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Streszczenie

Wprowadzenie: Rdzeniak zarodkowy jest zloéliwym nowotworem mézgu wieku dzieciecego. Jego leczenie polega na operacyjnym
usunieciu guza oraz wykonaniu radio- i chemioterapii. Wsréd lekéw stosowanych w chemioterapii znajduje si¢ m.in. cisplatyna, ktéra
cechuje si¢ silnymi waciwosciami ototoksycznymi. Charakterystycznym niedostuchem po zastosowaniu cisplatyny jest niedostuch
wysokoczestotliwosciowy zmystowo-nerwowy.

Opis przypadku: Dziewczynka w wieku 9 lat przeszta w 2017 roku operacje usuniecia zlosliwego rdzeniaka zarodkowego tylnej
jamy czaszki. Ze wzgledu na zakwalifikowanie pacjentki do grupy wysokiego ryzyka rozsiewu komoérek nowotworowych, po
operacji zastosowano radio- i chemioterapi¢. Leczenie onkologiczne zakoficzono w maju 2019 roku. Z uwagi na zastosowanie lekéw
cytostatycznych u dziewczynki wystapil gleboki niedostuch zmyslowo-nerwowy. Jedenastoletnia dziewczynka zostata przyjeta do
Instytutu Fizjologii i Patologii Stuchu (IFPS) w celu przeprowadzenia diagnostyki w kierunku wszczepienia implantu $limakowego.
Po pozytywnej kwalifikacji u dziewczynki przeprowadzono obustronne wszczepienie implantow $limakowych. Wyniki rozumienia
mowy w implantach §limakowych u pacjentki wskazuja na pozytywny efekt zastosowanej metody.

Whioski: Implantacja §limakowa stanowi skuteczng metode leczenia wysokoczestotliwos$ciowego niedostuchu zmystowo-nerwowego
u dzieci po leczeniu rdzeniaka zarodkowego.

Stowa kluczowe: implant slimakowy « rdzeniak zarodkowy e cisplatyna e ototoksycznos$¢ « leczenie cze$ciowej gluchoty

Abstract

Introduction: Medulloblastoma is a malignant pediatric brain tumor. Its treatment consists of surgical removal of the tumor followed
by radiotherapy and chemotherapy. Among the drugs used in chemotherapy is cisplatin, which is characterized by strong ototoxic
properties. The hearing loss typically associated with cisplatin administration is high-frequency sensorineural hearing loss.

Case report: At the age of 9, in 2017, the patient underwent surgical resection of a malignant posterior fossa medulloblastoma. Due to
classification into the high-risk group, she subsequently received adjuvant radiotherapy and chemotherapy. Oncological treatment was
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completed in May 2019. As a complication of treatment with chemotherapeutic agents, the patient developed profound sensorineural
hearing loss. At the age of 11, she was referred to the Institute of Physiology and Pathology of Hearing for cochlear implant candidacy
evaluation. Following successful qualification for cochlear implantation, the girl underwent bilateral cochlear implant surgery. The patient
currently demonstrates very promising speech perception outcomes with bilateral cochlear implants.

Conclusions: Cochlear implantation is an effective treatment for high-frequency sensorineural hearing loss in children following

treatment for medulloblastoma.

Keywords: cochlear implant « medulloblastoma e cisplatin « ototoxicity « partial deafness treatment

Wprowadzenie

Rdzeniak zarodkowy (fac. medulloblastoma) jest najcze-
$ciej wystepujacym ztosliwym nowotworem o$rodkowego
uktadu nerwowego (OUN) w wieku dzieciecym. Guz lo-
kalizuje si¢ najczesciej w tylnej jamie czaszki i stanowi
okoto 20% wszystkich nowotworéw mézgu u dzieci.
Rozpoznanie polega na wykonaniu MRI (ang. magnetic
resonance imaging) mézgu i kregostupa oraz badan hi-
stopatologicznych guza. Diagnostyke czesto uzupelnia
sie 0 badanie plynu mézgowo-rdzeniowego w celu oceny
stopnia rozsiewu komoérek nowotworowych [1,2].

Podstawg leczenia rdzeniaka zarodkowego jest operacyjne
usuniecie guza. W dalszym etapie leczenia stosuje sie ra-
dioterapie, ktéra w standardzie obejmuje napromienianie
osi moézgowo-rdzeniowej, oraz chemioterapie z zastosowa-
niem m.in. lekéw cytostatycznych, tj. cisplatyny. Zaréwno
radioterapia, jak i chemioterapia sa dobierane w zalez-
nosci od wieku dziecka, stopnia zaawansowania choroby
i grupy ryzyka [3,4].

Jednym z lekéw stosowanych w chemioterapii rdzeniaka
zarodkowego jest cisplatyna, ktorej dzialanie ototoksycz-
ne jest dobrze udokumentowane. Zastosowanie cisplatyny
moze prowadzi¢ do niedostuchu u pacjentéw po che-
mioterapii [4,5]. Charakterystycznym niedostuchem po
zastosowaniu cisplatyny jest obustronny wysokocze-
stotliwo$ciowy zmystowo-nerwowy ubytek stuchu [6].
U pacjentow, u ktérych wystapil niedostuch, w pierw-
szej kolejnosci stosuje sie aparaty stuchowe. Jedli aparaty
stuchowe, pomimo zastosowania maksymalnego wzmoc-
nienia, nie wystarczaja do prawidlowego rozumienia
mowy, pacjenta kieruje sie na diagnostyke kwalifikujaca
do implantacji slimakowej [7,8].

W ostatnich latach wskazania do implantacji §limako-
wej ulegly istotnemu rozszerzeniu i obecnie obejmuja
réwniez pacjentéw z cze$ciowa gluchota, charakteryzuja-
cg si¢ zachowanym stuchem na niskich czestotliwosciach
(zwykle w zakresie 0,5-1,5 kHz) przy jednoczesnym gle-
bokim ubytku stuchu na czestotliwoéciach wysokich.
U tej grupy pacjentéw stosowana jest procedura lecze-
nia cze$ciowej gltuchoty (ang. Partial Deafness Treatment,
PDT). Najwazniejszym wyzwaniem klinicznym w PDT jest
zachowanie naturalnego stuchu pacjenta, poniewaz struk-
tury $limaka sg szczegdlnie podatne na uraz mechaniczny
podczas implantacji. Utrata naturalnego stuchu pacjenta
moze znaczaco ograniczy¢ korzysci ptynace z polaczonej
stymulacji akustycznej i elektrycznej. W zwiazku z tym
rozwinigto strategie minimalizujace urazy wewnatrzsli-
makowe, obejmujace atraumatyczne techniki chirurgiczne,
takie jak: dostep przez okienko okragle, dobdr elektrod od-
powiedniej dtugosci i elastycznosci oraz okotooperacyjna
sterydoterapia [9-11].

Do tej pory ukazalo si¢ niewiele publikacji poruszajacych
temat zastosowania implantacji §limakowej po leczeniu
rdzeniaka zarodkowego u dzieci. Roland i wsp. [8] w swojej
pracy opisali trzy przypadki zastosowania implantu §li-
makowego. Operacje przeprowadzono jednak kilka lat po
zakonczeniu leczenia onkologicznego. Grupa ta przed im-
plantacja $limakowa wymagata réwniez innych operacji
uszu, tj. tympanomastoidektomii radykalnej czy tympano-
plastyki z rekonstrukcja fancucha kosteczek stuchowych.
U pacjentéw tych nie odnotowano wspotwystepujacych
choréb uszu.

Celem niniejszej pracy jest przedstawienie opisu przy-
padku oraz wynikéw zachowania stuchu u dziewczynki
poddanej implantacji §limakowej z powodu wysokocze-
stotliwo$ciowego niedostuchu zmystowo-nerwowego po
radio- i chemioterapii rdzeniaka zarodkowego wieku
dziecigcego.

Opis przypadku

Dziewczynka w wieku 9 lat z guzem tylnej jamy czaszki
- rdzeniakiem zarodkowym - byla pod opieka kliniki
onkologii od pazdziernika 2017 roku. Na okolo miesigc
przed rozpoznaniem choroby wystapily narastajace bdle
glowy, ktore staly si¢ wskazaniem do wykonania tomo-
grafii komputerowej (TK). Badanie ujawnito obecnos¢
guza podnamiotowego oraz ostre wodoglowie wewnetrzne.
Nastepnie wykonano rezonans magnetyczny mézgu (MRI),
po ktorym pacjentke zakwalifikowano do leczenia opera-
cyjnego. Zabieg neurochirurgiczny przeprowadzono we
wrzeé$niu 2017 roku. Guz zostal niemal catkowicie usuniety.
Po badaniach histopatologicznych pacjentke zakwalifiko-
wano do grupy wysokiego ryzyka i skierowano na kolejne
cztery cykle chemioterapii indukcyjnej oraz napromienia-
nie o$rodkowego ukladu nerwowego (OUN). Kontrolne
badania rezonansu magnetycznego OUN nie wykazaty
cech wznowy procesu nowotworowego. Pacjentka otrzy-
mala dodatkowo chemioterapie podtrzymujaca — osiem
kursow leczenia wedlug protokotu Packera. Leczenie
onkologiczne zostalo zakonczone w maju 2019 roku.

W listopadzie 2020 roku dziewczynka w wieku 11 lat
zostala przyjeta do Instytutu Fizjologii i Patologii Stuchu
(IFPS) na diagnostyke w kierunku wszczepienia implantu
§limakowego z powodu wysokoczegstotliwosciowego nie-
dostuchu zmystowo-nerwowego. Przyczyna niedostuchu
bylo zastosowanie lekdw cytostatycznych podczas che-
mioterapii. Niedosluch postgpowal przez okoto dwa lata
w trakcie leczenia onkologicznego.

Do czasu wszczepienia implantu §limakowego dziewczyn-
ka pozostawala pod stala opieka protetyka stuchu z IFPS.
Jednak pomimo regularnego korzystania z aparatéw stu-
chowych obuusznie dziewczynka zglaszata liczne problemy
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Audiogram tonalny ucha prawego
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Rycina 1. Audiometria tonalna ucha prawego oraz ucha lewego przed wszczepieniem implantu slimakowego. O$ rzednych okresla prog
styszenia w przedziale -10-120 dB HL. O3 odcietych okresla czestotliwosci zawierajace sie w przedziale od 125-8000 Hz (opracowanie

wiasne)

Figure 1. Pure tone audiometry for right and left ear before cochlear implantation. The vertical axis represents the hearing threshold
in the range of =10 to 120 dB HL. The horizontal axis represents frequencies ranging from 125 to 8000 Hz (own work)

z rozumieniem mowy, m.in. w halasie czy w grupie oséb,
zarowno w domu, jak i w $rodowisku szkolnym. Z uwagi
na liczne problemy w codziennym funkcjonowaniu zapro-
ponowano diagnostyke w kierunku wszczepienia implantu
$limakowego.

Diagnostyka

U dziewczynki wykonano przedoperacyjng audiometrig
tonalng (rycina 1), audiometri¢ stowna, audiometri¢ stowna
w polu swobodnym, audiometri¢ impedancyjng wraz
z okresleniem progu odruchu z mig¢énia strzemiaczkowe-
go oraz emisje otoakustyczne. Na rycinie 1 przedstawiono
audiogram tonalny dla ucha prawego i lewego przed ope-
racja wszczepienia implantu §limakowego. Audiogram
przedstawia obustronny wysokoczestotliwosciowy nie-
dostuch zmystowo-nerwowy. W przypadku audiometrii
pacjentka dla ucha prawego osiagnetla stopien dyskrymi-
nacji mowy dla poziomu 100 dB SPL - 60%, natomiast dla
ucha lewego stopien dyskryminacji mowy dla poziomu
105 dB SPL wynidst 70%. Dla audiometrii stownej w polu
swobodnym wyniki przed wszczepieniem pierwszego im-
plantu (do ucha lewego) sa nast¢pujace: dla ucha prawego
w aparacie stuchowym stopienn dyskryminacji mowy dla
poziomu 65 dB SPL wynosi 50%, dla ucha lewego w apara-
cie stuchowym stopien dyskryminacji mowy dla poziomu
65 dB SPL wynosi 25%, natomiast stopien dyskryminacji
mowy bez aparatéw stuchowych dla poziomu 65 dB SPL
wynosi 15% (rycina 2). Natomiast audiometria stowna
w polu swobodnym przed wszczepieniem drugiego im-
plantu (do ucha prawego) prezentuje si¢ nastepujaco:
dla poziomu 65 dB SPL stopien dyskryminacji mowy
wynosi 5% (rycina 3).

Wszystkie badania zostaly wykonane zgodnie z pro-
cedurami diagnostycznymi przed wszczepieniem
implantu $limakowego. Wyniki badan potwierdzily

mozliwo$¢ zastosowania implantacji §limakowej jako
metody leczenia czgsciowej gluchoty u pacjentki.

Leczenie operacyjne

W kwietniu 2021 roku u dziewczynki przeprowadzono
procedure wszczepienia implantu §limakowego do ucha
lewego: MED-EL SONATA 2 z elektrodg FLEX24. W li-
stopadzie 2024 roku u pacjentki wszczepiono implant
$limakowy do ucha prawego: MED-EL SYNCHRONY
2 z elektroda FLEX24. Do czasu wszczepienia implan-
tu $limakowego do ucha prawego pacjentka korzystala
z aparatu stuchowego.

Sekwencyjne wszczepienie implantow $limakowych
odbyto si¢ wedlug procedury 6 krokéw Skarzynskiego
[10]. Metoda ta jest maloinwazyjna i pozwala uniknaé
uszkodzen struktur $limaka, oferujgc potencjalnie bez-
pieczniejsza alternatywe dla tradycyjnej kochleostomii
[12,13]. W przypadku obu procedur chirurgicznych nie
wystapity powiklania pooperacyjne.

Wryniki

Zachowanie resztek stuchowych

W celu analizy zachowania resztek stuchowych po wszcze-
pieniu implantu $limakowego wykorzystano kalkulator
grupy HEARRING [14]. Oceny dokonano wedlug czte-
rech kategorii: 1) >75% — calkowite zachowanie stuchu
(ang. complete HP); 2) 25-75% — czg¢$ciowe zachowanie
stuchu (ang. partial HP); 3) 0-25% - minimalne zacho-
wanie stuchu (ang. minimal HP); 4) 0% - utrata resztek
stuchowych (ang. loss of hearing).

Po przeliczeniu wartosci dla ucha lewego zachowanie
stuchu po 6 miesigcach wynioslo 98,3%, co wskazuje
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Audiometria stowna w polu swobodnym
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Rycina 2. Audiometria stowna w polu swobodnym przed implantacja $limakowa: A —aparat stuchowy na uchu prawym, S —aparat stuchowy
na uchu lewym, AN — bez urzadzenh

Figure 2. Speech audiometry in free field before cochlear implantation: A — hearing aid on the right ear, S — hearing aid on the left ear,
AN — unaided

Audiometria stowna w polu swobodnym

100 1) L) 1) L] L) L . L] 1 L] L] L) 0
90 Gl 0000000 P 00000000000 000000000000000000000000000000000000000ss000000ss0tetsiettesseseetesattssssssssacstssnassassss - 10
[ T e e R T T D e REE T <+ 20
70 T LT - 30 g
— 1 =
B () dmeesacesiacanscacioccasassioasarencganancecsfocsascssennascecforcqnasciacsararcfeecansesfscosnnefoscapensjossnnss + 40
g 5 afmecacccencccacosescecacssesorcasccetccsqsssssssccccsessceacssstenssasssessssaresssscsastssdscessscstassasssessscsses -+ 50 g
S 40 dmecascesiocsnscssiosssensolessansensescansesisscasssebosnassnsioseancsetossasesessosansoniessaseasieasasseeiosanses 4 60 ©
~ <
30:aksssassarreasaanansasosadn D SO AL NS SR IR SO SRS s sseiassedsananasel FRR A 4702
20 o vi et nmsunes bavsass va th e assny LR SEEE S S AR eSS SR SN A SR R SR S SRR Fa S L SR AR S SRS TR SRR 4 80
(1T - SOOI S - SO S-S I - SR - W 49
: A ;
0 - - - - - e - - - - —+—1-100
10 20 30 40 50 60 70 80 90 100 110 120
[dB SPL]

Rycina 3. Audiometria stowna w polu swobodnym przed operacjg wszczepienia implantu Slimakowego do ucha prawego: A — aparat
stuchowy na uchu prawym
Figure 3. Speech audiometry in free field before right ear cochlear implantation: A — with heraing aid on right ear

na calkowite zachowanie stuchu (rycina 4). Natomiast
warto$¢ procentowa dla ucha prawego wyniosta 73,9%,

Audiometria stowna w polu swobodnym

co wskazuje na cze$ciowe zachowanie stuchu (rycina 5).
Z uwagi na brak odpowiedzi dla 8000 Hz zaréwno w uchu
prawym, jak i lewym, przy obliczaniu zachowania stuchu
wzieto pod uwage maksymalng warto$¢ poziomu testowe-
go podana w kalkulatorze grupy HEARRING, tj. 95 dB.
Ponadto, ze wzgledu na przyjete przez grupge HEARRING
zatozenia dotyczace maksymalnego poziomu wyjsciowego
audiometru 115 dB dla czestotliwoéci 4000 Hz, przy obli-
czaniu zachowania stuchu dla ucha prawego uwzgledniono
te warto$¢ zamiast zmierzonej wartoéci 120 dB.

W celu sprawdzenia skuteczno$ci bilateralnej implanta-
cji slimakowej u pacjentki wykonano audiometri¢ stowna
w polu swobodnym. Stowa byly prezentowane na pozio-
mie 65 dB SPL. Stopient dyskryminacji mowy z dwoma
procesorami mowy wynidst 70%.

Dyskusja

Leczenie skojarzone rdzeniaka zarodkowego u dzieci,
obejmujace chirurgie, radioterapi¢ oraz chemioterapie
z wykorzystaniem zwigzkow platyny, wiaze sie z wysokim
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Audiogram tonalny ucha lewego
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Rycina 4. Audiometria tonalna ucha lewego 6 miesiecy po
wszczepieniu implantu slimakowego. O$ rzednych okresla prég
styszenia w przedziale =10-120 dB HL. O$ odcietych okresla
czestotliwosci zawierajace sie w przedziale od 125-8000 Hz
(opracowanie wtasne)

Figure 4. Pure tone audiometry, 6 months after cochlear
implantation. The vertical axis represents the hearing threshold
in the range of —10 to 120 dB HL The horizontal axis represents
frequencies ranging from 125 to 8000 Hz (own work)

ryzykiem powiklan, w tym trwalego uszkodzenia stuchu
z uwagi na ototoksyczno$¢ tych zwiazkow [4,5,15,16].
Skutkuje ono czesto charakterystycznym wysokoczesto-
tliwo$ciowym niedostuchem zmystowo-nerwowym, ktéry
znaczaco wplywa na rozumienie mowy oraz codzienne
funkcjonowanie [15,17].

W przedstawionym przypadku, pomimo zastosowania
aparatow stuchowych, pacjentka do$wiadczala istotnych
trudno$ci w rozumieniu mowy, szczegélnie w halasie i sy-
tuacjach spolecznych, m.in. podczas rozméw w §rodowisku
szkolnym, co wskazuje na ograniczong skutecznos¢ prote-
zowania [7,8]. W takich sytuacjach implantacja slimakowa
staje si¢ uzasadniong opcja terapeutyczna [8,18].

W ostatnich latach zostaly rozszerzone kryteria kwalifikacji
do implantacji §limakowej. Poczatkowo obejmowaly pa-
cjentdw z gleboka obustronna gltuchota, natomiast obecnie
obejmuja réwniez osoby z czg¢$ciowa gluchota, u ktérych za-
chowany jest stuch w niskich czestotliwosciach [11,19,20].
Koncepcja leczenia czesciowej gtuchoty (PDT) umozli-
wia wykorzystanie zaréwno naturalnego stuchu pacjenta,
jak i stymulacji elektrycznej, czego rezultatem jest wyzszy
poziom rozumienia mowy, zwlaszcza w trudnych warun-
kach akustycznych, takich jak rozmowa w grupie, rozmowa
W szumie.

Roland i wsp. [8] w swojej pracy dowiedli skuteczno-
$ci zastosowania implantacji $limakowej u pacjentéw po
radio- i chemoterapii po usunieciu rdzeniaka zarodkowego
wieku dziecigcego. Swoje wnioski oparli na wynikach m.in.
testow rozumienia mowy w ciszy i w szumie. W niniejszej
pracy uzyskano bardzo dobre wyniki zachowania stuchu

Audiogram tonalny ucha prawego
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Rycina 5. Audiometria tonalna ucha prawego 6 miesiecy po
wszczepieniu implantu slimakowego. O$ rzednych okresla prog
styszenia w przedziale =10-120 dB HL. O$ odcietych okresla
czestotliwosci zawierajace sie w przedziale od 125-8000 Hz
(opracowanie wtasne)

Figure 5. Pure tone audiometry, 6 months after cochlear
implantation. The vertical axis represents the hearing threshold
in the range of —10 to 120 dB HL The horizontal axis represents
frequencies ranging from 125 to 8000 Hz (own work)

po wszczepieniu implantu slimakowego — catkowite zacho-
wanie stuchu w uchu lewym i czgsciowe w uchu prawym.
Natomiast uzyskane wyniki testow stownych w implantach
$limakowych wskazujg na zadowalajace korzysci stuchowe
wynikajace z obustronnej stymulacji implantami $lima-
kowymi. Ponadto wiele prac potwierdza, iz zastosowanie
m.in. atraumatycznych technik chirurgicznych czy odpo-
wiedniej elektrody istotnie zwigksza szanse na zachowanie
funkeji ucha wewnetrznego. Istotny wplyw na skutecznosé
tej metody majg réwniez doswiadczenie chirurgéw oraz
szybka interwencja chirurgiczna [9,12,13]. Dodatkowym
wyzwaniem jest potencjalny negatywny wplyw radiotera-
pii na struktury ucha wewnetrznego oraz nerw stuchowy;,
co moze ograniczaé skuteczno$¢ stymulacji elektrycz-
nej [5,21]. W przedstawionym przypadku brak nawrotu
choroby oraz stabilny stan neurologiczny stworzyly
korzystne warunki do rehabilitacji stuchu.

Z uwagi na niewielka liczbe doniesienn dotyczacych za-
stosowania implantacji §limakowej u dzieci po leczeniu
rdzeniaka zarodkowego, w przyszloéci potrzebne sa
badania prowadzone na wigkszych grupach pacjentéw oraz
dlugoterminowa obserwacja, ktére pozwola na optymal-
ne okreslenie czynnikéw prognostycznych wpltywajacych
na zachowanie stuchu i efekty rehabilitacji.

Whioski

Implantacja $limakowa stanowi skuteczna metode
leczenia wysokoczestotliwosciowego niedostuchuzmystowo-
-nerwowego u dzieci po leczeniu rdzeniaka zarodkowego.
Zastosowanie atraumatycznej techniki chirurgicznej, dobér
odpowiedniej elektrody, a takze do§wiadczenie chirurgéw
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umozliwiaja zachowanie przedoperacyjnego stuchu pa-
cjenta. Ponadto stymulacja poprzez implant §limakowy
oraz odpowiednia rehabilitacja sprzyjaja dalszej popra-
wie funkcjonowania stuchowego i osiagnieciu wyzszego
poziomu rozumienia mowy.
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