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Ocena przydatnosci obiektywnych badan stuchu
w diagnostyce pacjentow z zespotem Downa

Streszczenie

Szczegdlng grupg pacjentéw, u ktorych znaczgcg pozycje w diagnostyce zaburzen stuchu
posiadajg metody obiektywne, jest grupa pacjentow z réznymi zespotami uwarunkowanymi
genetycznie, w tym grupa pacjentow z zespotem Downa. Biorgc pod uwage takie cechy metod
obiektywnych, jak nieinwazyjnos¢, bezbolesnosé, krétki czas badania oraz ich wysokg czutosc
i specyficzno$¢ wydaje sie, ze sq one szczegdlne wskazane rowniez w badaniach oséb z
zespotem Downa, u ktdorych bardzo trudno lub w ogdle nie mozina przeprowadzi¢
wiarygodnych badan audiometrycznych.

Z badan rézinych autorow wynika, ze w przypadku osdb z zespotem Downa mogg wystgpic
trudnosci z wykonaniem audiometrii impedancyjnej oraz otoemisji akustycznych. Wynika to
m.in. ze specyficznej budowy przewodu stuchowego zewnetrznego, zageszczonej woskowiny
usznej oraz czestych wysiekowych zapalen ucha s$rodkowego. Doswiadczenie kliniczne
wskazuje, ze metodg ktéra nie ma tych ograniczen jest metoda stuchowych potencjatéw
wywotanych. Sposrdd grupy stuchowych potencjatéw wywotanych najwieksze znaczenie maja
w praktyce klinicznej stuchowe potencjaty wywotane pnia mézgu — ABR (ang. auditory
brainstem responses). Jednak réwniez w przypadku tej metody mozna napotkaé znaczne
trudnosci w wykonaniu badania, ktére wynikajg m.in. z braku akceptacji wykonania testéw
oraz z nadmiernej pobudliwosci psychoruchowe;j.

Biorgc powyzisze pod uwage nalezy zatozy¢, ze nie w kazdym przypadku mozina wykonaé
wszystkie badania obiektywne, ale niewatpliwe nalezy oczekiwa¢, ze w kazdym przypadku,
przy zastosowaniu optymalnych warunkéw badania, mozna wykona¢ badanie stuchowych
potencjatéw wywotanych pnia moézgu. Mozna zatem przyjgé, ze w wiekszosci przypadkow
rozpoznanie rodzaju zaburzenia stuchu bedzie miato miejsce w oparciu o wynik badania ABR,
a pozostate badania bedg odgrywaty role pomocnicza.

Diagnostyka zaburzen stuchu za pomoca metody ABR oparta jest na analizie progu fali V,
przebiegu wykresu funkcji latencja-natezenie fali V oraz interwatéw czasowych I-lIl i 1lI-V.
Dlatego bardzo istotnym problemem jest analiza przewodnictwa w nerwie stuchowym i pniu
mazgu oraz opracowanie wzorcowych wykresow funkcji latencja-natezenie.



Cel pracy

Zasadniczym celem niniejszej pracy byta ocena przydatnosci metod obiektywnych,
a w szczegolnosci metody ABR w diagnostyce stuchu u oséb z zespotem Downa.

Cele szczegotowe pracy bytynastepujace:

e analiza szybkosci przewodnictwa neuronalnego w nerwie stuchowym i pniu mdzgu
u 0séb z ZD w poréwnaniu z osobami normalnie styszgcymi, bez zaburzen
neurologicznych

e analiza funkcji latencja-natezenie u 0séb z zespotem Downa
* okreslenie wielkosci, rodzaju i czestosci poszczegdlnych ubytkow stuchu u oséb z ZD
e ocena mozliwosci wykonania poszczegdlnych badan obiektywnych u oséb z ZD

* ocena mozliwosci rozpoznania zaburzen stuchu u oséb z ZD za pomocg metody ABR
i pozostatych metod

Materiat i metoda

Materiat pracy obejmowat 39 0séb z zespotem Downa (grupa ZD), w wieku od 1 roku do 27 lat
(sr. 10,745,2 lat), wtym 19 chtopcéw i20 dziewczat oraz 112 osob (58 dziewczat i 63
chtopcow) z prawidtowym stuchem (wiek od 1 roku do 35 lat, srednia wieku (s$r. 9,845,7 lat),
ktore stanowity grupe kontrolng — Grupa N. Badania stuchu u oséb z zespotem Downa
wykonano podczas snu fizjologicznego lub w stanie czuwania, w domu dziecka lub w szkole
specjalnej. Osoby z grupy kontrolnej byty badane w Instytucie Fizjologii i Patologii Stuchu w
Warszawie w stanie czuwania lub podczas snu fizjologicznego. Do grupy kontrolnej
zakwalifikowano osoby z prawidtowym wynikiem badania otoskopowego, z prawidiowym
audiogramem (jezeli wykonano to badanie) oraz z prawidtowymi wynikami poszczegdlnych
badan obiektywnych stuchu. Badanie otoskopowe wykonano réwniez u wszystkich osob z
Zespotem Downa. Do wykonania badan obiektywnych stuchu kwalifikowano wytgcznie osoby
z prawidtowym wynikiem badania otoskopowego. Z wywiadu przeprowadzonego z rodzicami
lub opiekunami oséb z zespotem Downa wynikato, ze w zadnym przypadku nie uzyskano
wczesniej wiarygodnych wynikéw badan audiometrycznych. Osoby te nie miaty tez
postawionego rozpoznania zaburzen stuchu, pomimo, ze w wielu przypadkach okresowo
wystepowaty, jak wynikato z wywiadu, zaburzenia przewodzeniowe stuchu.

W grupie oséb z zespotem Downa tympanometrie wykonywano za pomocy urzadzenia
OTOflex 100 firmy Otometrics, natomiast w grupie kontrolnej za pomocg tego samego
urzadzenia badZ za pomoca urzadzenia Zodiac 901 firmy Madsen. W badaniu tym analizy
tympanograméw dokonano w oparciu o klasyfikacje Jergera. Badanie otoemisji wywotanych
dla trzasku — TEOAE wykonano w obu grupach oséb za pomocg systemu ILO 6 (Otodynamics
Ltd., Londyn). W ocenie sygnatu otoemisji stosowano kryterium odstepu sygnatu od szumu
wieksze niz 3 dB. Badanie stuchowych potencjatéw wywotanych pnia mézgu dla trzasku
wykonano w obu grupach oséb za pomoca tego samego urzadzenia Integrity V500 firmy



Vivosonic

w zakresie natezen od 20 do 80 dB nHL. Pasmo wzmacniacza biologicznego zawierato sie
w przedziale od 30 do 3000 Hz. BodzZce prezentowano z naprzemienng polaryzacjg przez
stuchawki nauszne Sennheiser HDA 300. Czesto$s¢ powtarzania bodica wynosita 37/s,
natomiast czas analizy odpowiedzi wynosit 10 ms. W zaleznosci od liczby artefaktow
miesniowych liczba usrednien wynosita od 500 do 2000. W odpowiedziach zarejestrowanych
przy natezeniu 80 dB nHL za pomocag kursora oznaczano szczyty fal I, Ill iV, a nastepnie
wyznaczano wartosci interwatéw czasowych. W odpowiedziach zarejestrowanych dla natezen
w zakresie od 70 dB nHL do progu odpowiedzi oznaczano szczyt fali V, a nastepnie wyznaczano
wykres funkgcji latencja-natezenie (FLN).

Wyniki

Srednia wartoé¢ interwatu I-I1l w grupie oséb z zespotem Downa wynosita 2,07+0,13 ms i byta
istotnie statystycznie (p<0,05) krétsza niz w grupie kontrolnej (2,19 + 0,14 ms). Wartosci
interwatow IlI-V w obu grupach osdb nie rdznity sie w sposéb istotny statystycznie (p>0,05).
W obu grupach badanych osdb s$rednie wartosci interwatu I-lll byty istotnie statystycznie
dtuzsze niz sSrednie wartosci interwatu IlI-V.

Z uwagi na fakt, ze sredni interwat czasowy I-Ill byt krétszy w grupie oséb z zespotem Downa
porownano charakterystyki FLN oséb normalnie styszacych oraz oséb z zespotem Downa,
u ktérych prog fali V byt nie wiekszy niz 20 dB nHL (grupa ZD NI, n=36 uszu), a tympanogram
byt prawidtowy. Analiza srednich wykreséw funkcji latencja-natezenie w obu grupach osdb
pokazata, ze nachylenie wykresu w grupie osob z ZD NI jest wieksze niz w grupie kontrolnej.
Fakt ten oznaczat, ze do réznicowania ubytkow stuchu, w oparciu o wykres FLN, powinien by¢
stosowany jako odniesienie wykres FLN oséb z grupy ZD NI. Bazujac na $rednim wykresie FLN
w tej grupie osdb oraz positkujgc sie wynikami badan Kochanka (2002) dotyczgcymi wptywu
ubytku slimakowego o rdznej wielkosci na przebieg wykresu FLN wyznaczono wykresy
odniesienia dla ubytkéw przewodzeniowych i S$limakowych o rdinej wielkosci.
W oparciu o wykresy odniesienia okresSlono rodzaje ubytkow stuchu w grupie oséb
z zespotem Downa z progiem fali V wiekszym od 20 dB nHL. Analiza wykresow FLN w tej grupie
uszu wykazata, ze w 34,6% wystepowat ubytek slimakowy, a w 10,2% uszu ubytek
przewodzeniowy. W zadnym uchu nie stwierdzono wydtuzenia interwatu I-Ill i lll-V.

W analizowanej grupie oséb z zespotem Downa przewazaty uszy z normalnym progiem oraz
z niewielkimi ubytkami stuchu (do 40 dB nHL). W sumie tego typu uszu byto 73%. Ubytki
o wielkosci 50 dB nHL i wieksze stanowity 27%.

Badanie tympanometryczne udato sie wykonaé poprawnie w 100% uszu, badanie otoemisji
akustycznych w 62,8% uszu, a badanie ABR w 100% uszu. W badaniu tympanometrycznym
najczesciej wystepowaty tympanogramy typu A, w drugiej kolejnosci tympanogramy typu B, a
nastepnie typu C i As. Odsetek réznych typow tympanogramow, ktdore sugerowaty obecnosé
zaburzen przewodzeniowych stuchu wynosit 52,5%. Prawidiowy sygnat otoemis;ji
zarejestrowano jedynie w 29,5% uszu. Z kolei prawidtowy wynik badania ABR wystepowat



w 46,2% uszu. Analiza wszystkich przypadkéw pokazata, ze tylko w 50 uszach (64,1%) udato

sie wykonaé oba badania — tympanometrie i otoemisje akustyczne. Ale tylko w 20 uszach

(40%) rozpoznania te byty zgodne z rozpoznaniami postawionymi na podstawie wyniku

badania ABR. tgczna analiza wszystkich wynikow obiektywnych badan stuchu pokazata, ze nie

byto potrzeby korygowania rozpoznania postawionego wytgcznie na podstawie analizy progu

fali Vi przebiegu funkcji latencja-natezenie stuchowych potencjatéw wywotanych pnia mézgu.

Whnioski

Na podstawie przeprowadzonych badan sformutowano nastepujgce wnioski:

1.

Przewodnictwo neuronalne w nerwie stuchowym u 0sdb z ZD jest szybsze niz
u 0séb normalnie styszacych.

Szybkos¢ przewodnictwa w pniu mdézgu u 0séb z zespotem Downa jest taka sama
jak w grupie kontrolnej.

Nachylenie wykresu funkcji latencja-natezenie w grupie osdb z zespotem Downa
z prawidtowym progiem fali V jest wieksze niz w grupie kontrolnej.

Odmienna charakterystyka zmian latencji fali V w funkcji natezenia trzasku
W grupie 0s0b z zespotem Downa i prawidtowym progiem fali V w poréwnaniu z
grupg kontrolng wskazuje na inng reprezentacje aktywnosci $limaka dla tych
samych natezen w obu grupach osdb.

W analizowanej grupie uszu oséb z zespotem Downa przewazaty uszy
z prawidtowym stuchem.

W grupie uszu oséb z zespotem Downa, w ktorej progi fali V byty wyzsze od 20 dB
nHL przewazaty ubytki slimakowe.

Zasadnicze znaczenie w rozpoznawaniu ubytkéw stuchu u oséb z zespotem Downa,
na podstawie wynikow badan obiektywnych stuchu, posiada metoda stuchowych
potencjatéw wywotanych pnia mozgu.



