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Streszczenie

Wprowadzenie: Zdwojenie przewodu stuchowego wewnetrznego (dIAC) - osobne kanaty dla nerwu slimakowo-przedsionkowego oraz
twarzowego — jest bardzo rzadka anomalig wrodzong, ktora powstaje w toku rozwoju embrionalnego. Celem pracy bylo przedstawienie
przypadku pacjentki z wykryta w badaniach obrazowych duplikacja przewodu stuchowego wewnetrznego, jednostronna aplazja
nerwu $limakowego oraz metody leczenia jednostronnego niedostuchu odbiorczego (SSD) za pomoca implantu stuchowego typu
Bonebridge jako CROS.

Opis przypadku: Do Instytutu Fizjologii i Patologii Stuchu (IFPS) w Kajetanach zglosila si¢ 14-letnia pacjentka, u ktorej podczas
szkolnego bilansu wykryto jednostronny niedostuch. Badanie przesiewowe stuchu po urodzeniu byto prawidiowe. Badanie audiometrii
tonalnej wykazalo jednostronna gluchote ucha prawego (SSD). W badaniach obrazowych tomografii komputerowej stwierdzono
asymetri¢ przewodow stuchowych wewnetrznych: prawy przewdd podwdjny, podzielony na osobny kanal dla nerwu twarzowego
(2,2 mm) i przedsionkowo-s§limakowego (<1 mm). Badanie rezonansu magnetycznego potwierdzilo prawy dwudzielny przewdd,
bez mozliwosci identyfikacji n. VIII po tej stronie. Wysunieto podejrzenie jednostronnej aplazji lub ciezkiej hipoplazji prawego n.
VIII. Pacjentke skierowano na diagnostyke w kierunku wszczepienia implantu wykorzystujacego przewodnictwo kostne jako CROS.
Podczas symulacji, przeprowadzonej za pomocg aparatu wykorzystujacego kostne przewodnictwo dzwigku, pacjentka w Polskim
te$cie zdaniowym typu matrix (PTZ-M) osiagneta wyniki (w konfiguracji SSD) w urzadzeniu SRT =-0,4 dB SNR i bez urzadzenia
SRT =3,5 dB SNR. Kiedy pacjentka miata 14 lat, zostala zaopatrzona w implant typu Bonebridge 602 do ucha prawego jako CROS.
Podczas aktywacji implantu Bonebridge pacjentka uzyskata wartos$ci SRT =-10,3 dB SNR w PTZ-M.

Whioski: Zdwojenie przewodu stuchowego wewnetrznego to objaw patognomoniczny w przypadku ciezkiej hipoplazji lub aplazji
nerwu $limakowego. Zdiagnozowanie tego zaburzenia ma istotny wplyw na wybdr metody leczenia i rodzaju implantu stuchowego.
Najwazniejsza procedura przed podjeciem decyzji o mozliwosci implantacji jest wykonanie badan obrazowych -TK i RM. W przypadku
izolowanej anomalii przewodu stuchowego, bez wady slimaka badania przesiewowe stuchu po urodzeniu moze nie wykry¢ niedostuchu.
W wadzie tej istnieje mozliwos¢ zarejestrowania emisji otoakustycznych w niezmienionym §limaku, z upoéledzeniem przewodzenia
dzwigku przez hipo- lub aplastyczny nerw stuchowy, poniewaz embriogeneza ucha wewnetrznego i przewodu stuchowego wewnetrznego
przebiegaja niezaleznie od siebie. W przypadku jednostronnej anomalii, bez uposledzania stuchu po stronie przeciwnej, do rozwazenia
jest wszczepienie implantu na przewodnictwo kostne jako CROS.

Stowa kluczowe: Bonebridge « niedostuch odbiorczy « wada wrodzona « implant kostny « CROS « SSD
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Stuchu, Instytut Fizjologii i Patologii Stuchu, ul. Mokra 17, Kajetany, 05-830 Nadarzyn;
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Abstract

Introduction: Duplication of the internal auditory canal (dIAC) - separate canals for the cochlear and facial nerves - is a very
rare congenital anomaly. We present the case of a patient with duplication of the internal auditory canal, unilateral cochlear nerve
aplasia and the treatment of unilateral sensorineural hearing loss (single-sided deafness, SSD) with a Bonebridge implant as CROS
(contralateral signal routing).

Case report: The Institute of Physiology and Pathology of Hearing was visited by a 14-year-old female patient who was diagnosed
with hearing loss during a school balance sheet. Her hearing screening at birth was normal. Pure tone audiometry revealed unilateral
deafness of the right ear (SSD). CT scan showed asymmetry of the internal auditory canals, the right canal was duplicated. The right
VIII nerve was not identified on MRI - unilateral right VIII nerve aplasia was found. The patient was referred for diagnosis of an
implant using bone conduction as a CROS, taking advantage of the phenomenon of bone conduction of sound from the deaf ear to
the well-functioning ear. During the simulation performed with a bone conduction sound device mounted on a soft band, the patient
in the Polish sentence matrix test achieved results (in SSD configuration): with the device SRT threshold = -0.4 dB SNR, without the
device SRT =3.5 dB SNR. The patient was implanted with a Bonebridge 602 implant in the right ear as a CROS. During implant
activation in the Polish sentence matrix test with the Bonebridge implant, the patient achieved SRT =-10.3 dB SNR.

Conclusions: Duplication of the internal auditory canal is pathognomonic of severe cochlear nerve hypoplasia or aplasia, which may
have a significant impact on the choice of treatment and implant. Imaging is essential. In the case of an isolated auditory canal anomaly
without a cochlear defect, hearing screening at birth may not detect a hearing loss. It is possible to record acoustic otoemissions in
an unaltered cochlea with impaired conduction through the hypo- or aplastic auditory nerve, as the embryogenesis of the inner ear
and the auditory canal proceeds independently. In the case of a unilateral anomaly with no hearing impairment on the opposite side,
bone conduction implantation should be considered as a CROS.

Key words: Bonebridge « sensorineural hearing loss « congenital malformation « bone implant « CROS « SSD

Wykaz skrétéw
Skrot Rozwiniecie skrétu Znaczenie skrotu w jezyku polskim
ABR auditory brainstem response stuchowe potencjaty wywotane pnia mézgu
APHAB Abbreviated Profile of Hearing Aid Benefit kwestionariusz APHAB
AT audiometria tonalna -
AV Aversiveness Stopien akceptacji nieprzyjemnych dzwiekow
BB Bonebridge implant implant Bonebridge
BN Background Noise Komunikacja w szumie
Cl cochlear implant implant Slimakowy
CND cochlear nerve deficiency deficyt nerwu Slimakowego
CROS contralateral routing of signal -
cT computed tomography tomografia komputerowa (TK)
dIAC duplicated internal auditory canal zdwojenie przewodu stuchowego wewnetrznego
EC Ease of Communication Komunikacja w ciszy
Hbd hebdomas (tac.) tydzien ciazy
IAC internal auditory canal przewéd stuchowy wewnetrzny
IFPS Instytut Fizjologii i Patologii Stuchu -
MRI magnetic resonance imaging rezonans magnetyczny (MR)
OAE otoacoustic emissions emisje otoakustyczne
PTCD pontine tegmental cap dysplasia dysplazja nakrywki mostu
PTZ-M Polski test zdaniowy typu matrix -
RM rezonans magnetyczny =
RV Reverberation Komunikacja w warunkach pogtosu
SNR signal-to-noise-ratio stosunek sygnatu do szumu
SOT sensory organization test test organizacji zmystowe;j
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Skrot Rozwiniecie skrotu Znaczenie skrétu w jezyku polskim

SRT speech reception threshold prég percepcji mowy

SSD single-sided deafness gtuchota jednostronna

TK tomografia komputerowa —

WHC World Hearing Center Swiatowe Centrum Stuchu
Wprowadzenie Opis przypadku

Zdwojenie przewodu stuchowego wewnetrznego (ang.
duplication of the internal auditory canal, dIAC), czyli
obecno$¢ osobnych kanatéw dla nerwu §limakowo-przed-
sionkowego oraz nerwu twarzowego, jest bardzo rzadka
anomalig wrodzong, ktéra powstaje w toku rozwoju em-
brionalnego. Do tej pory w literaturze opisano okoto 70
przypadkéw dIAC [1-20] oraz kilkadziesiat przypadkow
zdwojenia przewodu zwigzanego z zespotem PTCD (ang.
pontine tegmental cap dysplasia) [21-23]. Wada moze
wystepowaé w postaci izolowanej lub ze wspdlistniejaca
anomalig ucha wewnetrznego, jedno- lub obustronnie [4].
Anomalie przewodu stuchowego wewnetrznego stanowia
12% wad rozwojowych kosci skroniowej [24]. Czesto$é
dIAC stanowi 0,019% u pacjentéw z glebokim niedostu-
chem [25]. Anomalia ta jest objawem patognomonicznym
hipoplazji lub aplazji nerwu $limakowego, co skutkuje gle-
bokim niedostuchem zmystowo-nerwowym.

Niniejsza praca jest pierwszym na $wiecie opisem przy-
padku pacjentki z jednostronnym zdwojeniem przewodu
stuchowego wewnetrznego i aplazja nerwu $limakowego,
jednostronng gluchota (ang. single-sided deafness, SSD)
[26], u ktérej wszczepiono implant Bonebridge w konfi-
guracji CROS (ang. contralateral routing of signal) [27].
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Do Instytutu Fizjologii i Patologii Stuchu (IFPS)
w Kajetanach zglosila si¢ 14-letnia pacjentka, u ktorej
podczas szkolnego bilansu wykryto jednostronny nie-
dostuch w 13 roku zycia. Do tej pory dziewczynka nie
zauwazala niedostuchu, zgtaszala jedynie ogranicze-
nie rozumienia mowy w hatasie. W wywiadzie badanie
przesiewowe stuchu po urodzeniu byto prawidlowe,
a wywiad okotoporodowy i noworodkowy byl nieobcia-
zony. W badaniu otoskopowym blony bebenkowe byly
obustronnie prawidlowe, zachowane, z refleksem, zauwa-
zono obecno$¢ matego wyroéla przedusznego po stronie
lewej. W wywiadzie nie byto nawracajacych zapalen uszu,
a rozwdj mowy byt prawidlowy. Pacjentce wykonano au-
diometri¢ tonalng (ang. pure tone audiometry, PTA), ktdrej
wyniki wykazaly jednostronng gltuchote (ang. single-si-
ded deafness, SSD) ucha prawego (rycina 1). Audiometria
impedancyjna (ang. impedance audiometry) wykazata
obustronnie tympanogramy typu A, odruchy z migénia
strzemiaczkowego ipsilateralne — nieobecne w uchu
prawym, obecne w uchu lewym, kontralateralne — obecne
w uchu prawym, nieobecne w uchu lewym. Audiometria
stowna (ang. speech audiometry) wykazala stopien dyskry-
minacji mowy w uchu prawym na poziomie 0%, w uchu
lewym 100%.
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Rycina 1. Wynik audiometrii tonalnej — niedostuch zmystowo-nerwowy gtebokiego stopnia w uchu prawym
Figure 1. Result of pure tone audiometry — profound sensorineural hearing loss in the right ear

79



Now Audiofonol, 2025; 14(1): 77-87

Rycina 2. Wynik TK prawej kosci skroniowej w przekroju
czotowym pokazuje przewod stuchowy wewnetrzny przedzielony
kostng przegroda na osobne kanaty: dla nerwu twarzowego
i nerwu przedsionkowo-slimakowego

Figure 2. The CT result of the right temporal bone in frontal section
shows the internal auditory canal divided by a bony septum into
separate canals for the facial and vestibulocochlear nerves.

Rycina 3. Wynik TK kosci skroniowej prawej w przekroju
czotowym — IAC kanat dla nerwu twarzowego

Figure 3. The CT result of the right temporal bone in frontal
section — IAC canal for the facial nerve

W zwiazku z niecharakterystycznym wywiadem i pdzno
wykrytym niedostuchem pacjentke skierowano na badania
obrazowe w celu poszerzenia diagnostyki. W tomografii
komputerowej (TK) stwierdzono asymetri¢ przewodow
stuchowych wewnetrznych: prawy przewdd byt podwdj-
ny - podzielony na osobny kanal dla nerwu twarzowego
(2,2 mm) i przedsionkowo-§limakowego, ktéry w odcinku
$rodkowym byl zredukowany do $rednicy <1 mm.
Stwierdzono réwniez stenoze i sklerotyzacje prawego pola
slimakowego bez malformacji lub sklerotyzacji bledni-
ka kostnego. Uzyskane wyniki wykazaly posrednie cechy
aplazji lub cig¢zkiej hipoplazji prawego nerwu slimakowe-
go. Dla poréwnania lewy przewod stuchowy wewnetrzny
mial $rednice 4,4 mm (ryciny 2-6).

Badanie rezonansu magnetycznego (RM) potwierdzi-
fo istnienie dwudzielnego przewodu po stronie prawej,

Rycina 4. Wynik TK kosci skroniowe]j prawej w przekroju czotowym
—IAC kanat dla nerwu przedsionkowo-$limakowego

Figure 4. The CT result scan of the right temporal bone in frontal
section — IAC canal for the vestibulocochlear nerve

z ciezka stenoza przewodu przeznaczonego dla n. VIIL
Po stronie prawej zidentyfikowano jeden nerw wchodzacy
do czgsci twarzowej przewodu stuchowego wewnetrznego,
natomiast brak nerwu, ktéry wchodzilby do czeéci przed-
sionkowo-§limakowej. Po stronie lewej nie stwierdzono
zadnej patologii w zakresie kompleksu nerwéw VII i VIII.
Réwniez konfiguracja btednikéw bloniastych obustronnie
nie odbiegata od normy (ryciny 7 i 8).

Po przeanalizowaniu obrazéw radiologicznych wysunie-
to podejrzenie jednostronnej aplazji lub ci¢zkiej hipoplazji
nerwu VIII po stronie prawej. W zwigzku z otrzymany-
mi wynikami badan pacjentke skierowano na diagnostyke
w kierunku wszczepienia implantu kostnego jako CROS
celem wykorzystania zjawiska kostnego przewodze-
nia dzwickéw. W badaniu audiometrii stownej w polu
swobodnym stopient dyskryminacji mowy w klasycz-
nym aparacie stuchowym na przewodnictwo powietrzne,
w uchu prawym, z aktywnym maskowaniem ucha prze-
ciwnego, dla poziomu 65 dB wynosit 0%.

Podczas symulacji za pomoca kostnego aparatu stuchowe-
go, zamontowanego na migkkiej opasce, przeprowadzono
badanie rozumienia mowy w szumie. Polski test zdanio-
wy typu matrix (PTZ-M) sklada sie z 20 zdan, a kazde
zdanie z 5 stéw zawierajacych: imieg, czasownik, liczebnik,
przymiotnik i rzeczownik. Badanie pozwala wyznaczy¢
prég rozumienia mowy (ang. speech reception treshold,
SRT). W badaniu zastosowano procedure adaptacyjna
+ 2 dB, nastepnie + 1 dB. Do symulacji wykorzystano pro-
cesor Oticon Ponto 5, zamontowany na migkkiej opasce,
ustawiony na podstawie wyniku PTA. W PTZ-M (w konfi-
guracji SSD) podczas symulacji pacjentka osiggneta wyniki:
w urzadzeniu — SRT =-0,4 dB SNR, a bez urzadzenia —
SRT = + 3,5 dB SNR. Subiektywnie, majac zalozony aparat
kostny na opasce, pacjentka zauwazyla wyrazna poprawe
w slyszeniu.

Kiedy pacjentka miala 14 lat, zostala poddana operacji
wszczepienia implantu typu Bonebridge 602 do ucha
prawego w konfiguracji CROS. Podczas operacji,
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Rycina 5. Wynik TK kosci skroniowej prawej w przekroju strzatkowym na réznych poziomach pokazuje przewdd stuchowy wewnetrzny
przedzielony kostna przegroda na osobne kanaty: dla nerwu twarzowego i nerwu przedsionkowo-slimakowego

Figure 5. The CT result of the right temporal bone in sagittal section at different levels shows the internal auditory canal divided by a bony
septum into separate canals for the facial nerve and the vestibulocochlear nerve
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Rycina 6. Wynik TK kosci skroniowej prawej w przekroju
poprzecznym pokazuje krytyczne zwezenie kanatu n. VIl w czesci
proksymalnej w obrebie dwudzielnego przewodu stuchowego
wewnetrznego oraz stenoze i sklerotyzacje prawego pola
slimakowego sugerujace aplazje lub ciezka hipoplazje nerwu
przedsionkowo-$limakowego

Figure 6. Cross-sectional CT scan of the right temporal bone
showing critical stenosis of the VIII nerve canal proximal to the
duplicated internal auditory canal, stenosis, and sclerosis of the
right cochlear area suggesting aplasia or severe hypoplasia of the
vestibulocochlear nerve

po przygotowaniu pola operacyjnego i dotarciu do okost-
nej przylozono wzornik implantu w celu poréwnania
obrazu $rédoperacyjnego z przedoperacyjnym wzorem
wykonanym na obrazach radiologicznych odnoszacych
sie do struktur anatomicznych (ucha $rodkowego, we-
wnetrznego, tkanki moézgowej w $rodkowym dole czaszki
i przebiegu zatoki esowatej). Nastepnie za pomocg frezy
tnacej i diamentowej otwarto przestrzenie ucha srodko-
wego z zachowaniem tylnej $ciany przewodu stuchowego

zewnetrznego. Po wykonaniu lozy umieszczono w niej
cze$¢ wewnetrzna implantu, zaginajac plastyczng cze§é
o okoto 30°. Przymocowano urzadzenie za pomoca specjal-
nych $rub o grubosci 1,6 mm. Cz¢s¢ wewnetrzng przykryto
platem mie$niowo-okostnowym, a rane zszyto.

Wryniki

Po miesigcu od wszczepienia urzadzenia podczas akty-
wacji implantu pacjentka uzyskata w PTZ-M wartosci
SRT =-10,3 dB SNR w konfiguracji SSD. W celu oceny
poziomu zadowolenia z codziennego korzystania z im-
plantu BB pacjentka wypelnila kwestionariusz APHAB
(Abbreviated Profile of Hearing Aid Benefit) przed ope-
racja oraz miesiac po aktywacji procesora (rycina 9).
Kwestionariusz sktada sie z 24 pytan, ktére pozwalaja okre-
§li¢ trudnosci zwigzane z komunikacja w 4 podskalach:
Komunikacja w ciszy (EC), Komunikacja w szumie (BN),
Komunikacja w warunkach pogtosu (RV), Stopien akcep-
tacji nieprzyjemnych dzwiekow (AV). Wyniki obliczane sa
jako $rednia arytmetyczna czesto$ci wystgpienia proble-
mu dla wszystkich stwierdzen w danej podskali. Nizszy
wynik $wiadczy o mniejszych problemach zwigzanych
z komunikowaniem sie i wigkszych korzy$ciach z zastoso-
wanego urzadzenia. Subiektywnie pacjentka ocenita efekty
zastosowanego rozwigzania jako bardzo dobre. Wyniki
kwestionariusza APHAB wskazuja na poprawe styszenia
w trzech podskalach: EC, BN, RV [28]. Najwigkszy zysk
odnotowano dla podskali RV. Czwarta podskala (AV) po-
zostala bez zmian.

Dyskusja

Zdwojenie przewodu stuchowego jest bardzo rzadka wada
wrodzong - do tej pory w literaturze opisano okoto 70
przypadkéw tej wady (wedlug bazy artykuléw PubMed).
Czestosé¢ duplikacji IAC wérdd pacjentéw z niedostuchem
odbiorczym wynosi 0,019% [25]. Zdwojenie przewodu stu-
chowego wewnetrznego po raz pierwszy opisali Clemens
i Sandsrom w 1975 roku [8].
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Rycina 7. Wynik RM gtowy z kontrastem, przekroj czotowy, obrazy T2-zalezne; brak nerwu przedsionkowo-limakowego po stronie prawej,

obecny nerw twarzowy, po stronie lewej nerwy VIl i VIl obecne

Figure 7. The MRI result of the head with contrast, frontal section, T2-weighted images; vestibulocochlear nerve absent on the right, facial

nerve present, VIl and VIII nerves present on the left

Rycina 8. Wynik RM gtowy z kontrastem, przekréj poprzeczny, obrazy T2-zalezne; brak nerwu przedsionkowo slimakowego po stronie
prawej, obecny nerw twarzowy, po stronie lewej nerwy VIl i VIII obecne

Figure 8. The MRI result of the head with contrast, cross-sectional T2-weighted images; vestibulocochlear nerve absent on the right, facial
nerve present, VIl and VIII nerves present on the left

W Polsce program przesiewowych badan stuchu prowa-
dzony jest w trzech etapach w o$rodkach o odpowiednim
stopniu referencyjnosci. I stopien referencyjnosci -
wstepne badanie przesiewowe emisji otoakustycznych
(ang. otoacoustic emissions, OAEs) wykonywane na od-
dzialach noworodkowych. Pacjenci z nieprawidlowym
wynikiem badania OAE oraz z grup ryzyka kierowani s do
o$rodkoéw o II stopniu referencyjnosci, czyli oddzialéw oto-
rynolaryngologicznych, gdzie wykonuje si¢ m.in. badania
OAE i ABR (ang. auditory brainstem reponse, stuchowe po-
tencjaly wywotane pnia mézgu). Postawienie ostatecznej
diagnozy, a nastepnie kompleksowa opieka audiologiczna

(protezowanie stuchu, rehabilitacja, monitorowanie) ma
miejsce w osrodkach o III stopniu referencyjnosci [29].

Badanie przesiewowe stuchu polega na wykonaniu obiek-
tywnego badania OAE, ktore rejestruje generowane przez
$limak sygnaly akustyczne, bedace miarg aktywnych proce-
sow w nim zachodzacych. Specyfika testéw przesiewowych
stuchu jest ich czulos¢ i swoisto$¢ oraz pewien procent
wynikéw falszywie ujemnych, ktore moga dotyczy¢ szcze-
golnie dzieci z neuropatia stuchowa, aplazjg lub hipoplazja
nerwu $limakowego, ale z prawidlowg budowa ucha we-
wnetrznego. Skuteczniejszym narzedziem do wykrywania
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Rycina 9. Pordéwnanie wynikoéw kwestionariusza APHAB
uzyskanych przez pacjentke bez implantu oraz w implancie
BB w podskalach: Komunikacja w ciszy (EC), Komunikacja
w szumie (BN), Komunikacja w warunkach pogtosu (RV), Stopien
akceptacji nieprzyjemnych dzwiekow (AV)

Figure 9. Comparison of APHAB questionnaire results of patient
without and with BB implant in subscales: Ease of Communication
(EC), Background Noise (BN), Reverberation (RV), Aversiveness (AV)

wyzej wymienionych patologii jest badanie ABR. Niestety
nie zawsze jest ono powszechnie dost¢pne na pierwszym
etapie badania przesiewowego i u pacjentéw z prawidlo-
wym OAE. Dlatego tak wazne jest powtarzanie badan
przesiewowych na kolejnych etapach edukacji, zwlaszcza
u dzieci rozpoczynajacych nauke w szkole, czyli w okresie
szczegblnych wymagan stuchowych, gdy rozwdj dziecka
pozwala juz na wykonanie badan subiektywnych wyma-
gajacych wspolpracy [30,31].

Geneza i budowa ukladu stuchowego

U opisywanej pacjentki nie stwierdzono nieprawidtowo-
$ci w budowie ucha wewnetrznego, dlatego mozliwe byto
zarejestrowanie emisji otoakustycznych w badaniu przesie-
wowym po urodzeniu pomimo braku nerwu §limakowego,
co skutkowalo péZznym postawieniem diagnozy jedno-
stronnej gluchoty.

Rozwdj embriologiczny ucha wewnetrznego jest kontrolo-
wany lokalnie, nie zalezy od zadnego bodZca neuronalnego
i zachodzi niezaleznie od rozwoju przewodu stuchowego
wewnetrznego i przebiegajacych w nim nerwdw: $lima-
kowo-przedsionkowego i twarzowego. Natomiast proces
rozwoju, migracji, wzrostu, réznicowania i przezycia nie-
dojrzatych neuronéw $limakowo-przedsionkowych jest
stymulowany przez wiele czynnikéw neurotroficznych,
m.in. BDNF (ang. brainderived neurotrophic factor), NGF
(ang. nerve growth factor), neurotrofiny 3 (NF-3) oraz
neurotrofiny — 4/5 (NF-4/5) wytwarzane przez pecherzyk
uszny [32-36]. Zaburzenia uwalniania czynnikéw troficz-
nych przez otoczke ucha na bardzo wczesnych etapach
rozwoju moga wyja$ni¢ obecna u opisywanej pacjentki
izolowana anomali¢ TAC i brak nerwu $§limakowego, bez
wady samego slimaka [32].

U ludzi ucho zaczyna rozwija¢ si¢ okoto 3 tygodnia
zycia ptodowego (lac. hebdomas, Hbd), gdy w obrebie
tozyska ucha pojawia sie epidermalne zgrubienie, ktore

nastepnie przeksztalca si¢ w pecherzyk uszny (otocy-
ste). Do 4 tygodnia czgs¢ komodrek odwarstwia si¢ od
otocysty i po przejsciu proliferacji i réznicowania w neu-
roblasty przeksztalca sie w strukture dajaca poczatek
zwojowi przedsionkowo-$limakowemu. Neuroblasty te
ustalaja biegunowos¢ i dzigki procesowi chemotaksji po-
dazaja w strone wrzecionka rozwijajacego si¢ slimaka do
9 Hbd [34] oraz nieco wczes$niej osrodkowo, w kierunku
pnia mézgu i jader slimakowych - do 6 Hbd [36,37]. Okoto
9 Hbd synchronicznie z rozwojem nerwu stuchowego
otaczajaca go mezenchyma zaczyna ulega¢ chrzestnie-
niu, a ostatecznie — kostnieniu [32,36]. Obecno$¢ nerwu
hamuje proces chrzestnienia, co ostatecznie prowadzi
do wyksztalcenia przewodu stuchowego wewnetrznego.
Tworzenie chrzastki z mezenchymy réwniez regulowa-
ne jest przez substancje wytwarzane przez otocyste. IAC
wyksztalca si¢ ostatecznie do 5 miesigca zycia plo-
dowego. Wysunieto hipoteze, ze jego $rednica zalezy
od objetoéci migrujacych wiokien nerwu $limakowo-
-przedsionkowego [36,37].

Droga stuchowa ma swdj poczatek w synaptycznym pola-
czeniu miedzy komoérkami zewnetrznymi i wewnetrznymi
narzadu Cortiego $limaka a dendrytami, ktére przechodza
przez kanaliki promieniste blaszki spiralnej wrzecionka,
gdzie znajduje si¢ zwdj spiralny slimaka (kanat Rosenthala).
Neurony zwoju spiralnego przechodza przez otworki
pasma spiralnego dziurkowanego w polu slimakowym
w przednio-dolnej czeéci dna przewodu stuchowego we-
wnetrznego (apertura slimaka). Dojrzaly i prawidlowo
wyksztalcony nerw slimakowy taczy si¢ z nerwem przed-
sionkowym i wraz z nerwem twarzowym, poérednim,
tetnica btednikowg i zylami btednikowymi, otoczone
przez opong twarda podaza przez przewdd stuchowy we-
wnetrzny, by przez otwor stuchowy wewnetrzny opuscic
ko$¢ skroniowa i dotrze¢ dalej do mézgowia w kacie
mostowo-moézdzkowym.

Ograniczenia kostne przewodu stuchowego wewnetrzne-
go sa najlepiej widoczne w badaniu TK kosci skroniowych
- okno kostne, natomiast nerwy §limakowo-przedsionko-
we mozna uwidoczni¢ podczas badania RM na obrazach
T2-zaleznych. Przebieg nerwu §limakowego nalezy $ledzi¢
na calej dtugosci przewodu stuchowego wewnetrznego
- od dna wyj$cia w polu §limakowym do wejscia w pniu
moézgu w kacie mostowo-mézdzkowym.

Deficyt nerwu slimakowego

Deficyt nerwu §limakowego (ang. cochlear nerve deficiency,
CND) odnosi si¢ do niedoboru witdkien nerwu $lima-
kowego w postaci hipoplazji (niedorozwdj) lub aplazji
(niewyksztalcenie), ktore podlegaja ocenie w badaniu
metoda MRI. Nie jest to jednak definicja histopatologiczna,
poniewaz wtokna nerwu $limakowego moga przebie-
ga¢ wraz z nerwem przedsionkowym lub twarzowym.
Wedtug doniesient aktywacja pierwotnej kory stuchowej
zostala zarejestrowana w funkcjonalnym RM u pacjenta
z aplazja nerwu [38], a w niektérych przypadkach zaob-
serwowano ograniczone korzysci z implantacji limakowe;.
Dlatego wazna jest interpretacja wynikow badan obrazo-
wych w kontekscie badan klinicznych i audiologicznych.
Ocenia si¢, ze CND wystepuje u 18-21% biorcéw implan-
téw Slimakowych, z tym ze istnialy duze réznice efektow
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w przypadku hipoplazji i aplazji [36]. Dlatego niezwykle
wazne jest ich rozréznianie i ocena stopnia CND.

Ocena nerwu slimakowego

Wedlug klasyfikacji Casselmana [39] za nieodbiegaja-
cy od normy mozemy uzna¢ nerw $limakowy, jesli jego
$rednica jest poréwnywalna do $rednicy nerwu $lima-
kowego potozonego kontralateralnie oraz jest wieksza
lub réwna $rednicy ipsilateralnego nerwu twarzowego.
Jesli nerw $limakowy nie spelnia wyzej wymienionych
kryteriow mozemy méwi¢ o hipoplazji nerwu, a w przy-
padku gdy brak tego nerwu w przekrojach strzatkowych
IAC, méwimy o aplazji [39].

Klasyfikacji Gouvertsa i wsp. [40] uwzglednia stopien de-
ficytu nerwu $§limakowego wraz z oceng morfologii ucha
wewnetrznego: typ I — catkowity brak nerwu $limakowo-
-przedsionkowego; typ Ila — galaZ nerwu §limakowego
nieobecna lub hipoplastyczna, nerw przedsionkowy obecny
oraz wspdlistniejaca dysplazja btednika; typ IIb — galaz
nerwu $limakowego nieobecna lub hipoplastyczna, nerw
przedsionkowy obecny, ale morfologia blednika jest pra-
widlowa. Nowy system klasyfikacji nerwow IAC wedtug
Birman i wsp. [41] bierze pod uwage liczbe nerwoéw, ktore
mozna uwidocznié: stopien 0 — brak nerwoéw; stopien
I - obecno$¢ jednego nerwu; stopien II - obecne dwa
nerwy, stopien III - trzy nerwy, stopien IV — cztery nerwy,
z czego jeden jest hipoplastyczny; stopien V - cztery
prawidiowe nerwy.

Podczas oceny nerwu $limakowego pod katem ewentu-
alnych anomalii nalezy ocenié: wrzecionko i stopien jego
sklerotyzacji, pole slimakowe w dnie §limaka (uznaje si¢
za zwezone, jesli osiaga <1,2 mm) [42] oraz przewdd stu-
chowy wewnetrzny (norma 2-8 mm, $rednio 4 mm) [4].
Wedtug klasyfikacji Sennaroglu i Bajina [43], oceniajac
wade nerwu §limakowego, nalezy wzia¢ pod uwage miejsce
»Wyjscia” nerwu ze $limaka. Nerw $limakowy nalezy
ocenia¢ w badaniu MRI, natomiast stopien sklerotyzacji
wrzecionka §limaka i zwezone pole §limakowe — w badaniu
CT, ktorego wyniki moga posrednio sugerowaé patologie
nerwu $limakowego. Powyzej opisane zmiany wystepu-
ja w sposéb izolowany lub wspdtwystepuja z anomaliami
ucha wewnetrznego, nerwu przedsionkowego i twarzowe-
go [4], albo tez innymi wadami ucha zewnetrznego lub
$rodkowego [3]. Osoby z CND sg bardziej narazone na
wady blednika niz osoby bez hipoplazji lub aplazji nerwu
$limakowego [36].

Zdwojenie przewodu stuchowego wewnetrznego

Wady przewodu stuchowego wewnetrznego — takie jak
atrezja, zwezenie, hipoplazja i aplazja — stanowia okolo
12% wad wrodzonych kosci skroniowej [24,44]. Przyjmuje
sig, ze okoto 2% przypadkéw wrodzonej glebokiej gtu-
choty wynika z anomalii dotyczacej nerwu $limakowego.
Najnowsze badania podaja, ze deficyt nerwu slimakowego
moze dotyczy¢ 18-21% pacjentdéw z wszczepionym implan-
tem $limakowym [36]. Zdwojenie przewodu stuchowego
wewnetrznego wystepuje, gdy kostna przegroda (catkowita
lub czes$ciowa [25]) dzieli przewdd stuchowy wewnetrz-
ny na dwa przedziaty. Duplikacja moze by¢ jednostronna
lub obustronna, a nerw przedsionkowo-$§limakowy moze

by¢ aplastyczny lub hipoplastyczny [23]. Wydaje sie, ze
w zwigzku z obrazem morfologicznym dIAC trafniejsza
nazwy byloby okreslenie ,,rozszczepienie” przewodu stu-
chowego wewnetrznego, poniewaz w istocie nie dochodzi
do duplikacji struktur zawartych w IAC, lecz do ich roz-
dzielenia, jednak literatura anglojezyczna okresla podobne
zjawisko jako duplikacje.

Oceniajac dIAC, warto zweryfikowa¢ obrazy radiologicz-
ne TK pod katem naturalnie przebiegajacych szczelin
i kanatéw lub odmian anatomicznych wystepujacych
w kosci skroniowej, a takze innych anomalii imitujacych
duplikacje przewodu, takich jak: poszerzenie wodocia-
gu przedsionka, obecno$¢ wodociagu slimaka, szczeliny
Hyrtla, wysokie ustawienie opuszki zyly szyjnej, kanatu
pojedynczego czy zdwojenia kanalu nerwu twarzowego.
W wigkszosci przypadkow dIAC nerw twarzowy oraz jego
funkcje sa zachowane, opisywano jednak kilka przypad-
kow hipoplazji n. VII lub jego niedowtadu [13,19,25,45,46].

Zdwojenie przewodu stuchowego wewnetrznego opisy-
wano wielokrotnie w zespole dysplazji nakrywki mostu
PTCD (ang. pontine tegmental cap dysplasia) [4,21-23,47].
Jest to rzadko wystepujacy zespdl neurologiczny, w ktérym
dochodzi do hipoplazji brzusznej cze$ci mostu, nakryw-
ki mostu w czesci grzbietowej oraz dysfunkcji nerwow
czaszkowych. Duplikacje przewodu opisywano réwniez
u pacjentéw z zespotem Klippela—Feila oraz zespotem
Goldenhara [3].

W wigkszosci przypadkéw dIAC odnotowano niedostuch
znacznego stopnia, gtebokiego stopnia lub catkowita ghu-
chote, co zwigzane jest z hipoplazja lub aplazja nerwu
slimakowego [45]. Stopien niedostuchu zalezy od ilosci
zachowanych witokien nerwu slimakowego, ktéra posred-
nio mozna oceni¢ na podstawie $rednicy IAC i wygladu
przegrody kostnej dzielgcej oba nerwy. Gdy przegro-
da siega czesci proksymalnej JAC mozna spodziewaé
si¢ glebszego niedostuchu (przegroda pelna). Natomiast
im bardziej dystalnie konczy sie przegroda kostna, tym
stuch i stopien zachowania nerwu §limakowego wydaje
si¢ wigkszy (przegroda czgsciowa) [23,46]. Niedostuch
najczesciej wystepuje od urodzenia, co mialo najpraw-
dopodobniej miejsce réwniez w przypadku opisywanej
pacjentki, u ktérej — dzieki kompensacji uchem styszg-
cym - mowa rozwingela si¢ prawidtowo, dlatego niedostuch
wykryto dopiero w wieku nastoletnim.

Wedlug Wang i wsp. [25] pacjenci ze zwezeniem IAC majg
dysplastyczny nerw przedsionkowo-slimakowy i moga
odnie$¢ korzysci z wszczepienia implantu §limakowego
(ang. cochlear implant, CI), podczas gdy pacjenci z du-
plikacja IAC majg aplastyczny lub hipoplastyczny n. VIII,
dlatego CI jest przeciwwskazane. Opisywano jednak kilka
przypadkéw skutecznej implantacji slimakowej, po ktérej
zaobserwowano korzysci stuchowe u pacjentéw [2,45,48].
Rezultaty implantacji zalezg od: stopnia zachowania nerwu
$limakowego, wieku wykrycia niedostuchu, wieku wszcze-
pienia implantu §limakowego oraz stanu stuchu drugiego
ucha, a decyzje o wyborze metody leczenia za kazdym
razem nalezy podejmowac¢ indywidualnie, zwlaszcza u pa-
cjentow z dIAC.

84



Piecuch A. i wsp.: Duplikacja przewodu stuchowego...

Zjawisko CROS

Opisywana w niniejszej pracy pacjentke zakwalifikowa-
no do implantacji na przewodnictwo kostne jako CROS
ze wzgledu na pézno wykryty niedostuch, prawdopodob-
ng aplazje nerwu $limakowego w badaniu MRI, norme
stuchu w drugim uchu oraz satysfakcjonujace efekty sy-
mulacji w implancie kostnym.

Zjawisko przewodnictwa kostnego dzwigkéw znane jest
od starozytnoéci. Zjawisko to polega na odbiorze wibracji
kosci czaszki jako wrazenia stuchowego. Zidentyfikowano
dwa szlaki styszenia dzigki przewodnictwu kostnemu.
W przypadku pierwszego zasadnicza role odgrywaja
bezwladnos$¢ pltynu w swietle §limaka, kompresja $cian
$limaka oraz zmiany ci$nienia pltynu mézgowo-rdzenio-
wego. Z kolei drugi szlak prowadzi przez ucho $rodkowe
lub zewngtrzne. Oba te mechanizmy wywotuja gradient ci-
$nienia plynéw po obu stronach btony podstawnej §limaka,
wprawiajac ja w drgania [49].

Zjawisko CROS (ang. contralateral routing of signal) polega
na przenoszeniu dzwigku ze strony ucha niestyszacego do
ucha styszacego prawidlowo, co daje poczucie dzwieku
po stronie ucha nieslyszacego, szczegdlnie w sytuacji, gdy
zrédto dzwigku zlokalizowane jest po stronie ucha sty-
szacego [26]. Urzadzeniem wykorzystujacym zjawisko
CROS jest implant stuchowy typu Bonebridge. Sklada sig
on z dwdch czeéci: wewnetrznej — mieszczacej przetwornik
(ang. bone conductive floating mass transducer, BC-FMT)
mocowany w kosci wyrostka sutkowatego za pomoca
dwoch $rub przenoszacych wibracje na kos¢, demodula-
tora i cewki, oraz zewnetrznej — skladajacej si¢ z procesora
dzwigku, utrzymywanego na powierzchni skéry za pomoca
magnesu [27,50]. Urzadzenie przeznaczone jest dla pacjen-
tow z przewodzeniowym lub mieszanym ubytkiem stuchu,
z progiem dla przewodnictwa kostnego nieprzekraczaja-
cym 45 dB HL. Moze by¢ tez stosowane jako urzadzenie
kontralateralne trasujace w jednostronnej gtuchocie (ang.
single-sided deafness, SSD), przy czym prog styszenia dla
przewodnictwa powietrznego i kostnego w uchu zdrowym
nie powinien przekracza¢ 20 dB dla czestotliwosci 0,5, 1,
2 i 4 kHz, a w uchu chorym powinien by¢ wiekszy niz
70 dB HL, poniewaz zjawisko tlumienia mi¢dzyusznego
wynosi okoto 50 dB [27,51,52].

Ocena korzysci stuchowych z implantu na
przewodnictwo kostne

Polski test zdaniowy typu matrix (PTZ-M) ocenia ro-
zumienie mowy w szumie. Test sktada si¢ z 5 kolumn
zawierajacych 10 imion, 10 czasownikéw, 10 liczebnikéw,
10 przymiotnikéw i 10 rzeczownikdw, ktdre mozna zesta-
wiac ze sobg losowo, co generuje 100 000 unikalnych zdan
o okreslonej strukturze gramatycznej. Im nizszy poziom
progu rozumienia mowy (ang. speech reception threshold,
SRT), tym wyzszy poziom halasu, przy ktérym osiaga sie
50% zrozumialo$ci mowy, czyli polowe poprawnych od-
powiedzi przy réznym stosunku sygnalu mowy do szumu
(ang. signal-to-noise ratio, SNR), tym lepsze rozumienie
mowy [53].

Badanie za pomoca kwestionariusza APHAB opiera si¢
na samoocenie trudnosci, ktére pacjent napotyka podczas

komunikowania si¢ w réznych warunkach akustycznych
lub przy rozpoznawaniu dzwiekéw w réznych sytuacjach.

Opisywana w niniejszej pracy pacjentka po zastosowa-
niu implantu BB w konfiguracji CROS uzyskata nizszy
wynik w pierwszych trzech podskalach kwestionariu-
sza APHAB (EC, BN i RV), co $wiadczy o mniejszych
problemach dotyczacych komunikowania sie¢ w réznych
warunkach akustycznych [54]. W PTZ-M uzyskata wynik
SRT =-10,3 dB SNR w implancie Bonebridge w konfigu-
racji SSD, co oznacza poprawe odbioru dzwigkéw mowy
oraz redukcje zjawiska cienia glowy (ang. head shadow

effect) [26].

W przypadku gdy wszczepienie implantu §limakowego
nie jest mozliwe, klasyczne systemy CROS lub implanty
wykorzystujace kostne przewodnictwo dzwieku w kon-
figuracji CROS moga by¢ stosowane w celu eliminacji
efektu cienia glowy oraz poprawy rozumienia mowy,
szczegblnie w hatasliwym otoczeniu [55]. Wszczepialny
system CROS wykorzystuje przewodnictwo kostne w celu
transmisji wibracji przez kosci czaszki bezposrednio do
zdrowego ucha. Bezwzglednym warunkiem wykorzystania
tego rozwigzania jest prawidlowy stuch w drugim uchu.
Zaletg implantu BB jako CROS w poréwnaniu do kla-
sycznego systemu CROS jest przede wszystkim komfort
noszenia, brak mozliwego efektu okluzji i lepsza jako$¢
dzwigku. Ograniczeniem systeméw CROS klasycznych
oraz wszczepialnych u pacjentéw z SSD jest brak mozliwo-
$ci przywrocenie styszenia obuusznego oraz nierozwigzany
problem dotyczacy lokalizacji zrédla dzwigku [56].

Whioski

Zdwojenie przewodu stuchowego wewnetrznego to objaw
patognomoniczny dla ciezkiej hipoplazji lub aplazji nerwu
slimakowego. Zdiagnozowanie tego zaburzenia moze
mie¢ istotny wplyw na wyboér metody leczenia i rodzaju
implantu stuchowego. Z tego wzgledu podstawowy-
mi badaniami, ktére nalezy wykona¢ przed podjeciem
decyzji o implantacji, s3 badania obrazowe. W przypad-
ku izolowanej anomalii przewodu stuchowego bez zmian
$limaka badanie przesiewowe stuchu po urodzeniu moze
nie wykry¢ niedostuchu. W wadzie tej istnieje mozliwo$¢
zarejestrowania otoemisji akustycznych w niezmienio-
nym $limaku, z upos$ledzeniem przewodzenia dzwigku
przez hipo- lub aplastyczny nerw stuchowy, poniewaz em-
briogeneza ucha wewnetrznego i przewodu stuchowego
wewnetrznego wraz z n. VIII przebiegaja niezaleznie od
siebie. Jesli niedostuch jednostronny wystepuje od uro-
dzenia, ubytek stuchu moze pozosta¢ niezauwazony przez
dziecko i jego otoczenie z powodu dobrej adaptacji dru-
giego ucha, w ktérym utrzymuje si¢ norma slyszenia.
W przypadku jednostronnej anomalii, bez uposledzania
stuchu po stronie przeciwnej do rozwazenia jest wszcze-
pienie implantu na przewodnictwo kostne jako CROS.
Pacjent moze uzyska¢ redukcje zjawiska cienia glowy oraz
poprawe rozumienia mowy.

Finansowanie

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