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Streszczenie

Wprowadzenie: Wada niepelnego podziatu typu I (IP I, CCVA) stanowi okoto 20% wad wrodzonych ucha wewnetrznego i charakteryzuje
sie: §limakiem pozbawionym wrzecionka i blaszki spiralnej, co nadaje mu obraz ,pustej torbieli”, powiekszonym torbielowatym
przedsionkiem oraz szerokim ich polaczeniem. Wada wrzecionka moze by¢ cze$ciowa lub calkowita, co w tym drugim przypadku -
calkowitej aplazji wrzecionka - skutkuje potaczeniem $wiatta §limaka i przewodu stuchowego wewnetrznego i wigze si¢ z nadcisnieniem
plynéw ucha wewnetrznego oraz zwigkszonym ryzykiem nawracajacego zapalenia opon mézgowo-rdzeniowych. Za patomechanizm
wady odpowiada najprawdopodobniej wadliwa budowa wewnetrznej warstwy kapsuly slimaka (endosteum), ktéra jest scienczata
lub nieobecna w obrebie $limaka i przedsionka, co w konsekwencji powoduje wade plytki strzemiaczka w postaci: ubytku kostnego
plytki pokrytego tylko cienka blong sluzowa ucha $rodkowego, spontanicznej przetoki lub torbieli wychodzacej z przedsionka do
ucha srodkowego.

Opis przypadku: Trzynastomiesieczna pacjentka zostala zgloszona do Instytutu Fizjologii i Patologii Stuchu (IFPS) w Kajetanach
z powodu obustronnego glebokiego niedostuchu. Podczas zabiegu operacyjnego po otwarciu wyrostka sutkowatego stwierdzono
intensywny plynotok, ktérego zrédto pochodzilo z ubytku w okolicy plytki strzemigczka - przetoke skutecznie zaopatrzono. W badaniach
obrazowych TK i RM stwierdzono obustronng wade wrodzong ucha wewnetrznego w postaci niepelnego podzialu typu I. Pacjentke
zakwalifikowano do obustronnego wszczepienia implantéw §limakowych (CI) i wykonano zabieg. Podczas 12-letniej obserwacji
pacjentka osiagneta prog rozumienia mowy na poziomie niedostuchu lekkiego stopnia w obu implantach.

Whnioski: Pacjenci z wada wrodzong ucha wewnetrznego w postaci niepetnego podziatu typu I moga by¢ kwalifikowani do wszczepienia
implantu §limakowego, a efekty w implancie po wieloletniej obserwacji moga by¢ zadowalajace i poréwnywalne do wynikéw pacjentéw
z innymi wadami. Natomiast proces rehabilitacji moze przebiegaé dluzej niz u pacjentéw pozbawionych wady wrodzonej ucha
wewnetrznego. W celu lepszego planowania mozliwych powiktan $rédoperacyjnych, plynotoku, wady plytki strzemiaczka, doboru
odpowiedniej elektrody implantu oraz ewentualnej jej migracji konieczne jest wykonanie przedoperacyjnych badan obrazowych TK
i RM. Na szczegdlng uwage w postepowaniu $rédoperacyjnym zastuguja: doktadna kontrola plytki strzemigczka pod katem ubytku
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z wyciekiem plynu mézgowo-rdzeniowego z ewentualnym usunieciem torbieli i zaopatrzeniem przetoki w celu zapobiezenia rozwojowi
nawracajgcego zapalenia opon mézgowo rdzeniowych oraz doktadne uszczelnienie kochleostomii po wprowadzeniu elektrody implantu
$limakowego.

Stowa kluczowe: niedostuch « implant slimakowy « wada ucha wewnetrznego « niepelny podzial typu I « wada plytki strzemigczka
« czg$ciowa gluchota

Abstract

Introduction: Incomplete partition type I (IP I), also known as cystic cochleovestibular anomaly (CCVA), accounts for approximately
20% of congenital defects of the inner ear and is characterised by: a cochlea lacking the modiolus and spiral lamina, giving it the
appearance of an ‘empty cyst, an enlarged cystic vestibule and a wide connection between them. The modiolus defect may be subtotal
or total, with the latter - total modiolus aplasia — resulting in communication between the cochlea and the internal auditory canal,
with associated hypertension of the inner ear fluids and an increased risk of recurrent meningitis. The pathomechanism of the defect
is most likely due to the defective structure of the inner layer of the cochlea (endosteum), which is abraded or absent from the cochlea
and vestibule, resulting in a defect in the stapes plate.

Case report: A 13-month-old female patient presented to the Institute of Physiology and Pathology of Hearing in Kajetany with
bilateral profound hearing loss. During surgery, after opening the mastoid process, a defect in the area of the stapes plate was found
to be leaking intense fluid - the fistula was successfully repaired. CT and MRI revealed a bilateral congenital inner ear defect of
incomplete partition type I. Treatment with bilateral cochlear implants followed. During 12 years of follow-up, the patient achieved
a speech understanding threshold of mild hearing loss with both implants.

Conclusions: Patients with congenital malformation of the inner ear (incomplete partition type I) may be suitable candidates for
cochlear implantation. The results of implantation after long-term follow-up may be satisfactory and comparable to those of patients
with other defects. Pre-operative CT and MRI scans are essential to better plan for possible intra-operative complications, fluid
loss, stapes plate defect, selection of an appropriate implant electrode. Of particular note in intraoperative management are careful
inspection of the stapes plate for a defect with CSF leakage, with possible removal of the cyst and provision of a fistula to prevent
the development of recurrent meningitis, and careful sealing of the cochleostomy after insertion of the cochlear implant electrode.
Key words: deafness « cochlear implant « inner ear malformation « incomplete partition type I « stapes plate defect « partial deafness

Wykaz skrétéw

Skrot Rozwiniegcie skrotu Znaczenie skrétu w jezyku polskim

AAST adaptive auditory speech test Adaptacyjny Test Oceny Progu Rozumienia Mowy
ABI auditory brainstem implant implant pniowy

ABR auditory brainstem response stuchowe potencjaty wywotane pnia mézgu
ASD Il artial septal defect type Il ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej typu Il
CAP Categorial Auditory Performance Kategorie percepcji stuchowej/ skala CAP

cC common cavity wada typu wspélnej jamy

CCVA cystic cochleovestibular anomaly torbielowatosé slimakowo-przedsionkowa

CH-I cochlear hypoplasia type | hipoplazja slimaka typ |

cl cochlear implant implant slimakowy

CcT computed tomography tomografia komputerowa (TK)

eCAP electrically evoked compound action potential Sgﬁtr%giri]ci)\e/v\;/vﬁ\gg/ﬁnéLZJJ(ccilic?vr\]/)é gpc?tencja’(

FMT Freiburg monosyllabic word test E%%gﬂi}ﬁﬂ stéw monosylabicznych w jezyku
FOXF2 forkhead box F2 biatko FOXF2

HSM Hochmair-Schulz—Moser sentence test test zdaniowy Hochmaira—Szulza—Mosera

IAC internal auditory canal przewéd stuchowy wewnetrzny

IFPS Instytut Fizjologii i Patologii Stuchu =

IP1, 11, 11 incomplete partition type |, I, Il wada niepetnego podziatu typu I, Il, Il

MAIS Meaningful Auditory Integration Scale skala MAIS
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Skrot Rozwiniecie skrétu Znaczenie skrotu w jezyku polskim
MRI magnetic resonance imaging rezonans magnetyczny (RM)
MWT monosyllabic word test test rozumienia stow jednosylabowych
OUN osrodkowy uktad nerwowy -
PDT partial deafness treatment leczenie czeSciowej gtuchoty
PTA pure tone audiometry audiometria tonalna
RM rezonans magnetyczny -
SIRs Speech Integillibility Rating score skala SIRs
SNR signal-to-noise ratio stosunek sygantu do szumu
SSD single-sided deafness jednostronna gtuchota
TK tomografia komputerowa =
ZOMR zapalenie opon mézgowo-rdzeniowych -
Wprowadzenie wadliwa plytke strzemigczka oraz szerokim polaczeniem

Wady ucha wewnetrznego wedtug klasyfikacji Sennaroglu
i Saatci z 2002 roku [1], zaktualizowanej przez Sennaroglu
i Bajin w 2017 roku [2], mozemy podzieli¢ na nast¢puja-
ce typy: calkowita aplazja blednika, resztkowa otocysta,
aplazja §limaka z zachowanym przedsionkiem oraz wada
typu wspdlnej jamy zwiazana z polaczeniem slimaka
i przedsionka, wady zwiazane z hipoplazjg §limaka (I-1IV),
w ktorych wymiar zewnetrzny slimaka jest zmniejszony,
wady niepelnego podziatu (I, II, III), w ktorych istnieje
wyrazne rozrdznienie pomiedzy $§limakiem i przedsion-
kiem, a wymiar zewnetrzny §limaka (dtugo$¢ i wysokos¢)
nie odbiega od normy, natomiast dochodzi do zaburzenia
architektury wewnetrznej btednika, wady zwigzane z po-
szerzeniem wodociggu przedsionka oraz wady otworu
$limakowego zwigzane z hipoplazjg lub aplazja nerwu sli-
makowego [2].

Wada niepelnego podzialu typu I (ang. incomplete parti-
tion type I, IP I), okreélana réwniez jako torbielowato$¢
$limakowo-przedsionkowa (ang. cystic cochleovestibular
anomaly, CCVA), stanowi okoto 20% wad wrodzonych
ucha wewnetrznego [2] i charakteryzuje sig: slimakiem
pozbawionym wrzecionka i blaszki spiralnej, co nadaje
mu obraz ,,pustej torbieli”, powigkszonym torbielowatym
przedsionkiem oraz szerokim polgczeniem pomiedzy
nim a $limakiem. Wada wrzecionka moze by¢ cze$ciowa
lub calkowita, co w tym drugim przypadku - catkowi-
tej aplazji wrzecionka — prowadzi do polaczenia $wiatta
$limaka i przewodu sluchowego wewnetrznego i wiaze
si¢ z nadci$nieniem pltyndéw ucha wewnetrznego [2,3]. Za
patomechanizm wady odpowiada najprawdopodobniej
wadliwa budowa wewnetrznej warstwy kapsuly §limaka
(ang. endosteum), ktéra jest §cienczata lub nieobec-
na w obrebie §limaka i przedsionka [3]. Nieprawidlowa
budowa endosteum skutkuje torbielowatym ksztaltem
$limaka oraz czestym wspdtwystepowaniem wad w obrebie
plytki strzemigczka: ubytkiem kostnym ptytki pokrytej
tylko cienka blona §luzowa ucha $rodkowego, spontanicz-
nej przetoki lub torbieli [4,5]. W zwiazku z mozliwoscia
komunikacji ucha srodkowego z wewnetrznym przez

$limaka calkowicie pozbawionego wrzecionka z przewo-
dem stuchowym wewnetrznym i dalej z tylnym dotem
czaszki pacjenci obcigzeni wada IP I naleza do grupy
zwiekszonego ryzyka nawracajgcego zapalenia opon mo-
zgowo-rdzeniowych [2,4,5]. Wiekszos$¢ pacjentow z wada
niepelnego podziatu typu I ma niedostuch czuciowo-ner-
wowy znacznego i glebokiego stopnia, co kwalifikuje ich
do wszczepienia implantu $limakowego (ang. cochlear
implant, CI) [2].

Opis przypadku

Do Instytutu Fizjologii i Patologii Stuchu (IFPS)
w Kajetanach zgloszono 13-miesieczng pacjentke z powodu
nieprawidlowych wynikéw przesiewowego badania stuchu
noworodkéw oraz obustronnego glebokiego niedostuchu
potwierdzonego w badaniach stuchowych potencjatéw wy-
wolanych pnia moézgu (ang. auditory brainstem response,
ABR) w 10 miesiacu zycia. Pacjentka byta aparatowana od
11 miesigca zycia, natomiast niechetnie nosita aparaty, wy-
ciaggala wkladki. W wywiadzie: po urodzeniu rozpoznano
prawostronny krecz szyi, ktory skutecznie rehabilitowa-
no, pacjentka pozostawata pod kontrolg kardiologiczna
z powodu ubytku przegrody miedzyprzedsionkowej typu II
(ang. artial septal defect type II, ASD 1I), ktéry zamknat
sie samoistnie. Pacjentka byta réwniez pod opieka okuli-
sty z powodu zeza, zaobserwowano tez opdzniony rozwoj
psychoruchowy w zakresie motoryki malej i duzej.

Wykonano obiektywne badania stuchu: emisje otoakustycz-
ne, w ktorych nie odnotowano odpowiedzi; audiometrie
impedancyjng - obustronnie tympanogramy typu A, nie
zarejestrowano odruchéw z mies$nia strzemiaczkowego.
W badaniu stuchowych potencjaléw wywotanych pnia
mozgu, z zastosowaniem trzasku oraz kroétkich impul-
s6w tonalnych, dla czestotliwosci 500 Hz uzyskano wynik
90 dB nHL, dla 2-4 kHz - 100 dB nHL dla ucha prawego
i lewego podczas snu fizjologicznego.

Na podstawie uzyskanych wynikéw oraz po konsultacjach
otorynolaryngologicznej, audiologicznej i logopedycznej
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Rycina 1. Wynik RM na obrazach T2-zaleznych u pacjentki z obustronng wadg wrodzong ucha wewnetrznego typu IP |, przekréj czotowy
Figure 1. T2-weighted MRI in a patient with bilateral congenital inner ear malformation type IP I, frontal view

Rycina 2. Wynik RM na obrazach T2-zaleznych u pacjentki z obu-
stronna wada wrodzong ucha wewnetrznego typu IP | w przekroju
osiowym

Figure 2. T2-weighted MRI in a patient with bilateral congenital
inner ear malformation type IP | in axial view

pacjentke zakwalifikowano do wszczepienia implantu
$limakowego. Niestety pomimo dwdch prob wykonania
tomografii komputerowej przed planowanym zabiegiem
chirurgicznym nie udalo si¢ wykona¢ badan obrazo-
wych ze wzgledu na brak wspdlpracy pacjentki. Zespo6t
IFPS wykonal zabieg attykoantromastoidektomii ucha
prawego z préba wszczepienia implantu §limakowego
do ucha prawego, kiedy pacjentka miala 18 miesiecy.
Podczas zabiegu operacyjnego dlutem otwarto wyrostek
sutkowaty, po ktérym nastapil spontaniczny plynotok,
prawdopodobnie spowodowany naglym wzrostem ci$nie-
nia $rodczaszkowego podczas usuwania plytki kostnej.
Nastepnie wykonano tympanotomie tylng, usunieto

kowadetko w celu lepszej oceny jamy bebenkowej i okolicy
okienka owalnego. Zlokalizowano miejsce wycieku ptynu
mozgowo-rdzeniowego w okolicy plytki strzemiaczka.
Usunigto strzemigczko, nastepnie pobrano fragment
powigzi migénia skroniowego, ktérym uszczelniono
przetoke i wzmocniono miejsce klejem tkankowym. Po
wykonaniu procedury plynotok ustgpil. Odstapiono od
wszczepienia implantu i zalecono wykonanie badan ob-
razowych: tomografii komputerowej (TK) oraz rezonansu
magnetycznego (RM) w znieczuleniu og6lnym.

W badaniu rezonansu magnetycznego glowy po
podaniu $rodka kontrastowego stwierdzono obustronnie
torbielowata malformacje slimakowo-przedsionkowa od-
powiadajaca niekompletnemu podziatowi typu I. Slimaki
byly torbielowate, pozbawione wrzecionka, przedsion-
ki poszerzone, réwniez torbielowate. Kanaly potkoliste
obecne, lecz o nieco zmienionym ksztalcie, poszerzone
i znieksztalcone po stronie prawej. Przewody stuchowe we-
wnetrzne — skrocone i poszerzone obustronnie, po stronie
lewej z ubytkiem dna. Lewy nerw przedsionkowy wezszy,
gorzej wyksztalcony. Przebieg nerwu twarzowego prawi-
diowy obustronnie. Odnotowano réwniez wzmocnienie
pokontrastowe w obrebie prawego wyrostka sutkowate-
go, najpewniej w przebiegu pooperacyjnym (ryciny 1 i 2).

Opisano badanie TK piramid kosci skroniowych: po stronie
prawej wada wrodzona pod postacia torbielowato zmienio-
nego $limaka, brak wrzecionka, cze$ciowo wyksztalcony,
ale poszerzony zakret podstawny slimaka, reszta §limaka
niepodzielona, zlewajaca sie w jedna strukture. Przedsionek
réwniez zmieniony torbielowato, poszerzony, kanaly pét-
koliste wyksztalcone i poszerzone. Dodatkowo wodociag
przedsionka po stronie prawej, rowniez poszerzony.
Podczas oceny lewej kosci skroniowej stwierdzono torbie-
lowaty $limak i przedsionek, podobnie jak w uchu prawym.
Przedsionek wraz z kanatem potkolistym bocznym tworzyt
wspdlng jame, kanaly polkoliste przednie i tylne byty znie-
ksztalcone. Lewy wodociag przedsionka nie byt poszerzony.
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SUNMALYVE LS

Rycina 3. Wynik TK u pacjentki z wada ucha wewnetrznego typu IP | w przekroju skosnym i czotowym po wszczepieniu implantu

Slimakowego — stymulacja Sciany bocznej slimaka, ucho prawe

Figure 3. The CT result of a patient with a type IP | inner ear defect in oblique and frontal sections after cochlear implantation — stimulation

of the lateral cochlear wall right ear

Rycina 4. Wynik TK u pacjentki z wadg ucha wewnetrznego typu IP | w przekroju osiowym i czotowym przed i po wszczepieniu implantu
slimakowego — stymulacja Sciany bocznej slimaka, ucho lewe
Figure 4. The CT result of a patient with a type IP | inner ear defect in axial and frontal sections before and after cochlear implantation —
stimulation of the lateral cochlear wall, left ear

W uchu srodkowym obustronnie komorki wyrostka sutko-
watego czg§ciowo wypelnione plynem, kosteczki stuchowe
zachowane. Jednoznaczna ocena strzemigczka byta ograni-
czona — w okolicy okienka owalnego wystepowaly zmiany
tkankowe. Przewody stuchowe wewnetrzne uksztattowa-
ne nieprawidlowo, pozbawione kostnego odgraniczenia
od s$wiatla $limakow, co potwierdzalo duze prawdopo-
dobienstwo nadci$nienia plynu w uszach wewnetrznych.

Po okoto miesigcu od zabiegu dziecko przebyto jeden
epizod bakteryjnego zapalenia opon moézgowo-rdzenio-
wych z posocznica o etiologii Haemophilus influenzae.
Podczas choroby pacjentka byta hospitalizowana w innym
oérodku.

Kiedy pacjentka ukonczyla 23 miesigce, poddano ja
procedurze wszczepienia implantu §limakowego firmy
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Audiomertria progowa w polu swobodnym
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Rycina 5. Audiometria progowa w polu swobodnym wykonana po
10 latach od aktywacji implantu slimakowego w uchu prawym,
ucho lewe otwarte (opracowanie wtasne)

Figure 5. Free-field threshold audiometry 10 years after cochlear
implant activation in the right ear, left ear open (own study)

Med-El z elektrodg Flex 20 do ucha prawego zgodnie
z procedurg PDT [6-8]. Zabieg przeprowadzono z zasto-
sowaniem minimalnie inwazyjnej procedury 6 krokéw
Skarzynskiego [9]. Poprzez dojscie przez tympanotomie
tylna na granicy promontorium w miejscu okienka okrg-
glego, ktdre bylo skrajnie male, otwarto schody bebenka,
po ktérym wystapit obfity wypltyw plynu (ang. gusher). Po
pokonaniu oporéw wprowadzono do otworu calg elek-
trode czynng implantu - wszystkie kanaty znalazly sie
w §limaku, natomiast kolnierz uszczelniajacy pozostat
na zewnatrz. Kochleostomie uszczelniono fragmentami
powiezi i klejem fibrynowym Tissucol, po czym plynotok
ustapil. Jame wyrostka wokot elektrody wypelniono spon-
gostanem nasgczonym antybiotykiem, wejscie do wyrostka
sutkowatego zamknieto plytka kostna czesci korowej kosci
z klejem tkankowym (rycina 3).

Kiedy pacjentka miala 3 lata i 7 miesiecy, podczas konsul-
tacji diagnostycznych — audioprotetycznej, pedagogicznej,
psychologicznej i logopedycznej — zaobserwowano brak
reakcji w aparacie stuchowym po stronie lewej, a w implan-
cie §limakowym po stronie prawej pacjentka prezentowala
wyrazne reakcje na dzwigki od poziomu okolo 40 dB SPL.
Rozwdj mowy byl opdzniony, brak reakeji wyltacznie na
drodze stuchowej, dziewczynka komunikowata si¢ gléwnie
mimika i gestem.

Drugi implant §limakowy firmy Med-El z elektrodg FORM
24 wszczepiono pacjentce, kiedy miala 4 lata i 2 miesigce.
Podczas otwarcia ucha przez attykoantromastoidektomie
potwierdzono, ze wyrostek jest prawidtowo powietrzny.
Po zdjeciu wargi bocznej stwierdzono zaro$niecie wejscia
do slimaka, w zwiazku z czym freza diamentowa wyko-
nano kochleostomig, podczas ktorej wystapil masywny
wyplyw plynu ze §limaka (gusher). Do otworu wprowa-
dzono calg elektrode czynng implantu (wszystkie kanaty)
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Rycina 6. Audiometria progowa w polu swobodnym wykonana po
8 latach od aktywacji implantu slimakowego w uchu lewym, ucho
prawe otwarte (opracowanie wtasne)

Figure 6. Free-field threshold audiometry 8 years after cochlear
implant activation in the left ear, right ear open (own study)

i uszczelniono ja fragmentami powiezi i kleju fibrynowe-
go Tissucol, po czym plynotok ustapil (rycina 4).

Ocena polozenia elektrod implantéw $limakowych w po-
operacyjnej tomografii komputerowej wykazata elektrody
zalozone przez okienka okragte. Szczyt elektrody po stronie
prawej w pozycji 460°, pierwszy przypodstawny kontakt
lokalizowal sie¢ w pozycji 120°. Po lewej stronie szczyt
elektrody znajdowat si¢ w pozycji 390°, pierwszy przypod-
stawny kontakt lokalizowal si¢ w pozycji 30°.

W wynikach odlegtych - po 10 latach uzytkowania im-
plantu §limakowego w uchu prawym i po 8 latach w uchu
lewym - audiometria progowa w polu swobodnym dla po-
szczegdlnych implantéw (ucho kontralateralne otwarte)
wyniosta $rednio 34,17 dB w uchu prawym oraz 30,83 dB
w uchu lewym (ryciny 5 i 6).

W badaniu przeprowadzonym po 12 latach po wszcze-
pieniu implantu $limakowego do ucha prawego i po
10 latach po wszczepieniu CI do ucha lewego prég rozu-
mienia mowy w badaniu AAST (ang. adaptive auditory
speech test) w dwoch implantach w ciszy wynidst 30,0 dB,
w szumie -12,7 dB SNR (ang. signal-to-noise ratio).
Badania w poszczegdlnych implantach wykazaly: tylko
w implancie po stronie prawej (lewe ucho otwarte) w ciszy
- 31,3 dB, w szumie -10,8 dB SNR, tylko w implancie
po stronie lewej (prawe ucho otwarte) w ciszy 32,5 dB,
w szumie -8,5 dB SNR. Dziecko komunikowalo sie¢ na
drodze werbalnej, rozumienie mowy przebiegato na drodze
stuchowej, niemniej rodzice zgtaszali trudnosci z rozu-
mieniem polecenn w wybranych sytuacjach. Dziewczynka
uczeszczata do szkoly publicznej, a zajecia edukacyjne
odbywaly sie w obecnosci nauczyciela wspomagajacego
w zwigzku z orzeczeniem o niepelnosprawnosci i orze-
czeniem o potrzebie ksztalcenia specjalnego.
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Dyskusja

Wady wrodzone ucha wewnetrznego stanowia okoto 20%
przypadkéw wrodzonego niedostuchu odbiorczego, z czego
kolejne 20% to wady niepelnego podzialu typu I [2,3,10].
Dawniej definicja ,deformacja Mondiniego” okresla-
no zbiorczo wszelkiego rodzaju anomalie rozwojowe
blednika kostnego wykrywane w badaniach radiologicz-
nych [2,10,11]. Wedlug pierwszej klasyfikacji opartej na
embriogenezie Jacklera i wsp. z 1987 [10] roku za klasyczna
deformacje Mondiniego uznawano wady typu niepetnego
podziatu, ktére powstaty do 7 tygodnia zycia ptodowe-
go. Obecnie, gdy dysponujemy diagnostyka obrazowsa
o coraz wigkszej rozdzielczo$ci, mozliwe jest szczegd-
towe rozrdznianie poszczegdlnych typow malformacji
blednika. Autorem kolejnych modyfikacji s3 Sennaroglu
i wsp. [2], ktorzy poczatkowo, w publikacji z 2002 roku
oraz w najbardziej aktualnej wersji z 2017 roku, na pod-
stawie wspolczesnych obrazéw tomografii komputerowej
z deformacji Mondiniego wyodrebnil wady niepelnego
podziatu typu I, IT i III [2]. Przeddokonaniem nowego po-
dzialu wady IP I mogly by¢ klasyfikowane zbiorczo jako
common cavity (CC) [12].

Dotychczasowy podzial wad opierat si¢ gtéwnie na kon-
cepcji embriogenezy. Podejmowane sg wiec kolejne proby
klasyfikacji wad wrodzonych ucha wewnetrznego dla
potrzeb aktualnej chirurgii. Jeong i wsp. [12], biorac pod
uwage wskazania do implantacji $limakowej, podzielili
wady na 4 grupy na podstawie morfologii §limaka i wrze-
cionka. Torbielowato$¢ przedsionkowo-$limakowy zaliczyli
do typu C - pozbawionego wrzecionka i ze znieksztatco-
na morfologig $limaka.

Wada plytki strzemiaczka

Sennaroglu [3] przeprowadzil niezwykle interesujace
badania histopatologiczne kosci skroniowych z wadami
ucha wewnetrznego, ktére opublikowal w 2016 roku.
U wszystkich 5 pacjentéw z wada IP I §limak mial hi-
poplastyczne wrzecionko lub wystepowata jego aplazja,
w 4 przypadkach wystepowala bardzo cienka podstawa
wrzecionka stanowigca kostng przegrode miedzy §li-
makiem a przewodem stuchowym wewnetrznym (ang.
internal auditory canal, IAC), u jednego pacjenta §limak
byt catkowicie pozbawiony wrzecionka, co skutkowato
szerokim polaczeniem pomiedzy §limakiem a IAC i zwigk-
szonym ryzykiem przenoszenia ci$nienia z o§rodkowego
uktadu nerwowego (OUN) na ucho wewnetrzne.

Suk i wsp. [13] opisali droznoé¢ w dnie przewodu stucho-
wego wewnetrznego u 20 z 25 pacjentoéw z IP I. W zwiazku
z brakiem wrzecionka brak byto réwniez blaszki spiralnej,
przez co $limak przyjmowal torbielowaty kulisty ksztalt.
We wszystkich przypadkach zachowane byto szerokie po-
faczenie pomiedzy §limakiem a przedsionkiem, ktory wraz
z kanatami pétkolistymi byt torbielowato poszerzony.

Sennaroglu [3] odkryl, ze chociaz torebka kapsuly kostnej
wokot §limaka i przedsionka sktada sie z trzech warstw, to
w przypadku wady IP I wewnetrzna warstwa okostnej (en-
dosteum) byla znacznie ciefisza lub miejscami nieobecna
w poréwnaniu do grubosci tej warstwy w uchu pozbawio-
nym wady, natomiast pozostate dwie zewnetrzne warstwy

nie odbiegaly od normy. Najprawdopodobniej w wyniku
wady endosteum u 3 pacjentéw wystepowala réwniez wada
w obrebie plytki strzemigczka z ubytkiem kostnym zasta-
pionym widknistg lub cienka blona $luzowa [3]. Wada
endosteum moze wynikac z wadliwego zaopatrzenia naczy-
niowego od strony przewodu stuchowego wewnetrznego
w okresie embriogenezy [3] - podczas rozwoju tréjwar-
stwowa torebka ucha otrzymuje unaczynienie z dwdch
zrédet: dwie warstwy zewnetrzne od blony $luzowej jamy
begbenkowej, natomiast najbardziej wewnetrzna warstwa
(endosteum) wraz z wrzecionkiem, blaszka spiralna
i przegrody pomiedzy zwojami $limaka sa zaopatrywane
naczyniami krwiono$nymi od strony przewodu stuchowe-
go wewnetrznego. W wadzie typu IP-I wszystkie struktury
zaopatrywane przez naczynia od IAC sg nieobecne lub
wadliwe [3].

Podloze genetyczne tego schorzenia do tej pory nie zostalo
jednoznacznie okreslone [15]. Istnieje jednak podejrzenie,
ze za rozwoj wady IP I odpowiada mutacja genu Foxf2
zlokalizowanego na chromosomie 6, dziedziczona autoso-
malnie recesywnie, ktdra zostala wykryta i opisana po raz
pierwszy w 2019 roku przez Bademci i wsp. [16] u pacjentki
z IP 1. Bialko FOXF2 (ang. forkhead box F2) jest czynni-
kiem transkrypcyjnym, ktory reguluje ekspresje genow
zaangazowanych m.in. w rozwoj embriologiczny §limaka.
W przypadku jego mutacji okres pdttrwania FOXF2 jest
krotszy, co skutkuje skréceniem i znieksztatceniem §lima-
kéw oraz zmiang ksztaltu komorek rzesatych, wadg ich
unerwienia typu II i defektem skoordynowanej planarnej
polaryzacji komorek nabtonka stuchowego oraz zmniej-
szeniem ekspresji gendéw Eyal i Pax3 niezbednych do
rozwoju §limaka (w badaniach na myszach) [16]. Mutacje
genu Foxf2 moga predysponowa¢ réwniez do wystapienia
wad rozszczepowych podniebienia i anomalii przedniego
odcinka oka [16]. Dodatkowo Reyahi i wsp. [17] w swoich
badaniach udowodnili, Ze czynnik transkrypcyjny Foxf2
ulega szczegdlnej ekspresji w perycytach OUN, ktore sa
rodzajem mezenchymalnych komérek macierzystych ota-
czajacych naczynia krwionoséne, odgrywajacych zasadnicza
role w dojrzewaniu naczyn mézgowych i rozwoju bariery
krew-mozg. Inaktywacja Foxf2 prowadzi do zmniejszo-
nej ilodci kolagenu typu IV wokdét mézgowych naczyn
krwionoénych, u dorostych myszy powoduje uszkodzenia
bariery krew-mozg, a u mysich zarodkéw bedacych ho-
mozygota zmutowanego Foxf2 obserwowano rozwijajace
si¢ krwotoki wewnatrzczaszkowe, obrzek okotonaczynio-
wy, $cieficzenie blaszki podstawnej naczyn, wzrost kaweoli
$rodbtonka i brak szczelnosci bariery krew-mozg [17].
Dowody te moga posrednio §wiadczy¢ o dodatkowej szcze-
gblnej predyspozycji tych pacjentéw do nawracajacego
zapalenia opon mdzgowo-rdzeniowych oraz o naczynio-
wej teorii powstania wadliwego endosteum, wynikajacego
z prenatalnych zaburzen ukrwienia ucha wewnetrznego od
strony OUN i przewodu stuchowego wewnetrznego, jak
to sugerowal Sennaroglu [3].

Klarov i wsp. wykryli mutacje w genie SLC26A4 u pa-
cjentki z IP I i jednostronnym poszerzeniem wodociagu
przedsionka [18].

Zaden z pacjentéw z IP 1 opisywanych przez
Sennaroglu [3] nie mial okredlonego zespotu syndro-
micznego [4]. Berrettini i wsp. [19] opisuja natomiast
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wystepowanie IP I u pacjentéw: ze zdiagnozowanym zespo-
fem CHARGE, jeden przypadek syndromiczny (z zespotem
Arnolda Chiari typ I, wadami kregéw i tagodnym uposle-
dzeniem umystowym i kariotypem w normie) oraz dwa
przypadki o idiopatycznej etiologii. Kontorinisi wsp. [20]
podaja wspdtwystepowanie wad serca, nerek, dysmorfii
szkieletu i twarzy oraz uposledzenia umyslowego u pa-
cjentéw z IP I i sugeruja wystapienie zaburzenia rozwoju
embrionalnego na wczesnym etapie.

Embriologia plytki strzemiaczka

Obecnie istniejg dwie teorie dotyczace embriologiczne-
go pochodzenia strzemigczka: pierwsza — starsza, ktora
glosi, ze strzemigczko ma pochodzenie ztozone — powstaje
z komorek grzebienia nerwowego oraz chrzastki Reicherta
drugiego tuku skrzelowego [21,22]. Wedlug tej teorii przy-
srodkowa powierzchnia plytki strzemiaczka i wigzadto
pier$cieniowate strzemigczka rozwijajg si¢ z mezenchymy
torebki usznej (blaszki strzemigczkowej) [22]. Druga teoria
wigze powstanie calego strzemiaczka tylko i wylacznie
z mezenchymalnymi tkankami drugiego tuku skrzelowego,
niezaleznie od torebki usznej [23]. Mozna domniemy-
wa¢, ze wada plytki strzemiaczka, a dokladnie jej czesci
przedsionkowej, wystepujaca w torbielowatosci $limako-
wo-przedsionkowej (IP I), wynikajaca z wady budowy
endosteum pochodzacego z torebki usznej, przemawia za
embriologicznym wspolistnieniem wplywu struktur torebki
usznej w rozwoju plytki strzemigczka. W zwiazku z opi-
sywanymi wynikami badan histopatologicznych autorzy
niniejszej pracy s3 zwolennikami pierwszej teorii - mo-
wiacej o zlozonosci procesu rozwojowego strzemigczka.

Przetoka/ torbiel plytki strzemiaczka i jej
zaopatrzenie

Wszystkie spontaniczne przetoki w wadzie IP I dotyczy-
ty wylacznie okolicy okienka owalnego [4]. Wady plytki
strzemigczka na podstawie obrazéw radiologicznych i chi-
rurgicznych Sennaroglu [5] podzielil na: 1a) prawidlowa
plytke strzemiaczka, 2b) wade kostng ptytki strzemigcz-
ka pokrytej btong §luzowa ucha $rodkowego, 3c) torbiel
plytki strzemiaczka (endosteocele wedtug Sennaroglu [5],
kochleocele wedtug Moka [24]) - torbielowata struktura
wychodzgca z przedsionka przez otwér w plytce do ucha
srodkowego, 4d) przetoka plytki z mozliwym spontanicz-
nym wyciekiem plynu do jam ucha $rodkowego i przez
trabke Eustachiusza do nosogardta (ang. otorrhea) [4,5].

Cechy radiologiczne wad plytki u pacjentéw z nawraca-
jacym zapaleniem opon mézgowo-rdzeniowych (ZOMR)
Sennaroglu dzieli natomiast na: 1) prawidtowa plytka strze-
migczka, 2) kostny ubytek w plytce strzemigczka pokryty
cienka blong sluzowa — mozliwe do wykrycia w TK nowej
generacji, 3) ,zmetnienie” w okolicy okienka owalnego
jako objaw torbieli strzemigczka w badaniu TK (uwaga:
nalezy réznicowac z nerwem VII i przetrwala tetnicg
strzemigczkowy), 4) torbiel strzemigczka w badaniu RM
- obecno$¢ w uchu srodkowym torbielowatej struktury
jako ciaglo$¢ z ptynami ucha wewnetrznego, o podob-
nej intensywnosci sygnatu co ptyn mézgowo-rdzeniowy
jako objaw patognomoniczny, 5) ptyn o intensywnosci
plynu mézgowo-rdzeniowego w RM w sekwencji CISS lub
FIESTA wypelniajacy ucho srodkowe i wyrostek sutkowaty

jako objaw droznej przetoki plytki strzemigczka [4,5].
Przetoki plytki strzemigczka moga wystepowaé w wadach
typu wspolnej jamy (ang. common cavity, CC), IP I oraz
hipoplazji §limaka typ I i II (CH-I i CH-II), jak réwniez
w aplazji §limaka z poszerzonym przedsionkiem [4,5].

W przypadku opisywanej pacjentki, prawdopodobnie
w wyniku pierwszego ,urazu’, jakim bylo na poczatku
zabiegu operacyjnego oddlutowanie warstwy korowej
ko$ci, co jest standardowa procedura podczas implantacji
$limakowej, doszlo do wzrostu ci$nienia $rédczaszkowe-
go, ktore spowodowalo nadci$nienie w uchu wewnetrznym
i spontaniczny wyciek ptynu mézgowo-rdzeniowego przez
wadliwg plytke strzemigczka, najprawdopodobniej pokryta
cienka warstwa blony $luzowej jamy bebenkowe;j.

W publikacji z 2016 roku Sennaroglu podaje [3], ze ope-
rowal 4 przypadki IP I ze spontaniczng przetoka w okolicy
plytki strzemiaczka. Podczas operacji wykryl obecnos¢
torbielowatej struktury obecnej na plytce strzemigczka,
po przebiciu ktérej wyplynal plyn mézgowo-rdzeniowy.
Ubytek zaopatrzyt fragmentem powiezi o ksztalcie hantli,
ktérg umiescit przez ubytek w przedsionku, a po zabiegu
nie odnotowano nawrotu przetoki. W kolejnej publika-
cji z 2021 roku [3] opisuje 9 pacjentdéw z torbielg plytki
(u 8 z nich byla ona widoczna w badaniu RM) i 12 pacjen-
téw z nieszczelng przetoka strzemigczka (u 11 z obrazem
plynu wypelniajacego ucho $rodkowe i wyrostek w TK).
W przypadku obecnoéci torbieli ptytki okresowo moga wy-
stepowa¢ sporadyczne wycieki ptynu z torbieli, co nieco
zamazuje obrazy radiologiczne [5] Natomiast w publikacji
z 2021 roku ten sam autor opisuje 17 pacjentdéw z przeto-
kami w okolicy plytki strzemigczka [4].

W postepowaniu chirurgicznym zaopatrzenia przeto-
ki plytki strzemigczka stosuje sie nastepujace dojscia:
przez przewod stuchowy zewnetrzny, czyli dojécie prze-
zprzewodowe wewnatrzuszne z poszerzeniem przewodu
w celu lepszej wizualizacji podstawy strzemiaczka, dojscie
podwdjne zauszno-przezprzewodowe w przypadku jedno-
czesnego zaopatrzenia przetok i wszczepienia implantu
$limakowego, petrosektomi¢ subtotalna jako dodatkowa
procedure po opanowaniu przecieku ptynu [4]. W celu
najlepszej wizualizacji plytki strzemigczka i zaopatrzenia
przetoki, dostgpem z wyboru jest dojécie przezprzewo-
dowe, a w przypadku waskiego przewodu stuchowego
zewnetrznego — przezprzewodowe wewnatrzuszne oraz
z dojscia zausznego [4]. Decyzja o ewentualnym zabiegu
powinna by¢ podjeta na podstawie obrazéow TK i RM.

Technika chirurgiczna moze obejmowa¢ usuniecie tor-
bieli (endosteocele), po ktérym moze nastapi¢ intensywny
wyciek ptynu mézgowo-rdzeniowego. Ubytek w plytce
strzemigczka mozna powiekszy¢ wierttem diamentowym
$rednicy 0,5 mm (zapobiega to ewentualnemu zlamaniu
pozostalej czesci plytki i koniecznosci jej usuniecia, co
znacznie utrudnia kontrole przecieku), nastepnie przez
otrzymany otwor mozna wprowadzi¢ do przedsionka frag-
ment powiezi w ksztalcie hantli. Po kontroli ptynotoku
uszczelnienie uzupelnia sie klejem tkankowym oraz ko-
lejnym fragmentem powiezi [4].

Syal i wsp. [25] opisuja wielowarstwowe zaopatrzenie
przetok u 4 pacjentéw z dojécia przez wydluzone ciecie
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zamalzowinowe. Podczas zabiegu usunieto boczna $ciane
attyki (w celu optymalnego uwidocznienia miejsca prze-
cieku w okienku owalnym i prawidtowego umiejscowienia
graftu z miesnia skroniowego) oraz kosteczki stuchowe,
w tym strzemigczko wraz z jego plytka. Nastepnie wy-
petniono przedsionek migéniem i powigzia skroniowa
oraz wstrzyknieto klej tkankowy (w przypadku jednego
z pacjentéw — cyjanoakrylan), na ktére natozono kolejna
warstwe mieénia i powiezi. Dodatkowo wykonano obli-
teracje trabki stuchowej, a po usunigciu blony $§luzowej
z promontrium nalozono kolejng warstwe graftu powiezi
i mieénia, ktéry pokryl okolice promotorium i okienka.
Trwajaca od 6 dol8 miesi¢cy obserwacja nie wykazala
nawrotu przecieku [25].

Istnieje mozliwo$¢ réwnoczasowego wszczepienia implan-
tu $limakowego przez okienko okragle z zaopatrzeniem
przetoki plytki strzemigczka przez zachylek nerwu twarzo-
wego po usunieciu kowadelka, ale kat patrzenia na ptytke
z tego dostepu jest skoény, istnieje takze ryzyko przemiesz-
czenia lub ztamania strzemiaczka, co moze skutkowaé
konieczno$cia jego usunigcia [4]. Inng metoda uszczel-
nienia przetoki jest wprowadzenie kowadetka do okienka
owalnego w celu utrzymania powi¢zi na miejscu przy pul-
sacji wycieku plynu [4]. W przypadku spontanicznego
wycieku po wykonaniu mastoidektomii, gdy ptyn wypel-
nia jame wyrostka, rekomendowana jest ocena miejsca
wycieku przez zachylek nerwu twarzowego, a przy potwier-
dzeniu jej zrodta w obrebie plytki strzemigczka — konwersja
doj$cia na przezprzewodowe, nastgpnie ocena i zaopa-
trzenie plytki po uniesieniu ptata tympanomeatalnego,
co zwigksza szanse na zachowanie strzemigczka i ustabi-
lizowanie rekonstrukcji. Po opanowaniu przecieku mozna
nastepnie wszczepi¢ implant przez okienko okragle droga
tympanotomii tylnej [4]. Jesli jest to mozliwe, zaopatrzenie
przetoki i wszczepienie CI nalezy wykonac¢ jednoczasowo
ze wzgledu na ryzyko widknienia przedsionka po oblitera-
cji powigzig, co znacznie utrudnia wprowadzenie elektrody
implantu [4].

Chen i wsp. [26] opisuja 2 przypadki jednoczesnego zaopa-
trzenia przetoki droga przez wyrostek sutkowaty i kanat
polkolisty boczny, a nastepnie wszczepienia implantu §li-
makowego przez okienko okragle, bez nawrotu wyciekow
podczas jednorocznej obserwacji.

Sennaroglu [4] opisuje 3 przypadki wykonania subtotal-
nej petrosektomii: u jednego pacjenta zostalo usuniete cale
strzemigczko, w drugim przypadku (pacjenta operowano
w innym osrodku) doszlo do wycieku przez rang po sub-
totalnej petrosektomii, ale po wykonaniu rewizji wyciek
ustapil, natomiast u 3 pacjenta - z jednostronna gtuchota
(ang. single-sided deafness, SSD) — pomimo skutecznego
zaopatrzenia przetoki w wyniku ZOMR doszto do kost-
niejgcego zapalenia blednika w jedynym slyszacym uchu
po stronie bez wady [3]. Nalezy podkresli¢, ze subtotalna
petrosektomia nie chroni przed wyciekiem ptynu i zapa-
leniem opon mézgowo-rdzeniowych [4].

Vaid i wsp. [27] opisuja przypadek 4-letniej pacjentki
z wadg IP I, zapaleniem opon moézgowo-rdzeniowych,
obustronnym otorrhea oraz wszczepionym implantem §li-
makowym po stronie prawej 3 lata wcze$niej, u ktorej
w badaniu TK i cysternografii izotopowej TK wykryto

defekt ptytki strzemigczka oraz deossyfikacje okolicy pro-
montorium $limaka (,,niebieskie” zabarwienie $cieficzenia
blaszki kostnej), co posrednio $§wiadczylo o nadci$nie-
niu w btedniku i nadci$nieniu $rédczaszkowym OUN.
Plynotok zaopatrzono z dojécia nadprzewodowego. Ubytek
po usunieciu strzemigczka uzupelniono fragmentami
migénia skroniowego i klejem tkankowym.

Po zabiegach zaopatrzenia przetoki mozna zastosowaé
dodatkowe procedury, ktérych celem jest zmniejszenie ci-
$nienia ptynu mézgowo-rdzeniowego: §réd- i pooperacyjne
ulozenie pacjenta w odwrdconej pozycji Trendelenburga
[14,20,28], wykonanie ciggtego drenazu ledZzwiowego przez
4-7 dni po zabiegu [4,25], zalozenie zastawki ledZwiowo-
-otrzewnowej [27], a takze podanie acetazolamidu [27]
lub mannitolu [20].

W przypadku naszej pierwszej pacjentki rowniez wykryto
$rodoperacyjnie drozng przetoke w okolicy plytki strze-
migczka (4d wedlug klasyfikacji oceny $rodoperacyjnej
Sennaroglu wad plytki strzemigczka), ktérg zaopatrzono
powie¢zig migénia skroniowego i klejem tkankowym, co
skutecznie zatrzymato plynotok. W przedoperacyjnej TK
wykryto zmiany tkankowe w okolicy plytki strzemigcz-
ka (3 w TK i 5 w RM wedtug radiologicznej klasyfikacji
Sennaroglu wad plytki strzemigczka).

Wedtug Syal i wsp. [24] 30-60% przypadkow klasyczne-
go zaopatrzenia oforrhea za pomoca powiezi skroniowej
lub przez wypelnienie przedsionka mig§niem skroniowym
i powiezia w wadach wrodzonych ucha wewnetrzne-
go konczy sie niepowodzeniem i nawrotem plynotoku.
Dlatego tak wazne jest ciggle monitorowanie pacjentéw
poddanych operacji naprawczej mimo pierwotnie sku-
tecznego leczenia chirurgicznego.

Ryzyko zapalenia opon mézgowo-rdzeniowych

Nawracajace, wielokrotnie powtarzajace si¢ w zyciu
zapalenie opon moézgowo-rdzeniowych moze by¢ pato-
gnomoniczne dla wad plytki strzemigczka wystepujacych
w wadach: typu wspolnej jamy (CC), IP I, hipoplazji limaka
typu Ii IT (CH-I, CH-II) i aplazji slimaka z poszerzonym
przedsionkiem [4,5,25], szczegolnie u dzieci, u ktérych cze-
stoé¢ ostrych infekcji ucha jest wigksza niz u dorostych.
Zakazenie przenosi si¢ z ucha srodkowego przez cienka
blone sluzowa, ktéra pokrywa plytke z defektem kostnym
lub nadkazeniu ulega torbiel plytki, nastepnie ptyn ucha
wewnetrznego, a w dalszej kolejnosci — ptyn moézgowo-
-rdzeniowy i opony mézgowe [4,5]. W przypadku SSD
w jednostronnej wadzie epizod ZOMR stanowi ryzyko glu-
choty dla drugiego ucha, pozbawionego wady, w ktérym
moze doj$¢ do kostniejacego zapalenia btednika po stronie
kontralateralnej i w konsekwencji do utraty stuchu [4,5].
Czynnikami zwigkszajacymi ryzyko ZOMR s3: infekcje
ucha $rodkowego, wada plytki strzemiaczka z ubytkiem,
spontaniczng przetoka lub torbielg oraz szeroka komuni-
kacja ucha wewnetrznego z tylnym dolem czaszki przez
ubytek dna TAC lub poszerzony wodociag przedsionka [2,4].

Sennaroglu w publikacji z 2021 roku [4] opisuje 17 pa-
cjentéw ponizej 13 roku zycia z przetoka, wérdd ktoérych
13 przebylo epizod ZOMR - u 6 z nich miaty charak-
ter nawracajacy (od 1 do 4 epizodéw). U 2 pacjentow
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doszto do ZOMR 2 lata po implantacji CI, §rodoperacyj-
nie okazalo sig, ze Zrédtem spontanicznego przecieku nie
byla kochleostomia po wprowadzeniu elektrody implantu
$limakowego, lecz torbiel plytki strzemigczka. Syal i wsp.
[25] opisuja 4 przypadki pacjentéow z torbielowatym §li-
makiem i poszerzonym przedsionkiem oraz przetokami
plytki strzemiaczka. U 2 z nich wystapily po 2 epizody
ZOMR. Nie u wszystkich pacjentéw z wadg IP I rozwija
sie zapalenie opon moézgowo-rdzeniowych, nawet pomimo
wystapienia ptynotoku usznego [4,19,24]. Mok i wsp. [24]
opisuja 6 pacjentow z otorrhea, posréd ktorych 3 zachoro-
walto na ZOMR, a u 2 nie odnotowano tej infekcji mimo
plynotoku. W pracy Eftekhariana i wsp. [29] podczas trzy-
letniej obserwacji pooperacyjnej po wszczepieniu implantu
$limakowego u Zadnego pacjenta nie wystapilo zapalenie
opon mézgowo-rdzeniowych. W 4 przypadkach opisy-
wanych przez Berrettiniego i wsp. [19] nie obserwowano
ZOMR po implantacji §limakowej. Suk i wsp. [14] nie
stwierdzili ZOMR po wszczepieniu implantu slimakowe-
go u zadnego z 23 pacjentéw z IP I podczas diugoletniej
obserwacji.

U pacjentki opisywanej w niniejszej pracy wystapil jeden
epizod ZOMR o etiologii Haemophilus influenzae, po
wszczepieniu CI nie odnotowano kolejnych epizodow
zapalenia opon moézgowo-rdzeniowych. Dodatkowym
kanalem komunikacji ucha wewnetrznego z tylnym dotem
czaszki, ktory mogl zwiekszaé ryzyko ZOMR u tej pacjent-
ki (oprocz ubytku w dnie IAC) byl poszerzony wodociag
przedsionka po stronie prawej. Mok i wsp. [24] podaja,
ze za przyczynge ZOMR u 2 pacjentéw z IP I odpowiadat
Pseudomonas aeruginosa. U pacjentéw z predyspozycja
do ZOMR i kandydatéw do CI szczegdlnie rekomendu-
je si¢ szczepienie przeciw Streptococcus pneumoniae [19],
ktérych skutecznosé¢ zostata potwierdzona w wielu krajach,
w ktérych wprowadzono krajowy program szczepien, nato-
miast pacjenci z przetoka strzemigczka zapadajag na ZOMR
pomimo szczepienia, mozliwe sg rowniez zakazenia o innej
etiologii [4,5].

Leczenie przyczynowe tego typu nawracajacego zapale-
nia opon mozgowo-rdzeniowych lezy w kompetencjach
otochirurgéw i polega na zamknigciu przetoki plytki
strzemigczka po infekeji oraz doktadnym uszczelnianiu
kochleostomii, co jest priorytetem, poniewaz ZOMR moze
by¢ potencjalnie $miertelne, a takze w celu zapobiezeniu
ewentualnym powiklaniom w postaci kostniejacego zapa-
lenia btednika w jedynym styszacym uchu w SSD [2,4,5].
Leczenie chirurgiczne jest postepowaniem z wyboru
réowniez u pacjentow bezobjawowych w celu prewencji
epizodu ZOMR w przysztosci [4]. Posrednimi wskazania-
mi do zabiegu sa: nawracajace epizody ZOMR, rhinorrhea
(czasami jako jedyny objaw plynotoku), wady typu CC,
IP I, CH-I, CH-II, aplazja §limaka, ,,zmetnienie” w okolicy
okienka owalnego w TK, cechy torbieli w okolicy okienka
owalnego w RM o intensywnosci sygnatu jak ptyn mézgowo-
-rdzeniowy, wysiek ucha $rodkowego o intensywnosci
sygnalu jak ptyn mézgowo-rdzeniowy [4,25].

Parlak i wsp. opisuja przypadek rzadko spotykanego
wpuklenia klaczka mézdzku do przewodu stuchowego
wewnetrznego w przypadku IP I, najprawdopodobniej spo-
wodowanego nadcisnieniem $rédczaszkowym w przebiegu
zapalenia opon mézgowo-rdzeniowych [30].

Rodzaj niedostuchu

Wigkszo$¢ pacjentéw z wada niepelnego podziatu typu I
ma niedostuch czuciowo-nerwowy znacznego i gtebo-
kiego stopnia, co w wigkszosci czyni ich kandydatami do
wszczepienia implantu slimakowego [2]. Wada moze by¢
obustronna lub wystepowa¢ jednostronnie (SSD) [4,25].
Kontorinis i wsp. [20] podaja jednostronne wystepowanie
wady IP I w ponad 50% przypadkoéw.

Wybér implantu: CI/ABI

W rzadkich przypadkach IP I moze wspolistnie¢ aplazja
nerwu S$limakowego. Wéwczas rekomendowane jest
wszczepienie implantu pniowego (ang. auditory brainstem
implant, ABI), a w przypadku obustronnego wystepowania
wady i wszczepieniu CI do jednego ucha, ale braku poste-
pow w rehabilitacji, do rozwazenia jest wszczepienie ABI
po stronie kontralateralnej [2].

Hipoplazja nerwu VIII

Suk i wsp. [14] opisuja hipoplazj¢ nerwu VIIIu 9 z 17 pa-
cjentéw z wada IP I (53%), natomiast efekty implantacji
$limakowej oceniane w skali CAP (Categorial Auditory
Performance) i MAIS (Meaningful Auditory Integration
Scale) nie roznily sie istotnie u tych pacjentéw w porow-
naniu z grupami z prawidlowa $rednica nerwu. Jeong
i wsp. [13] podaja czestos¢ rzedu 80% (1 do 4 pacjentow)
deficytu nerwu $limakowego u pacjentow w grupie wad
wrodzonych typu C, w tym IP 1.

Okienko okragle/ kochleostomia

U 14 pacjentéw z grupy opisywanej przez Eftekhariana
i wsp. [29] udalo si¢ wprowadzi¢ elektrode przez okienko
okragle, natomiast u 4 stwierdzono brak jego obecnosci,
w zwigzku z tym wykonano kochleostomi¢ 2 mm ponizej
niedroznego okienka owalnego na promontorium.

W przypadku opisywanej przez nas pacjentki elektrody
implantu wprowadzano przez okienko okragte zgodnie
z metoda operacyjna 6 krokéw Skarzynskiego oraz
w przypadku braku wyksztalcenia tego okienka lub jego
niedrozno$ci przez kochleostomie. Metoda operacyj-
na 6 krokow Skarzynskiego [9], preferowana w naszym
osrodku podczas implantacji $limakowej, obejmuje
nastepujace etapy: 1) konserwatywna attykoantromasto-
idektomia, 2) tympanotomia tylna w celu uwidocznienia
niszy okienka okraglego, 3) punkcja i nacigcie btony
okienka okragtego, 4) wprowadzenie elektrody implan-
tu do schodéw bebenka (pod odpowiednim katem), 5)
uszczelnienie elektrody w okienku okraglym i umocowa-
nie elektrody w obrebie tympanotomii tylnej przy pomocy
powiezi i kleju tkankowego, 6) umocowanie cze$ci we-
wnetrznej implantu w lozy kostnej tuski skroniowej.

Wyciek ptynu moézgowo-rdzeniowego

Czesto$¢ wystepowania wycieku ptynu mézgowo-rdze-
niowego (ang. gusher) w IP I opisywana przez réznych
autoréw bywa zmienna. Sennaroglu i wsp. [2] podaja 50%
prawdopodobienstwo wystapienia zjawiska gusher u pa-
cjentow z torbielowatoscig slimakowo-przedsionkows.
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Piecuch A. i wsp.: Metody leczenia w wadzie niepetnego...

Wirdd 39 pacjentow z IP I operowanych na Uniwersytecie
Hacettepe w celu wszczepienia CI u 21 nie zaobserwowano
plynotoku podczas kochleostomii [3]. Ryzyko wystapienia
wycieku plynu moézgowo-rdzeniowego w torbielowatosci
przedsionkowo-§limakowej w pracach innych autoréw
wynosito: 45,9% (Farhood i wsp. [12]); 50% - 2 z 4 pa-
cjentow (Berrettini i wsp. [19]), 56% — 14 z 25 pacjentow
(Suk i wsp. [14]), 63,6% — 7 z 11 pacjentéw (Kontorinis
i wsp. [20]), 83,3% - 15 z 18 pacjentéw, w zadnym przy-
padku wyciek plynu nie byt uporczywy (Eftekharian
i wsp. [29]), 100% - 5 sposrdd 5 przypadkow, z ktérych 2
wymagato kolejnej rewizji operacyjnej (Catli [28]).

Wystepowanie zjawiska gusher wydaje sie zalezne od
rodzaju polaczenia pomigdzy §limakiem a tylnym dotem
czaszki poprzez: szerokie polgczenie §limaka z przewo-
dem stuchowym wewnetrznym w przypadku calkowitej
aplazji wrzecionka [3,28], w rzadszych przypadkach zalezy
od obecnosci poszerzonego wodociagu przedsionka [13],
dla ktdérego bardziej charakterystyczne jest pulsacyjne sa-
czenie si¢ (ang. oozing) [2]. Obecno$¢ bardzo cienkiej
kostnej blaszki u podstawy wrzecionka, separujacej §wiatto
$limaka od IAC, ktorej obecnos¢ byla stwierdzona w ba-
daniach histopatologicznych, przy obecnej rozdzielczo$ci
tomografii komputerowej moze by¢ niemozliwa do oceny
w badaniach obrazowych [3]. Dlatego zjawisko gusher
nie bedzie wystegpowato w kazdym przypadku otwarcia
$§limaka u pacjentéw z IP 1.

W przypadku opisywanej w tym opracowaniu pacjentki
doszto do intensywnego wycieku ptynu mézgowo rdze-
niowego juz podczas otwierania wyrostka, co swiadczylto
o0 obecnodci trafnie zlokalizowanego w dalszym procesie
operacji ubytku w plytce strzemigczka ze wspdlistniejacym
szerokim pofaczeniem $limaka z przewodem stluchowym
wewnetrznym oraz poszerzeniem wodociagu przedsionka
w tym uchu. Plynotok zostal skutecznie zaopatrzony po-
wiezig mieé$nia skroniowego i klejem tkankowym. Podczas
otwierania ucha wewnetrznego przez okienko okragte oraz
podczas kochleostomii wystapito znacznego stopnia zjawi-
sko gusher, co utrudnito wprowadzenie elektrody implantu.

Sennaroglu podkresla [2], ze opanowanie wycieku ptynu
mozgowo-rdzeniowego jest priorytetem, a otochirurg nie
moze opusci¢ sali operacyjnej bez opanowania plynoto-
ku. Ewentualnie po jego opanowaniu mozna wykona¢
subtotalng petrosektomig, ktorej zaleta jest uszczelnienie
przestrzeni ucha $rodkowego od strony trabki stucho-
wej. Jesli jednak brak jest kontroli nad wyciekiem, ktéry
utrzymuje si¢ wokdt elektrody, taka procedura nie jest
rekomendowana [2].

Elektroda

Wedlug rekomendacji Sennaroglu i wsp. [2] w przypadku
wymiaru zewnetrznetrznego $limaka bedacego w normie
wlasciwym wyborem jest prosta elektroda o dtugoéci okoto
25 mm, a kiedy brak wrzecionka, nie nalezy stosowac elek-
trody okolowrzecionkowej, inaczej perimodiolarnej (ang.
modiolus — wrzecionko). Dla dedykowanych przypadkéw
opracowano elektrod¢e FORM 24 (Med-El), ktorej dlugo$¢
wynosi 24 mm, co zapewnia pelny obrot wokét zakretu
podstawnego. Dodatkowo stozkowy ,,korek’, czyli stoper,
na koncu elektrody czynnej implantu zapewnia dobre

uszczelnienie stabilizujace i dociskajace powieZ w okienku
okragtym lub kochleostomii, dzigki czemu zatrzymany jest
$rédoperacyjny plynotok i przeciek wokot elektrody, co
zmniejsza ryzyko ZOMR [31]. Ten model elektrody zostat
zastosowany u opisywanej pacjentki. Podobne elektrody
- z silikonowa zatyczka przydatng w zatrzymaniu ptyno-
toku — majg réwniez modele Digisonic Classic i Digisonic
Evo firmy Oticon [2].

Berrettini i wsp. [19] w 4 przypadkach zastosowali implant
$limakowy z prosta elektroda CI24RE(ST) firmy Cochlear.

Jak podaja Eftekharian i wsp. [29], podczas implan-
tacji udato si¢ wprowadzi¢ cala elektrode implantu
u 18 pacjentéw z wadg IP I. U 13 pacjentow z tej grupy
nie zarejestrowano elektrycznie wywolanego ztozonego
potencjatu czynnoéciowego (ang. electrically evoked com-
pound action potential, eCAP) nerwu stuchowego podczas
operacji, ktéry w 3 przypadkach zostal zarejestrowany
podczas dalszej obserwacji pacjentow [29].

Suk i wsp. [14] podaja, ze elektrody proste zastosowano
w 23 z 25 uszu, a elektrody perimodalne u 2 pacjentow.
U 21 z 24 pacjentdw nie udalo sie wprowadzi¢ wszystkich
kontaktéw elektrody ($rednio 16,3). Kat wprowadzenia
elektrody CI wynosit od 180° do 327°. U 15 pacjentéow
zanotowano pooperacyjng stymulacje nerwu twarzowego.

Farhood i wsp. [12] podaja catkowite wprowadzenie elek-
trody u 67,9% pacjentow z IP 1.

Wikazana jest pooperacyjna ocena polozenia elektrody
implantu za pomocg badan obrazowych (TK ko$ci skronio-
wych) [19], tym bardziej gdy podczas wystapienia zjawiska
gusher istnieje ryzyko migracji elektrody do ucha $rodko-
wego lub przez ubytek w dnie IAC - w okolice pnia mézgu.
Elektroda powinna umiejscawia¢ si¢ wzdluz $cian torbie-
lowatego $limaka pozbawionego wrzecionka, w ktérym
komérki zwojowe zlokalizowane sg prawdopodobnie na
$cianie §limaka [13,32].

Efekty stluchowe w implancie §limakowym

Ciezsze wady rozwojowe wiaza sie z gorsza zdolnoscia per-
cepcji mowy po wszczepieniu implantu §limakowego [13].
Kolejnym waznym czynnikiem istotnie wplywajacym na
zdolnos¢ percepcji mowy po implantacji jest wiek w mo-
mencie wszczepienia implantu [13,14]. Efekty wszczepienia
implantéw §limakowych w wadzie IP I w przytaczanej li-
teraturze oceniane byly wedlug skali CAP, SIRs i MAIS.

Categorical Auditory Performance

Skala CAP, czyli Kategorie percepcji stuchowej [thum. aut.], to
8-punktowa skala oceniajaca efekty implantacji slimakowej
w populacji pediatrycznej. Obejmuje nastepujace kategorie
[28]: 0 — brak $wiadomo$ci dzwigkdw otoczenia, 1 — $wia-
domos¢ dzwigkdw otoczenia, 2 - reakcja na dzwigki mowy,
3 - identyfikacja dzwigkéw otoczenia, 4 — dyskryminacja
niektérych dzwiekéw mowy bez czytania z ruchu warg,
5 - rozumienie popularnych zwrotéw bez czytania z ruchu
warg, 6 — rozumienie rozmowy bez czytania z ruchu warg,
7 — korzystanie z telefonu ze znanym rozmoéwca.
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Speech Integillibility Rating score

Skala SIRs jest 5-punktowa skala oceniajaca mowe i jej zro-
zumialo$¢ w sytuacjach codziennych. Stowa wystepujace
w zdaniach mogg rézni¢ si¢ swym brzmieniem od stow
wystepujacych pojedynczo. W zwigzku z tym w termino-
logii lingwistycznej znane jest pojecie ,,mowy laczonej”,
czyli ciaglej sekwencji dzwiekow tworzacych wypowie-
dzi lub rozmowy w jezyku méwionym. W skali SIRs [28]
wyrdzniamy nastepujace kategorie: 1 — (calkowicie nie-
zrozumiala) mowa laczona niezrozumiata, wypowiadane
stowa sg wstepnie rozpoznawane, gtéwna metoda komuni-
kacji: manualna; 2 — (czesto niezrozumiala) mowa taczona
niezrozumiala, zrozumiata mowa rozwija si¢ dla poje-
dynczych stéw (przy pomocy wskazéwek kontekstowych)
i czytania z ruchu warg; 3 — (zrozumiala z wysitkiem) mowa
faczona jest zrozumiata dla stuchacza, ktéry koncentruje
sie 1 czyta z ruchu warg; 4 — (w wigkszoéci zrozumia-
fa) mowa laczona jest zrozumiata dla stuchacza, ktéry
ma pewne doswiadczenie z mowa 0s6b niestyszacych; 5
— (catkowicie zrozumiata) mowa laczona jest zrozumia-
fa dla wszystkich stuchaczy, dziecko jest tatwo rozumiane
w codziennych kontekstach.

Meaningful Auditory Integration Scale

Skala MAIS okreéla procentowo wczesny prelingwalny
rozwdj stuchowy niemowlat i matych dzieci w aspektach
wykrywania, dyskryminacji i identyfikacji dzwiekéw na
podstawie ankiety wypelnianej przez rodzicéw/opiekunéw.

Jeong i wsp. [13] korzystali z testu rozumienia stéw jed-
nosylabowych (MWT) w jezyku koreanskim, sktadajacego
si¢ z dwdch list po 25 jednosylabowych stow, a wyniki
rejestrowali jako odsetek poprawnie zidentyfikowanych
stow i fonemow.

Chen i wsp. [26] u 2 pacjentéow z IP I w obrazach TK
ocenili prawidtowe polozenie elektrody implantéw $lima-
kowych, a wyniki po roku korzystania z CI poprawily si¢
w CAP z 0 do 4 oraz SIRs z 0 do 2.

Farhood i wsp. [12] podali, ze $rédoperacyjny eCAP nie byt
mierzalny u 77,8% pacjentéw, a mimo tego wyniki testow
CAP, SIRs i MAIS wykazaly postep istotny statystycznie.

Eftekharian i wsp. [29] ocenili efekty stuchowe w implan-
tach $§limakowych po 3 latach ich uzytkowania w grupie
18 pacjentéw z IP I. W $redniej audiometrii progowej
(ang. pure tone audiometry, PTA) dla cze¢stotliwosci 0,5,
1, 2 i 3 kHz pacjenci osiagali wartosci od 20 do 55 dB,
w CAP u wszystkich pacjentéw zaobserwowano poprawe
umiejetnoéci stuchowych oraz poprawe wynikow w testach
SIRs, MAIS.

Berrettini i wsp. [19] opisali efekty stuchowe na poziomie
100% zrozumialo$ci mowy po 2,5 roku od implantacji
$limakowej (bez czytania z ruchu warg).

Suk i wsp. [14] poréwnali efekty implantacji $limako-
wej u 23 pacjentéw z IP I z wynikami grupy kontrolnej
zlozonej z 230 pacjentéw dobranych pod katem wieku,
bez wady ucha wewnetrznego. Stwierdzili, Ze pacjenci
w wieku ponizej 3 lat obcigzeni wadg mieli znacznie nizsze

wyniki w implancie §limakowym w 12. i 24. miesigcu po
wszczepieniu CI, ale juz w 42. i 72. miesigcu efekty te byty
podobne do wynikéw uzyskanych w grupie kontrolne;j.
Wedlug Suk i wsp. efekty stuchowe w dtuzszej perspektywie
po wszczepieniu CI u pacjentéw z IP I sg poréwnywalne
do wynikdéw pacjentéw pozbawionych tej wady.

Kontorinis i wsp. [20] poréwnali efekty implantacji $li-
makowych u pacjentéw z réznymi typami niepelnego
podziatu (typ I, II i atypowy). Stwierdzili nieco gorsze
efekty u pacjentéw z wada IP I niz u pacjentéw z IP II.
Do oceny funkcjonowania stuchowego po implantacji
uzyli Freiburg monosyllabic word test (FMT) dla 65 dB
oraz Hochmair-Schulz—Moser sentence test (HSM) w ciszy,
przy czym za granice wyniku dobrego przyjeli poziom
powyzej 70%. Wyniki te pozwolily autorom wysnué
wniosek, ze wada IP I nie stanowi przeciwwskazania
do implantacji §limakowej, poniewaz wigkszo$¢ uzyt-
kownikoéw CI obcigzonych IP I osiagneta percepcje
mowy, jednak trzech pacjentéw z tej grupy nie uzyskalo
percepcji dzwiekow.

Catli i wsp. [28], poréwnujac efekty implantacji slimakowej
w trakcie trwajacej od 7 do 25 miesiecy obserwacji pacjen-
téw z réznymi wadami ucha wewnetrznego, stwierdzili, Ze
wyniki testéw CAP i SIRs byly poréwnywalne pomiedzy
grupami z wadami IP I, IP IT i CC.

Jeong i wsp. [13] za pomocg wieloczynnikowej analizy
regresji wykazali, ze wiek w momencie implantacji §lima-
kowej, rozmiar nerwu $limakowego i wyniki testu percepcji
mowy przed implantacja byly istotnymi predyktorami
wynikow testu percepcji mowy (MWT) po implantacji.
Natomiast liczba aktywnych elektrod nie miata wpltywu na
osiggany wynik. Autorzy ci przekonuja réwniez, ze jednym
z istotniejszych elementéw anatomicznych §limaka, dzieki
ktérym pacjent moze osiagna¢ wyniki podobne do uzyska-
nych u pacjentéw bez wady wrodzonej ucha wewnetrznego,
jest obecno$¢ wrzecionka $limaka i stosunkowo niewielki
stopien jego deformacji. To ttumaczy nieco gorsze wyniki
implantacji u pacjentéw z IP I, u ktérych wrzecionko jest
calkowicie lub cze$ciowo nieobecne.

Tabela 1 przedstawia porownanie efektéw implan-
tacji $limakowej u pacjentéw z torbielowatoscia
$limakowo-przedsionkowa opisywanych w dostepnej lite-
raturze i operowanych w IFPS w Kajetanach. Poréwnywanie
poszczegdlnych przypadkow jest trudne ze wzgledu na rézne
metody oceny pacjentéw i brak standaryzacji wynikow.

Whioski

Pacjenci z wadg wrodzong ucha wewnetrznego pod po-
stacig niepelnego podziatu typu I moga kwalifikowac
sie do wszczepienia implantu $limakowego, a efekty stu-
chowe w implancie po wieloletniej obserwacji moga by¢
zadowalajace i porownywalne do wynikéw pacjentow
z innymi wadami. Natomiast proces rehabilitacji moze
przebiega¢ dluzej niz u pacjentéw pozbawionych wady
wrodzonej ucha wewnetrznego. W przypadkach braku
efektéw do rozwazenia jest wprowadzenie alternatywnych
metod komunikacji, jezyka migowego lub wspomaga-
nia gestem. Podstawowym elementem diagnostyki przed
wszczepieniem implantu $§limakowego u pacjentow
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Tabela 1. Poréwnanie efektow implantacji Slimakowej u pacjentéw z wada IP | na podstawie danych literaturowych
Table 1. Comparison of the effects of cochlear implantation in patients with IP | based on data from the literature

Wiek/ q - N
Publikacja Liczba $redni wiek  Stan nerwu Efekty "ﬁgﬁﬁfgﬂ i :‘);svl;;ymmaqa Rozwéj mowy Informacje
pacjentéw w momencie Slimakowego (CAP/ MAIS/ HSM/ FMT/ MWT) (SIRs) dodatkowe
implantacji
Berrettini 4 pacjent 1: 100% zrozumiatosci mowy po 2,5 poprawia sie
i wsp. 13 miesiecy roku
19
[19] pacjent 2: identyfikuje stowa w uktadzie mowi
3lata 8 otwartym i zamknietym po 1,5 roku pojedyncze
miesiecy od implantacji rozumie proste stowa stowa
i polecenia czas obserwacji
[w latach]:
pacjent 3: hipoplazja wyniki stabe i powolne, wykrywa rozwéj mowy od 1do2,5
3 lata obustronnie  dzwiek i gtos, 1,5 roku po implantacji  staby, mowi
rozroznia dzwieki (wysokie poziomy pojedyncze
stymulacji, dtugie impulsy dla stowa
wywotania bodzcow dzwiekowych)
pacjent 4: wyniki stabe, audiometria w wolnym mowi
6 lat polu po roku Sredni prog: 40 dB HL, pojedyncze
wykrywa tylko dzwiek i gtos stowa
Suk i wsp. 25 Sredni wiek hipoplazja <3 roku zycia (15 0s6b): pacjenci
[4] [w latach]: 5,3 ulz CAP ér. 3,1, MAIS $r. 58,3% w wieku
pacjentow po 12 miesigcach 0,9-17,7 lat,
(53%) CAP ér. 4,1, MAIS $r. 74,3% brak istotnej
po 24 miesigcach roznicy w skali
CAP &r. 5,1, MAIS 5r. 90,3% CAP i MAIS
po 36 miesigcach u pacjentéw
3-18 lat (10 osob): z hipoplazja
CAP &r. 4,3, MAIS &r. 78,4% n. VIl i bez
po 12 miesigcach hipoplazji,
CAP sr. 4,7, MAIS $r. 91,8% Sredni czas
po 24 miesigcach obserwacji
CAP ér. 5,7, MAIS $r. 97% [w latach]: 4,7
po 36 miesigcach (od 1,1 do 11,2)
Catli i wsp. 5 Sredni wiek pacjent 1: CAP 4 SIRs 2 N
[28] [w miesigcach]: pacjenc
42,68 pacjent 2: CAP 4 SIRs 2 w wieku
! [w miesigcach]:
pacjent 3: CAP 5 SIRs 3 19-73,
N czas obserwacji
pacjent 4: CAP 5 SIRs 3 [w miesigcach]:
pacjent 5: CAP 6 SIRs 4 od 7.do 25
Kontorinis 11 sredni wiek wiekszos¢ pacjentow osiggneta implantacja
i wsp. [20] [w latach]: 9,2 rozumienie mowy obustronna
HSM: 75% (58-100%) u 6 pacjentow,
FMT: 63% (50-75%); w sumie 19
inne indywidualne testy uszu,
pedagogiczne u 5 pacjentow: Sredni czas
u 3 pacjentéw — brak percepcji obserwacji
dzwieku, 1 wynik pozytywny, 1 wynik [w latach]:
negatywny 1,6 (od 0,5
do 4)
Jeong i wsp. 6 Sredni wiek hipoplazja Srednie wyniki testu:
[13] [w latach]: 3,07 u2 MWT: 61,8%
pacjentow, MWT (fonemy): 61,83
aplazjau 2 MWT (stowa): 49,33
pacjentow,
u 1 pacjenta
prawidtowy,
u 1 pacjenta
b.d.
IFPS 1 23 miesigce prég rozumienia mowy w badaniu komunikacja
(18] AAST po 12 latach po wszczepieniu CI werbalna,
4 lata 2 do UPi po 10 latach do UL: rozumienie
miesiagce (UP) e w obu implantach w ciszy: 30,0 dB mowy na
e w obu implantach w szumie: drodze
—12,7 dB SNR stuchowej, czas obserwacji
« Cl po stronie prawej (lewe ucho w niektérych [w latach]: 12
otwarte) w ciszy: 31,3 dB, sytuacjach
w szumie: —=10,8 dB SNR, problemy
« Cl po stronie lewej (prawe ucho Z rozu-
otwarte) w ciszy: 32,5 dB, mieniem
w szumie: —8,5 dB SNR polecen
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z wrodzonym glebokim niedostuchem jest wykonywanie
badan obrazowych przedoperacyjnie w celu odpowiednie-
go zaplanowania doboru optymalnej elektrody implantu do
ksztaltu zdeformowanego $limaka i rozmieszczenia neu-
ron6éw na obwodzie w §limaku pozbawionym wrzecionka,
przewidywania mozliwych powiktan $réodoperacyjnych,
a pooperacyjnie — jako badan oceniajacych polozenie
elektrody implantu, jej ewentualng migracje, szczegdlnie
w przypadkach szerokiego polaczenia pomiedzy swia-
tlem $limaka a przewodem stuchowym wewnetrznym.
W postepowaniu §rodoperacyjnym nalezy uwzglednic:
doktadna kontrole plytki strzemiaczka pod katem ubytku

Pismiennictwo

z wyciekiem plynu mézgowo-rdzeniowego z ewentual-
nym usunig¢ciem torbieli i zaopatrzeniem przetoki w celu
zapobiezenia rozwojowi nawracajacego zapalenia opon
mozgowo-rdzeniowych, jak réwniez dokladne uszczelnie-
nie kochleostomii po wprowadzeniu elektrody implantu
$limakowego.

Finansowanie

Niniejsze badania i artykul nie otrzymaly Zadnej dotacji
od agencji dziatajagcych w sektorze publicznym, komer-
cyjnym lub non-profit.
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