poszerzonego wodociagu przedsionka « LVAS « zaburzenia przedsionkowe e niedostuch « wada ucha
wewngetrznego

Abstract

Introduction: Large vestibular aqueduct syndrome (LVAS) is one of the most common congenital malformation of the inner ear that
predisposes individuals to variable vestibulo-cochlear symptoms. LVAS is associated with sensorineural hearing loss, or sometimes
with mixed hearing loss, often vestibular dysfunction. Audiological care is still largely based on observation and prosthetics of hearing
loss. Vestibular balance disorder, due to its diverse nature, requires adaptation of the therapeutic method to the clinical situation of the
patient. The latest scientific reports associate high hopes with the possibility of surgical methods of treatment through endolymphatic
duct blockage (EDB) surgery.
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Case report: We present case of 30 year old male patient who was diagnosed in Institute of Physiology and Pathology of Hearing in
Kajetany, Poland. The patient suffer from chronic paroxysmal dizziness which were triggered by physical activity. During a physical
examination patient was in good general health condition and without sense of balance problems. Patient had left-sided tinnitus and
hearing loss. Due to lack of coherence between anamnesis, medical and instrumental examination, crucial to make diagnosis was
radiological examination of ears. High resolution computer tomography (CT) showed LVAS.

Conclusions: Patient presented symptoms that were the consequence of hypertension in the inner ear and damage of the left side
vestibulum. High pressure in the inner ear may be the reason for the discrepancy in the results of instrumental otoneurological tests.
We should remember that in cases of paroxysmal dizziness or vertigo the causes may be associated with anatomical malformation.
Key words: large vestibular aqueduct syndrome « LVAS « vestibular dysfunction e hearing loss « inner ear malformation

Wykaz skrétow

Skrot Rozwinigcie skrotu Znaczenie skrétu w jezyku polskim
AT audiometria tonalna -
BPPV bening paroxysmal positional vertigo tagodne potozeniowe zawroty gtowy
cT computed tomography tomografia komputerowa (TK)
EDB endolymphatic duct blockage blokada przewodu srédchtonki
LVAS large vestibular aqueduct syndrome poszerzony wodociag przedsionka
oVEMP ocular vestibular evoked myogenic potentials oczne miogenne przedsionkowe potencjaty wywotane
PTA pure tone audiometry audiometria tonalna
RM rezonans magnetyczny =
SSCD superior semicircular canal dehiscence syndrome przetoka kanatéw pétkolistych
TK tomografia komputerowa -
VEMP vestibular evoked myogenic potentials miogenne przedsionkowe potencjaty wywotane
VHIT video head impuls (test) test vHIT
VOR vestibulo-ocular reflex odruch przedsionkowo-oczny
Wprowadzenie oparli$my sie na badaniu podmiotowym, natomiast badania

Zawroty glowy, rowniez te wynikajace z zaburzenia ukladu
przedsionkowego, sa pojeciem ogdélnym. Diagnostyka
zaburzen ukladu réwnowagi opiera si¢ w pierwszej ko-
lejnosci na precyzyjnym wywiadzie lekarskim. Badanie
podmiotowe pacjenta, dopelnione badaniem klinicznym,
ukierunkowuje celowane badania dodatkowe. Ztozono$¢
ukladu réwnowagi, a takze patomechanizmy powodu-
jace zaburzenia w obrgbie tego ukladu czgsto wymagaja
interdyscyplinarnego podejscia do procesu diagnostyczno-
-terapeutycznego. Bardzo czesto pacjenci z napadowa we-
stybulopatig przychodza do poradni otoneurologicznej
w okresie bezobjawowym. Wéwczas diagnoze opiera-
my przede wszystkim na wywiadzie i wynikach badania
przedmiotowego wykonanego w czasie ataku zawrotow

glowy [1].

Pacjent, ktorego przypadek opisujemy, byt zaadaptowany
do wczeéniej stwierdzonego niedostuchu, a bezposrednim
problemem, z jakim zgtosil si¢ do poradni audiologiczne;j,
byty napadowe zaburzenia réwnowagi. Chory w czasie kon-
sultacji nie zglaszal zawrotow glowy, a zatem w diagnostyce

przedmiotowe i instrumentalne mialy na celu oceng defi-
cytu obwodowego narzadu przedsionkowego.

Opis przypadku

Badanie podmiotowe

Trzydziestoletni pacjent zglosil si¢ do Poradni Otoneuro-
logicznej IFPS celem diagnostyki napadowych zawrotéw
gltowy. Chory zglosil, ze zawroty wystepuja od lat i sg
zwigzane z aktywno$cig fizyczng — podczas wykonywania
takich czynnosci jak: skakanie czy diugotrwale bieganie ma
odczucie, ze ,,leci” do tytu i ku lewej stronie. Dodatkowo
wystepuje oscylopsja. Zawroty typu vertigo (zawroty o cha-
rakterze iluzji ruchu wirowego) pojawialy sie przy probie
Valsalvy i kaszlu, z dodatkowym objawem — w postaci
trzaskéw w uchu lewym - przy kichaniu i wydmuchi-
waniu nosa. Pacjent skarzyl sie takze na powysitkowe
przytykanie ucha lewego z wyraznym nasileniem szumow
usznych. Niedostuch lewostronny, o skrytym poczatku, wy-
stepowal od lat. Szumy uszne, stale, o charakterze piskow
o zmiennym natezeniu, réwniez wystepowaly od lat.
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Rycina 1. Préby kaloryczne
Figure 1. Caloric tests

Poza tym pacjent byt ogélnie zdrowy, prowadzil aktywne
zycie, wywiad w kierunku przewleklej farmakoterapii czy
wezeéniejszych hospitalizacji okazal si¢ negatywny.

Badanie przedmiotowe

W badaniu ogdélnym otolaryngologicznym nie stwier-
dzono klinicznie istotnych nieprawidlowosci. W badaniu
otoneurologicznym nie stwierdzono oczoplasu samoistne-
g0, spojrzeniowego ani polozeniowego. Podczas badania
testem Henneberta ucha lewego wywotano oczoplas
poziomy skierowany w stron¢ prawa, ustgpujacy i miernie
zmieniajacy kierunek w strong lewa. Test wibracyjny wy-
wolywal oczoplas poziomy w strone prawa.
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Badania dodatkowe

Celem poglebienia diagnostyki wykonano nastepujace
badania: proby kaloryczne (rycina 1), vHIT (rycina 2),
VEMP (rycina 3), audiometrie tonalng (rycina 4) oraz
tomografie komputerowa (rycina 5).

Wryniki

W prébach kalorycznych nie zarejestrowano odpowiedzi
narzadu przedsionkowego po stronie lewej. Badanie vHIT
wykazalo ostabienie wspdtczynnika wzmocnienia odruchu
przedsionkowo-okoruchowego (ang. vestibulo-ocular
reflex, VOR) po stronie lewej z sakkadami korekcyjnymi
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Rycina 2. Badanie vHIT
Figure 2. Video head impuls test (VHIT)
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Rycina 3. Miogenne przedsionkowe potencjaty wywotane (VEMP)
Figure 3. Vestibular evoked myogenic potential (VEMP)
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Rycina 4. Wyniki audiometrii tonalnej (AT)
Figure 4. Results of pure tone audiometry (PTA)
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Rycina 5. Wynik tomografii komputerowej (TK)
Figure 5. Computed tomography (CT) result

jawnymi i ukrytymi. W badaniu VEMP po stronie lewej
nie uzyskaliémy odpowiedzi, dodatkowo przy stymula-
¢ji ucha lewego pacjent odczuwal zawroty glowy, ktére
nie pojawialy sie przy stymulacji strony prawej. Badanie
audiometrii tonalnej (ang. pure tone audiometry, PTA) wy-
kazalo lewostronny niedostuch typu mieszanego z rezerwa
$limakowg dla niskich i $rednich czestotliwosci, stromo-
opadajacy dla czestotliwoséci powyzej 2 kHz. W badaniu
tomografii komputerowej (TK) opisano: wyrostek sut-
kowaty lewy o budowie prawidlowej. Przewod stuchowy
zewnetrzny drozny. Jamy ucha $rodkowego powietrzne.
Lancuch kosteczek stuchowych zachowany, prawidlowy.
Poszerzony wodociag przedsionka do ok. 2,6 mm (obraz
TK jak w LVAS), poza tym blednik kostny bez zmian.
Przebieg kanalu nerwu twarzowego typowy.

Dyskusja

Poszerzony wodociag przedsionka (ang. large vestibular
aqueduct syndrome, LVAS) jest jedng z najczestszych wad
wrodzonych ucha wewnetrznego. Charakterystycznym
objawem tego schorzenia jest skokowo postepujacy nie-
dostuch. Uznaje sig, ze uszkodzenie komorek stuchowych
jest konsekwencja wzrostu ci$nienia w uchu wewnetrznym.
Ci$nienie wzrasta na skutek przeniesienia ci$nienia ptynu
mézgowo-rdzeniowego na przestrzenie ucha wewnetrzne-
go. Przyczyna tego zjawiska moga by¢ nawet niewielkie
urazy glowy (np. przy forsownym wysitku fizycznym).
W wigkszoéci przypadkéw niedostuch pojawia sie w dzie-
cinstwie, wada najczedciej wystepuje obustronnie, zwykle
ma charakter mieszany, nie istnieje predylekcja dotycza-
ca plci. Mniej charakterystycznym, niemniej istotnym
objawem LVAS, sg zawroty glowy. U pacjentéw z LVAS
zaburzenia réwnowagi, ze wzgledu na zlozonos¢ obrazu
i niejednorodny charakter, moga przejawiac sie jako: opdz-
niony rozwoj motoryczny, ataki vertigo, okresowo poczucie
oszolomienia, niestabilno$¢ w chodzie, oscylopsja [2].

Wywiad i badania kliniczne opisywanego pacjenta
w pierwszej kolejnoéci nasuwaly podejrzenie przetoki
kanaléw potkolistych (ang. superior semicircular canal
dehiscence syndrome, SSCD). Za diagnoza SSCD prze-
mawialy wyniki badan audiometrycznych, tj. rezerwa
slimakowa w badaniu audiometrii tonalnej (rycina 4)
przy zachowanych odruchach z migénia strzemigczkowe-
go, oscylopsja podczas aktywnosci fizycznej oraz zawroty
gtowy indukowane bodzcem akustycznym w uchu lewym

i préba Valsalvy (cho¢ kierunek oczoplasu nie byl zgodny
z SSCD). Jednak niespdjne w kontekscie takiego rozpo-
znania byly brak odpowiedzi VEMP (rycina 3) oraz brak
reakeji w badaniu kalorycznym lewego blednika (rycina 1).
Warto réwniez zwrdci¢ uwage na fakt, ze wynik badania
VHIT wykazal deficyt odruchu VOR, ale nie korelowat ze
stopniem deficytu ocenionego za pomoca proby kalorycz-
nej, tj. brak reakcji kalorycznej po stronie lewej pozwalal
oczekiwa¢ wigkszego deficytu wspolczynnika wzmocnie-
nia VOR w badaniu vHIT (rycina 2).

Li i wsp. [3] stwierdzili, Ze podobnie jak w przypadku
choroby Méniére’a pacjenci z LVAS maja w wigkszo$ci
prawidlowe wyniki w tescie vHIT przy zredukowanych od-
powiedziach w tescie kalorycznym, a ponadto ze: ,,Objawy
przedsionkowe w LVAS sg zréznicowane. Pacjenci z po-
wiekszonym wodociagiem przedsionka i z zawrotami
glowy moga wykazywa¢ zmniejszong odpowiedz kalorycz-
na i prawidlowe poziomy vHIT, ten wzorzec uposledzenia
VOR stwierdzono réwniez w innych chorobach ucha prze-
biegajacych z wodniakiem” W podobnym mechanizmie
moga powstawac objawy przetokowe w probie Henneberta
(oczoplas indukowany zmiang ci$nienia w przewodzie
stuchowym zewnetrznym na skutek ,nadwrazliwo-
$ci” narzadu przedsionkowego w uchu z nadci$nieniem,
inaczej niz w probie Valsalvy przy zamknietej glosni, kiedy
oczoplas jest indukowany zmiang ci$nienia w uchu we-
wnetrznym wtornie do wzrostu ci$nienia §rédczaszkowego,
jak np. w SCD).

Z uwagi na takie objawy, jak niedostuch mieszany, jedno-
stronne szumy uszne i brak pobudliwosci obwodowego
narzadu przedsionkowego, w diagnostyce réznicowej pa-
cjenta wzieto pod uwage otoskleroze. Jednak przeciwko
takiemu rozpoznaniu zdecydowanie przemawiata obec-
no$¢ odruchéw z miesnia strzemigczkowego [4,5]. LVAS
moze powodowac¢ fluktuacyjny odbiorczy ubytek stuchu,
jak rowniez niedosluch mieszany. Merchant i wsp. [6]
uwazaja, ze osoby z LVAS moga mie¢ duza rezerwe §li-
makowa, co sugeruje przewodzeniowy ubytek stuchu.
Autorzy ci wskazuja, Ze jest to spowodowane wzmocnie-
niem przewodzenia kostnego przez tzw. trzecie okienko,
zgodnie z mechanizmem podobnym do wystepujacego
w zespole dehiscencji kanalu gérnego. Autorzy niniejszej
pracy podejrzewaja, ze tacy pacjenci moga rowniez mieé
zwigkszona amplitude w te$cie oOVEMP - badania te sa
wrazliwe na zaburzenia zwigzane z mechanizmem trze-
ciego okienka, tak jak w SSCD.

W przypadku pacjenta leczonego w IFPS, z powodu nie-
jednoznacznego obrazu wywiadu, badania klinicznego
i wynikéw badan instrumentalnych, kolejnym krokiem
w procesie diagnostycznym byta ocena radiologiczna ucha
$rodkowego i wewnetrznego po stronie lewej. Badaniem
z wyboru w takich przypadkach jest tomografia kompute-
rowa z oceng struktur koéci skroniowej. Wynik TK ujawnit
poszerzony wodociag przedsionka po stronie lewe;.

Whioski

W przytoczonym przypadku objawy, jakie prezentowat
pacjent, wynikaly z nadci$nienia w uchu wewnetrznym
oraz uszkodzenia przedsionka po stronie lewej. Jest to
konsekwencja wady ucha wewnetrznego — poszerzonego
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wodociggu przedsionka. Pozostajemy przy stanowisku, ze
w wigkszos$ci przypadkéw podstawa rozpoznania przy-
czyny zawrotéw glowy sa wywiad i badanie kliniczne
pacjenta. Istnieje jednak grupa chorych, u ktérych po-
stawienie pewnej diagnozy wymaga wykonania badania
obrazowego struktur ucha srodkowego i wewnetrzne-
g0, tj. tomografii komputerowej (TK) kosci skroniowych
lub rezonansu magnetycznego (RM) glowy celowanego
na przebieg drogi stuchowej. LVAS jest wada wrodzona,
w ktorej obecnie stosuje si¢ leczenie objawowe. Leczenie
przewleklego niedostuchu opiera si¢ na protezowaniu kla-
sycznym lub zastosowaniu urzadzen wszczepialnych, tj.
implantéw §limakowych. Zaburzenia réwnowagi wynika-
jace z uszkodzenia obwodowego narzadu przedsionkowego

Pismiennictwo

sa nadal wskazaniem do rehabilitacji przedsionkowe;j.
W najnowszych doniesieniach literaturowych opisywa-
ne sg metody chirurgiczne polegajace na zastosowaniu
blokady przewodu $rédchtonki (EDB) celem kontroli na-
padowych zawrotéw gltowy. Obecnie tego typu leczenie
jest wlaczane do praktyki w klinikach otolaryngologicz-
nych w Kanadzie [7].

Finansowanie

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