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Badania obiektywne stuchu u 0séb z zespolem Downa
a dalsze postepowanie logopedyczne

Objective Hearing Methods in People with Down Syndrome
and Further Speech Therapy

STRESZCZENIE

Zespot Downa (ZD) jest najczgséciej wystepujaca patologia genotypu cztowieka. W prakty-
ce logopedycznej bardzo czgsto spotykamy si¢ z dzie¢mi z ZD. Dzieci te borykaja si¢ z wieloma
problemami zdrowotnymi, m.in. zaburzeniami wzroku, obnizonym napigciem mig$niowym, wa-
dami serca, ale tez z zaburzeniami shuchu. Z uwagi na réznego stopnia uposledzenie umystowe
istotna jest eliminacja czynnikow, ktore dodatkowo negatywnie wptywaja na rozwdj jezykowy, po-
znawczy, spoteczny. Zaburzenia stuchu w tej grupie pacjentow wystepuja bardzo czgsto. W wyniku
nieprawidlowej budowy anatomicznej narzadu stuchu, obnizonej odpornosci immunologicznej,
czestych stanow zapalnych gérnych drog oddechowych, obnizonego napigcia migsniowego docho-
dzi do przewleklych stanéw zapalnych uszu, ktore w konsekwencji moga doprowadzi¢ do ubytkow
stuchu. Celem pracy jest ocena przydatnosci obiektywnych badan stuchu u dzieci z ZD w odniesie-
niu do proponowanej terapii logopedyczne;.

Materiat: Materiat pracy obejmowat 39 0s6b z zespotem Downa (grupa ZD), w wieku od jed-
nego roku do 27 lat (§r. 10,7 £ 5,2 lat), w tym 19 chtopcow i 20 dziewczat oraz 112 0sob (58 dziew-
czat oraz 63 chtopcow) z prawidlowym stuchem (wiek od jednego roku do 35 lat, $rednia wieku
($r. 9,8 + 5,7 lat), ktore stanowilty grupe kontrolng — Grupa N.

Wyniki: Na podstawie analizy wynikow wszystkich obiektywnych badan stuchu przepro-
wadzonych we wszystkich uszach (n = 78) postawiono nastgpujace rozpoznania: norma stucho-
wa w 36 uszach (46,1%), niedostuch §limakowy w 27 uszach (34,6%), niedostuch przewodzeniowy
w 8 uszach (10,3%), podejrzenie gluchoty w 7 uszach (9,0%).
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Whioski: Wyniki niniejszej pracy uprawniajg do sformutowania wniosku o koniecznosci wy-
konania obiektywnych badan przed przystgpieniem do terapii logopedycznej, rdwniez, a moze
w szczego6lnoscei, u pacjentdw z zespotem Downa. Praktyka kliniczna pokazuje, ze dos¢ czesto u pa-
cjentow poddawanych terapii logopedycznej to wlasnie logopeda wymusza skierowanie dziecka na
petna diagnostyke narzadu stuchu za pomoca metod obiektywnych. Wyniki niniejszej pracy poka-
zaty duza warto$¢ obiektywnych badan stuchu w diagnostyce zaburzen shuchu u 0séb z zespotem
Downa, niezaleznie od wieku pacjenta.

Stowa kluczowe: zespot Downa, zaburzenia mowy, zaburzenia stuchu, badania obiektywne
stuchu

SUMMARY

Down syndrome (ZD) is the most common pathology of the human genotype. In the speech
therapy practice, we very often meet children with DS. Children with DS struggle with many health
problems, incl. visual impairment, decreased muscle tone, heart defects and hearing impairment.
Due to various degrees of mental retardation, it is important to eliminate factors that additionally
adversely affect linguistic, cognitive and social development. Hearing disorders are very common
in this group of patients. As a result of such factors as an abnormal anatomy of the hearing organ,
lowered immunity, frequent inflammation of the upper respiratory tract and reduced muscle tone, the
chronic ear inflammation occurs. Consequently, this may lead to hearing loss. The aim of the study
is to assess the usefulness of objective hearing tests in children with DS in relation to the proposed
speech therapy.

Material: The material of the study included 39 people with Down’s syndrome (ZD group),
aged 1 to 27 (mean 10.7 +5.2), including 19 boys and 20 girls, and 112 people (58 girls and 63 boys)
with normal hearing (age from 1 to 35 years, mean age (mean: 9.8 £+ 5.7 years), who constituted the
control group - Group N.

Results: Based on the analysis of the results of all objective hearing tests performed in all ears
(n =78), the following diagnoses were made: auditory norm 36 ears (46.1%), cochlear hearing loss
27 ears (34.6%), conductive hearing loss 8 ears (10, 3%), deafness in 7 ears (9.0%).

Conclusions: The results of this study entitle us to draw a conclusion that objective tests must
be performed before starting speech therapy, also (and perhaps in particular) in patients with Down’s
syndrome. Clinical practice shows that quite often in patients undergoing speech therapy it is the
speech therapist who forces the child to be referred for a full diagnosis of the hearing organ using
objective methods. The results of this study showed the high value of objective hearing tests in the
diagnosis of hearing disorders in people with Down syndrome, regardless of the patient’s age.

Key words: Down’s syndrome, speech disorders, hearing disorders, objective hearing tests.

WSTEP

W diagnostyce audiologicznej matego dziecka stosowane sg przede wszyst-
kim metody obiektywne, takie jak audiometria impedancyjna, otoemisje aku-
styczne oraz stuchowe potencjaty wywotane. Wszystkie wymienione metody sa
nieinwazyjne, niebolesne, co ma ogromne znaczenie szczegdlnie w badaniach ma-
lych dzieci. Audiometria impedancyjna jest pomocna przede wszystkim w rozpo-
znawaniu zaburzen przewodzenia dzwieku przez ucho srodkowe, ale pelni takze
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wazng funkcje w rozpoznawaniu ubytkéw §limakowych oraz pozaslimakowych
stuchu (McCandless 1974; Bystrzanowska 1978; Pruszewicz 1992). Otoemisje
akustyczne umozliwiajg nieinwazyjna ocen¢ funkcji slimaka (Kemp 1978, Hall
1999; Sliwinska-Kowalska i wsp. 2005), natomiast shichowe potencjaty wywota-
ne czynnos$¢ bioelektryczna poszczegdlnych odcinkéw drogi stuchowej (Prusze-
wicz 1999; Kochanek 2002; Kochanek 2005). L.aczna analiza wynikow poszcze-
gblnych badan obiektywnych umozliwia w wickszo$ci przypadkéw rozpoznanie
rodzaju niedostuchu oraz okreslenie jego wielkosci (Kochanek 2004; Lihul 2008;
Pruszewicz, Obrgbowski 2010; Conti 2016).

Biorgc pod uwage takie cechy metod obiektywnych jak nieinwazyjnosc,
bezbolesnos¢, krotki czas badania oraz ich wysoka czutos¢ i specyficznosé, wy-
daje si¢, ze sg one szczegolnie wskazane rowniez w badaniach 0sob z zespotem
Downa, u ktorych bardzo trudno lub w ogdle nie mozna wykona¢ wiarygodnych
badan audiometrycznych (badan subiektywnych) (Maurizi 1985; Kaga 1986;
Roizen 1993; Maroudias 1994). Z badan réznych autorow wynika, ze w przy-
padku 0sob z zespolem Downa moga wystapi¢ trudnosci z wykonaniem bada-
nia audiometrig impedancyjng oraz otoemisji akustycznych. Wynika to m.in. ze
specyficznej budowy przewodu stuchowego zewnetrznego, zaggszczonej wosko-
winy usznej, czgstych wysigkowych zapalen ucha §rodkowego (Balkany 1979;
McPherson 2007). Do$wiadczenie kliniczne wskazuje, ze metoda ktora nie ma
tych ograniczen, jest metoda stuchowych potencjatéw wywotanych, w ktorej nie
ma potrzeby stosowania stuchawek wewnatrzkanalowych i standardowo wyko-
nuje si¢ je za pomocy stuchawek nausznych. Problemem w tych badaniach jest
konieczno$¢ zachowania spokoju podczas badania, poniewaz wszelkie ruchy pa-
cjenta powodujg powstawanie artefaktow miesniowych, ktore bardzo przedtuzaja
badania lub wrecz umozliwiajg jego wykonanie. Stad najcze$ciej nie jest mozliwe
wykonanie badania u 0séb z zespotem Downa w stanie czuwania i dlatego w tych
przypadkach stosuje si¢ anestezje, co w oczywisty sposob komplikuje wykonanie
badania i zwicksza jego koszty. Optymalnym rozwigzaniem wydaje si¢ by¢ zatem
wykonanie badania w domu pacjenta, najlepiej podczas snu.

Sposrod grupy stuchowych potencjalow wywotanych najwicksze znaczenie
majg w praktyce klinicznej stuchowe potencjaly wywotane pnia mozgu — ABR
(ang. auditory brainstem responses). Stuchowe potencjaty wywolane pnia mo-
zgu — ABR odgrywaja od lat 70. poprzedniego stulecia ogromng rolg w obiektyw-
nej diagnostyce zaburzen stuchu (Kochanek 2002, 2005; Forti 2008; Pruszewicz
2010). Sa stosowane nie tylko w diagnostyce stuchu niemowlat i matych dzieci,
ale rowniez w diagnostyce stuchu oso6b niewspotpracujacych przy wykonywaniu
badan audiometrycznych, osob nieprzytomnych przebywajacych na oddziatach
intensywnej opieki medycznej, w przypadkach symulacji oraz agrawacji (Kocha-
nek 2002).
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W praktyce klinicznej odpowiedzi ABR stosowane sg przede wszystkim do
oceny progu styszenia (Hall 1992; Pruszewicz 1999), do rozpoznawania zabu-
rzen przewodzeniowych stuchu, slimakowych i pozaslimakowych (Hood 1998;
Kochanek 1999; Burkard 2007). Zgodnie z zasada cross-checking sformutowa-
ng przez Jergera w odniesieniu do diagnostyki zaburzen stuchu (Jerger, Hayes
1976), wyniki badan powinny by¢ sprawdzone za pomoca wynikoéw innej meto-
dy. W praktyce oznacza to konieczno$¢ stosowania audiometrii impedancyjnej,
otoemisji akustycznych i stuchowych potencjatow wywotlanych, a w szczegolno-
$ci metody ABR. Odpowiedzi ABR maja wiele zalet, ktore decyduja o ich szcze-
gblnej roli w obiektywnej diagnostyce zaburzen stuchu u matych dzieci czy osoéb
niewspotpracujacych. Wyniki badan cechuja si¢ wysoka powtarzalnoscig (Hood
1998; Burkard 2007), a ich parametry zalezg w bardzo niewielkim stopniu od
czynnikow pozastuchowych. Pomiedzy parametrami stymulacji (np. czgstotli-
wo$¢, natezenie bodzca) a cechami odpowiedzi istniejg silne zaleznosci, zas po-
szczegolne zaburzenia stuchu wptywaja w odmienny sposob na parametry odpo-
wiedzi (Kochanek 2000; Burkard 2007).

Szczegbdlng grupa pacjentdow, u ktoérych znaczaca pozycje w diagnosty-
ce zaburzen stluchu zajmujg metody obiektywne, jest grupa pacjentdw z rozny-
mi zespotami uwarunkowanymi genetycznie, w tym grupa pacjentow z zespotem
Downa. Zespdt Downa (ZD) jest najczgéciej wystepujaca patologia genotypu
cztowieka. Jak podkreslaja liczni autorzy, diagnostyka stuchu u 0s6b z ZD nie jest
fatwa z uwagi na utrudniona mozliwo$¢ wspotpracy podczas wykonywania roz-
nych testow w audiometrii behawioralnej (Maurizi 1985;Pilewski 1989; Roizen
1993; Maroudias 1994; Sadowska 2009). Dlatego chetnie stosowane sg w tej gru-
pie 0sob metody obiektywne (Squires 1980; Roizen 1993; Pilecki 2002; Krecic-
ki 2005; Satoa 2014). Jednak rowniez w przypadku tych metod mozna napotkac
znaczne trudnosci w ich wykonaniu, ktére wynikaja m.in. z braku akceptacji wy-
konania testow, z nadmiernej pobudliwos$ci psychoruchowej, utrudnien w budo-
wie anatomicznej ucha, np. zwezenia kanatow stuchowych zewnetrznych (Cooley
1991; Korniszewski 1995). Biorac powyzsze pod uwage, nalezy podkreslic, ze
nie w kazdym przypadku mozna wykona¢ wszystkie badania obiektywne, ale nie-
watpliwie nalezy oczekiwac, ze w kazdym przypadku, przy zastosowaniu opty-
malnych warunkéw badania, mozna wykona¢ badanie stuchowych potencjatow
wywotanych pnia moézgu. Mozna zatem zatozy¢, ze w wigkszosci przypadkow
rozpoznanie rodzaju zaburzenia stuchu bedzie miato miejsce na postawie wyniku
badania ABR, a pozostate badania beda odgrywaty role pomocniczg (Hassmann
1988; Roizen 1993; Hoda 2000; Krecicki 2005; Raut 2011; Sienkiewicz 2014).
Postawienie poprawnej diagnozy audiologicznej ma ogromne znaczenie przy do-
borze wlasciwej metody leczenia i terapii ewentualnych zaburzen stuchu, w tym
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réwniez terapii logopedycznej, z uwagi na stopien niedostuchu i typ niedostuchu
u pacjenta z ZD, terapia logopedyczna powinna zosta¢ dostosowana do mozliwo-
$ci recepcji dzwigkow.

ZESPOL. DOWNA
— PATOMECHANIZMY, OBJAWY KLINICZNE

Zespot Downa (ZD) jest najczgsciej wystepujaca patologia genotypu czlo-
wieka. Za typowy obraz choroby odpowiedzialny jest dodatkowy chromosom
autosomalny w pozycji 21. W 95% jest to tzw. trisomia prosta, w ktdrej dodatko-
wy chromosom wystepuje we wszystkich komdrkach organizmu. W 4% mamy
do czynienia z translokacja, kiedy to jeden z trzech chromosoméw 21 Iub jego
fragment zostaje przeniesiony na chromosom akrocentryczny, zwykle pary 14 lub
22. W 1% trisomia 21 wystgpuje w postaci mozaiki chromosomowej, ktora po-
lega na wspdtistnieniu dwoch linii komorkowych: z prawidtowa liczbg chromo-
somow, jak i z dodatkowym chromosomem 21. Dodatkowy materiat genetyczny
powoduje wielopoziomowe zaburzenia metaboliczne, liczne wady narzadow we-
wnetrznych, charakterystyczne cechy fenotypowe oraz rdznego stopnia uposle-
dzenie psychoruchowe. Czgsto$¢ tej aberracji chromosomalnej szacowana jest na
1:600 do 1:800 zywo urodzonych noworodkow. Cechy dysmorficzne wystgpujace
u o0séb z ZD nie wpltywajg znaczaco na funkcjonowanie organizmu, ale odgrywa-
ja duza role w diagnostyce przesiewowej jako cechy wskaznikowe. Dotycza one
szczegolnie twarzy, oczu, nosa, uszu, a takze konczyn.

Jedng z przyczyn op6znien w rozwoju intelektualnym, poznawczym i jezy-
kowym u dzieci z zespotem Downa sg zaburzenia stuchu. Szacuje si¢, Ze czgstos¢
wystepowania ubytkow stuchu u dzieci z ZD wynosi od 38% do 82% (Keiser
1981; Szyfter 1999). Wady twarzoczaszki oraz nieprawidlowy przebieg i zweze-
nie trabek stuchowych u 0s6b z zespotem Downa sg przyczyna zwigkszenia za-
chorowalnosci na zapalenie ucha srodkowego, zapalenie gardta oraz zatok przy-
nosowych. Waski przewdd stuchowy zewnetrzny moze utrudnia¢ uwidocznienie
btony bebenkowej za pomoca standardowych wziernikéw (Cooley 1991; Korni-
szewski 1995). Uogolniona hipotonia mi¢sniowa moze prowadzi¢ do dysfunk-
¢ji migénia napinacza podniebienia migkkiego, tym samym zwigkszajac ryzyko
ostrego zapalenia ucha srodkowego, az po przewlekle wysigkowe stany zapalne,
zaburzenia funkcji autoimmunologicznej przyczyniaja si¢ do nawracajacych in-
fekcji gornych drog oddechowych, ktore rowniez mogag powodowac przewodze-
niowe utraty stuchu (Venail 2004; Rodman 2012). Intrapiromkul i wsp. (2012)
zwrocili uwage na anomalie w budowie ucha wewnetrznego u noworodkéw z ze-
spotem Downa, takie jak znieksztalcenie wysepek kostnych kanatu potkolistego
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bocznego, waskie kanaty stuchowe wewngtrzne, zwezenie kanatu nerwu §lima-
kowego, rozejscie si¢ kanatow poétkolistych i poszerzenie wodociagu przedsion-
ka (Intrapiromkul 2012).

Wielu badaczy zgadza sig, ze najczes$ciej wystepujacym rodzajem niedostu-
chu u dzieci z zespotem Downa jest niedostuch przewodzeniowy, jednak inne
zrodta wskazujg takze na niedostuch mieszany lub czuciowo-nerwowy (Squires
1980; Folsom 1983; Murizi 1985; Kaga 1986; Hassmann 1988; Roizen 1993;
Pappas 1994; lino 1999; Shott 2001). Liczni autorzy stwierdzaja, ze niedostuchy
u dzieci z zespotem Downa sg rezultatem zaburzen zlokalizowanych w uchu $rod-
kowym (Murizi 1985; Hassmann 1988; Roizen 1993; Pappas 1994; Davis 1998;
Iino 1999). Sugeruje si¢, ze przyczynami ubytkow stuchu u dzieci z zespotem Do-
whna sg: zaggszczona woskowina uszna, czeste wysigkowe zapalenia ucha srodko-
wego oraz nieprawidtowos$ci wentylacyjne i mechaniczne ucha srodkowego (Bal-
kany 1979; McPherson 2007).

Stwierdzono, ze czestos¢ wystgpowania ubytku stuchu wynikajacego z dys-
funkcji ucha srodkowego zmniejsza si¢ wraz z wiekiem, a wystepowanie niedo-
shuchéw zmystowych wzrasta wraz z osigganiem dorostosci u pacjentéw z ze-
spotem Downa (Krmpotic-Nemanic 1970; Brooks 1972; Keiser 1981; Hassmann
1988; Buchanan 1990). W wielu przypadkach przeprowadzenie badan subiektyw-
nych nie jest mozliwe ze wzgledu na brak wspotpracy ze strony pacjenta z ZD lub
nierozumienie procedury i polecen podczas badania, daje to tym samym falszy-
wy wynik badania audiologicznego. Dlatego badania obiektywne stuchu stosowa-
ne s3 od dawna w diagnostyce zaburzen stuchu oséb z ZD (Folsom 1983; Squires
1986; Jiang 1990; Roizen 1993; Krecicki 2005).

ROZWOJ JEZYKOWY U DZIECI Z ZD A UBYTKI SLUCHU

Rozwdj mowy u dzieci z ZD jest opdzniony w stosunku do dzieci zdrowych.
Czesto ich glos jest ochrypty, znieksztatcony, wymowa betkotliwa, niewyrazna,
brakuje im umiejetnosci budowania wypowiedzi i ich rozumienia. U dzieci z ZD
w drugim pétroczu zycia, na skutek wiotkosci aparatu mi¢sniowo-wigzadlowe-
go twarzy, dochodzi do nieprawidlowego funkcjonowania szczeki i zuchwy. Do-
Taczajg si¢ do tego wtdrne zaburzenia w potykaniu, jezyk wysuwa si¢ poza jame
ustng, tor oddechowy staje si¢ nieprawidtowy, a méwienie utrudnione, a nawet
niemozliwe (Sadowska i wsp. 1997). Dlatego wczesna stymulacja przygotowu-
jaca niemowlgcy aparat artykulacyjny do mowienia rozpoczyna si¢ po urodze-
niu poprzez stymulowanie funkcji prawidtowego oddychania, ssania, karmienia
piersia i potykania (Kaczan 2001). Wysoko wysklepione i skrocone podniebie-
nie twarde (tzw. gotyckie) moze zaburza¢ wiele funkcji w obrgbie jamy ustnej,
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np. zucie 1 polykanie pokarmow. Zbyt duzy i migsisty jezyk utrudnia prawidtowa
artykulacje glosek. U 0sob z ZD czesto spotyka sie tez wady zgryzu. Zaburzenia
stuchu wptywaja na: procesy nadawania (mowienie) i procesy odbioru, czyli ro-
zumienia przesylanych komunikatow. W zalezno$ci od stopnia ubytku stuchu na-
lezy modyfikowa¢ odpowiednio programy usprawniajace percepcje stuchowa
u 0s6b z ZD podczas zaj¢¢ logopedycznych. W przypadku niedostuchow w stop-
niu lekkim (21-40 dB) terapia logopedyczna przybiera formg treningu stuchowe-
g0, ktory opiera si¢ na indywidualnie dobranych ¢wiczeniach stuchowych, takich
jak ¢wiczenia shuchu fonematycznego, analiza i synteza stuchowa, ¢wiczenia pa-
migci stuchowej, ¢wiczenia stluchu prozodycznego, rozumienie mowy w warun-
kach niesprzyjajacym stuchaniu (w hatasie, przy duzej odleglosci). Cwiczenia
z zakresu rozumienia stoéw, zdan, dtuzszych wypowiedzi.

Kolejng grupe stanowi niedostuch w stopniu umiarkowanym (41-70 dB).
W przypadku niedostuchu w stopniu umiarkowanym wazne jest, aby ¢wiczenia
percepcji stuchowej byly wsparte percepcja wzrokowg. W celu usprawnianie per-
cepcji stuchowej wykorzystujemy materiaty z zakresu ¢wiczen stluchu fonema-
tycznego, stuchu prozodycznego, roznicowania stuchowego, rozumieniu mowy
w warunkach sprzyjajacym stuchaniu. W niedostuchu znacznym (71-90 dB) ), tak
jak i w przypadku niedostluchu w stopniu umiarkowanym, wazne jest wlaczenie
W proces usprawniania percepcji stuchowej — percepcji wzrokowej, w przypad-
ku stymulacji percepcji shuchowej wykorzystuje sie ¢wiczenia sprawnosci stysze-
nia w warunkach sprzyjajacych stuchaniu, ¢wiczenia umiejetnosci odczytywania
z ust, ¢wiczenia rozumienia mowy: wyrazow, zdan pojedynczych. W przypadku
niedostuchu glebokiego (> 90 dB), pomimo zaaparatowania, percepcja stuchowa
jest znacznie obnizona. W tym przypadku wykorzystujemy metody oralne (wie-
lozmystowe). Wraz z poglebieniem si¢ stopnia niedostuchu mowa dzieci z ZD,
w potaczeniu z innym nieprawidlowosciami w budowie anatomicznej narzagdow
artykulacyjnych, uposledzeniem intelektualnym, staje si¢ bardzo niezrozumiata
lub w ogdle si¢ nie wyksztalca.

Lata doswiadczen pokazuja, ze dzieci z ZD objete wezesng interwencja i te-
rapig dostosowana do indywidualnych mozliwosci danej osoby moga z powodze-
niem rozwijac si¢, aktywnie uczestniczy¢ w zyciu spotecznym.

MATERIAL I METODY

Material pracy obejmowat 39 0s6b z zespotem Downa (grupa ZD) w wieku
od jednego roku do 27 lat ($r. 10,7 + 5,2 lat), w tym 19 chtopcow i 20 dziewczat
oraz 112 oso6b (58 dziewczat oraz 63 chlopcow) z prawidtowym stuchem (wiek
od jednego roku do 35 lat, srednia wieku ($r. 9,8 + 5,7 lat), ktore stanowity grupe
kontrolng — Grupa N.
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Do grupy kontrolnej zakwalifikowano osoby z prawidlowym wynikiem ba-
dania otoskopowego, prawidlowym audiogramem oraz z prawidtowymi wynika-
mi poszczego6lnych badan obiektywnych stuchu. Na podstawie wynikéw badan
stuchowych potencjatow wywotanych pnia moézgu (ABR) w grupie kontrolnej
wyznaczono normowe wykresy funkcji latencja-natgzenie, ktéra petni kluczowa
role w rozpoznawaniu rodzaju ubytku stuchu.

W badaniach obu grup stosowano te same metody i procedury oraz urzadze-
nia. Badania stuchu u 0séb z zespolem Downa wykonano podczas snu fizjolo-
gicznego lub w stanie czuwania, w domu dziecka lub w szkole specjalnej. Osoby
z grupy kontrolnej byly badane w Instytucie Fizjologii i Patologii Stuchu w War-
szawie w stanie czuwania lub podczas snu fizjologicznego. Czas przeprowadzenia
wszystkich badan u jednego pacjenta z zespotem Downa zawierat si¢ w przedzia-
le od jednej do trzech godzin. Badanie otoskopowe wykonano u wszystkich os6b
z zespotem Downa. Jesli nie stwierdzono nieprawidtowosci w obrebie przewodu
stuchowego zewnetrznego oraz btony bebenkowej, podejmowano probg wykona-
nia tympanometrii, emisji otoakustycznych oraz rejestracje stuchowych potencja-
16w wywolanych pnia mozgu (ABR).

Badanie tympanometryczne przeprowadzono za pomoca urzgdzenia
OTOflex 100 firmy Otometrics, natomiast w grupie kontrolnej za pomoca tego sa-
mego urzadzenia badz za pomoca urzadzenia Zodiac 901 firmy Madsen. W bada-
niu tym zastosowano czgstotliwo$¢ tonu 226 Hz przy nat¢zeniu 85 dBSPL + 1,5
dB, zakres ci$nienia zawieral si¢ pomigdzy +200 daPa a -400 daPa. Analizy tym-
panogramow dokonano na podstawie klasyfikacji Jergera.

Rejestracje sygnatow otoemisji produktéw znieksztatcen nieliniowych DPO-
AE wykonano za pomoca systemu ILO 6 (Otodynamics Ltd., Londyn). Sondg do
pomiaru DPOAESs umieszczano w przewodzie stuchowym zewnetrznym, jedno-
czesnie w prawym i lewym uchu. Kazda ze stuchawek emitowata tylko jeden ton
— o czestotliwosci f1 lub f2. Stosunek czestotliwosci f2 do fl1 wynosit 1,22. Re-
jestracj¢ otoemisji wykonano dla czgstotliwosci 1000-8000 Hz. Natezenie tonow
wynosito 65/55 dBSPL. Badanie DPOAE wykonywano po teScie tympanome-
trycznym, traktujac pierwsze badanie jako wyjsciowe. W ocenie sygnatu otoemi-
sji stosowano kryterium odstepu sygnatu od szumu wieksze niz 3 dB.

Badanie stuchowych potencjatéw wywotanych pnia moézgu dla trzasku prze-
prowadzono za pomocg urzadzenia Integrity V500 firmy Vivosonic. Elektro-
dy pomiarowe umieszczano na czole oraz na wyrostkach sutkowatych. Pasmo
wzmacniacza biologicznego w badaniach ABR zawieralo si¢ w przedziale od 30
do 3000 Hz. BodZce prezentowano z naprzemienng polaryzacja przez stuchawki
nauszne Sennheiser HDA 300. Czgstos¢ powtarzania bodzca wynosita 37/s, nato-
miast czas analizy odpowiedzi wynosit 10 ms. W zalezno$ci od liczby artefaktow
migsniowych i amplitudy odpowiedzi i intensywnos$ci bodzca liczba usrednien
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wynosita od 500 do 2000. Badanie wykonywano procedurg szeregu natgzeniowe-
g0, ze skokiem 10 dB, rozpoczynajac od nat¢zenia 80 dBnHL. Po zarejestrowaniu
odpowiedzi oznaczano za pomoca kursora szczyty fal I, Il i V oraz wyznaczano
warto$ci interwalow czasowych. Prog odpowiedzi definiowano jako najnizsza in-
tensywno$¢ bodzca, przy ktérej w zapisie odpowiedzi byta obecna fala V. W od-
powiedziach zarejestrowanych dla natgzen w zakresie od 80 dBnHL do progu
odpowiedzi oznaczano szczyt fali V, a nastgpnie wyznaczano wykres funkcji
latencja-natezenie (FLN). Kryterium normy progu styszenia dla odpowiedzi ABR
wynosito 20 dBnHL.

Poza ogdlnymi kryteriami przy wyborze materiatu do analizy kierowano sig¢
zasada, aby zapisy odpowiedzi pnia mézgu mialy jak najwyzsza jako$¢, umozli-
wiajacg precyzyjne oznaczenie szczytu fali V oraz jej progu. Wszystkie badania
obiektywne, wykorzystywane w pracy, byty nieinwazyjne, bezbolesne.

Kryteria rozpoznawania poszczeg6lnych rodzajow zaburzen stuchu byty na-
stepujace:

* norma stuchowa — prawidlowy tympanogram, otoemisje akustyczne

w normie, prog fali V nie wigkszy niz 20 dBnHL, wartosci interwalow
czasowych i przebieg wykresu funkcji latencja-natezenie fali V w normie.
Normg stuchowg rozpoznawano réwniez w tych przypadkach, w ktorych
nie zarejestrowano otoemisji, ale wynik badania ABR byt w normie oraz
w sytuacjach, w ktorych wystepowaty tympanogramy typu B (w drenazu
jamy bebenkowej) lub tympanogramy typu As lub C, ale wynik badania
ABR byl w normie;

» zaburzenie przewodzeniowe — nieprawidlowe tympanogramy, brak sy-
gnatu otoemisji akustycznych, prawidtowe interwaty czasowe, podwyz-
szony prog fali V, wykres funkcji latencja-nat¢zenie przesunigty w pra-
wo wzdluz osi natezen;

» zaburzenie §limakowe — prawidlowy tympanogram, brak otoemisji aku-
stycznych, prawidtowe interwaty czasowe odpowiedzi ABR, podwyz-
szony prog fali V, wykres funkcji latencja-natezenie o zwickszonej stro-
mosci;

* podejrzenie ghuchoty — prog fali V powyzej 80 dBnHL lub brak zapisu,
brak otoemisji akustycznych.

WYNIKI

W niniejszej pracy badanie tympanometryczne udato si¢ wykona¢ w 100%
uszu. Tympanogram typu A (norma) uzyskano w 47,5% uszu, tympanogram As
w 11% uszu, typ C w 15,4%, tympanogram typu B w 25,6% badanych uszu. Za-
tem w ponad 52% wyniki tympanometrii byly nieprawidlowe. U 0séb z prawi-
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dtowymi odpowiedziami ABR prawidlowy tympanogram wystgpowat w 72,2%
uszu. W grupie uszu, w ktorych wynik badania ABR wskazywal na uszkodzenie
slimakowe, prawidlowy tympanogram wystepowat w 51,9% uszu. W grupie uszu,
w ktorych cechy wykresu funkcji latencja-natgzenie wskazywaly na zaburzenie
stuchu typu przewodzeniowego w 3 uszach wystgpowaty tympanogramy typu C,
a w pozostatych 5 tympanogramy typu B. Tympanogramy typu B, C, As stanowit
52,5% wszystkich wynikow, co stanowi do$¢ wysoki odsetek i jest zgodne z do-
niesieniami wyzej wymienionych autorow. Potwierdza to czgste wystepowanie
zaburzen ucha $§rodkowego spowodowane wysickowym zapaleniem ucha $rodko-
wego, niedroznoscia trabek stuchowych, nieprawidlowa praca kosteczek stucho-
wych, przerostem migdatow podniebiennych.

Badanie otoemisji wykonano tylko w 62,8% uszu. Prawidtowe otoemisje
DPOAE zarejestrowano w 28,2% uszu, brak odpowiedzi uzyskano w 34,6% uszu,
otoemisji nie wykonano w 37,1% uszu.

W badaniach ABR wykonanych w niniejszej pracy norme¢ stuchowa stwier-
dzono w 46,2% uszu, ubytek typu przewodzeniowego w 10,2% uszu, niedostuch
slimakowy w 34,6% uszu, resztki stuchowe w 9% uszu. W analizowanej grupie
przewazaly uszy z normalnym progiem oraz z niewielkimi ubytkami stuchu (do
40 dBnHL). W sumie tego typu uszu byto 73%. Ubytki o wielkosci 50 dBnHL
i wicksze stanowity 27%.

Na podstawie analizy wynikow wszystkich obiektywnych badan shuchu
przeprowadzonych we wszystkich uszach (n = 78) postawiono nastgpujace roz-

poznania:
e norma sluchowa 36 uszu 46,1%
* niedostuch §limakowy 27 uszu 34,6%
* niedostuch przewodzeniowy 8 uszu 10,3%
* podejrzenie ghuchoty 7 uszu 9,0%

Analiza wielko$ci ubytkow stuchu przeprowadzona na podstawie progu fali
V pokazata nastgpujace czgstosci ubytkow stuchu:

e norma sluchowa 36 uszu 46,1%
* 30-40 dBnHL 21 uszu 26,9%
e 50-60dB nHL 8 uszu 10,3%
e 70-80dB nHL 6 uszu 7,7%
* >80 dBnHL 7 uszu 9,0%

W analizowanej grupie przewazaty uszy z normalnym progiem oraz z nie-
wielkimi ubytkami stuchu (do 40 dBnHL). W sumie tego typu uszu byto 73%.
Ubytki o wielkosci 50 dBnHL i wigksze stanowity 27%.
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DYSKUSJA

Badania obiektywne stuchu zajmuja bardzo wysoka pozycj¢ w diagnostyce
stuchu u matych dzieci oraz pacjentdéw, u ktérych nie mozna uzyska¢ wiarygod-
nych wynikow badan audiometrycznych. Szczegdlng grupg pacjentow, u ktorych
znaczacg pozycje w diagnostyce zaburzen stuchu zajmuja metody obiektywne,
jest grupa pacjentow z réznymi zespotami uwarunkowanymi genetycznie, w tym
grupa pacjentéw z zespotem Downa.

Optymalnym postgpowaniem w diagnostyce zaburzen stuchu powinno by¢
wykorzystanie zarowno metod audiometrycznych, jak i metod obiektywnych. Po-
niewaz metody obiektywne umozliwiajg w zalozeniu ocen¢ wielkosci i rodzaju
zaburzenia stuchu, chetnie sigga si¢ po te metody we wszystkich przypadkach,
w ktorych nie jest mozliwe uzyskanie wiarygodnych wynikow audiometrii
tonalnej 1 stownej. W przypadku pacjentdow z zespotem Downa metody audiome-
tryczne zawodza w wiekszosci przypadkow, dlatego chetnie stosuje si¢ metody
obiektywne.

Badania obiektywne stluchu, pomimo swej atrakcyjno$ci, maja réwniez
swoje ograniczenia. Chodzi tu przede wszystkim o fakt, ze pacjent podczas ba-
dan obiektywnych musi by¢ spokojny. W przeciwnym przypadku rejestracje po-
szczegolnych sygnatow moga by¢ silnie zaktocane artefaktami akustycznymi
i mig$niowymi, a wyniki badan moga by¢ niewiarygodne. Problem ten dotyczy
rowniez w duzym stopniu pacjentdow z zespotem Downa. W niniejszej pra-
cy zalozono, ze wszystkie badania 0sob z zespotem Downa zostang wykonane
bez stosowania anestezji, aby wykazac¢, ze nawet w tej szczeg6lnej grupie przy
odpowiednim naktadzie czasu pracy mozna wykona¢ wiarygodne badania obiek-
tywne stuchu. Kazda z metod obiektywnych umozliwia specyficzng oceng okre-
Slonego fragmentu drogi stuchowej. Zaktada sie, ze wyniki poszczegolnych
badan stuchu powinny si¢ utozy¢ w pewien spdjny obraz, aby rozpoznaé¢ okreslo-
ne uszkodzenie stuchu.

Nalezy jednak podkresli¢, ze — mimo tego, ze do postawienia rozpoznan
rodzaju zaburzen stuchu wystarczyl w analizowanym materiale wynik badania
ABR - to jednak stawianie diagnozyna podstawie wszystkich badan obiektyw-
nych daje wieksza pewnos$¢ rozpoznania oraz wigksza wiedzg o funkcjonowa-
niu poszczegdlnych odcinkéw drogi stuchowej, nawet jezeli zaburzenia te sg
niewielkie. Dlatego w praktyce klinicznej nalezy dazy¢ do wykonania wszystkich
rodzajow badan. Nalezy podkresli¢, ze w analizowanym materiale badania obiek-
tywne byly u wigkszos$ci 0sob wykonane dopiero przy okazji realizacji niniejszej
pracy i w wielu przypadkach wcze$niejsza diagnoza byta niepetna badz nie za-
wsze tratha. Logopeda, ktory przystepuje do terapii logopedycznej pacjenta z ze-
spotem Downa, powinien otrzymac diagnoze audiologiczng, w ktdrej postawiono
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pewne rozpoznanie rodzaju zaburzen stuchu, w celu dobrania terapii odpowied-
niej do rodzaju ubytku stuchu. Podobnie protetyk stuchu nie powinien aparatowac
dziecka czy innej osoby z niezakonczonym procesem diagnozy. Zdarzaja si¢ bo-
wiem w praktyce protetycznej przypadki aparatowania osob, u ktorych w wyniku
niepelnej diagnozy nie wykryto nerwiaka nerwu stuchowego.

Badania przeprowadzone w niniejszej pracy pokazaty, ze badania obiek-
tywne shuchu umozliwiajg postawienie pewnego rozpoznania rodzaju zaburzen
stuchu, nawet u tak trudnych dla diagnosty pacjentéw jak pacjenci z zespotem
Downa, u ktoérych nie mozna wykona¢ wiarygodnych badan audiometrycznych.
W grupie 0sob z zespotem Downa, poza matymi dzie¢mi, znajdowaty si¢ oso-
by, u ktérych z racji wieku powinno si¢ wykona¢ badanie audiometryczne. Tylko
w przypadkach dwoch osob w wieku powyzej 5 lat wykonano wcze$niej wia-
rygodne badanie audiometryczne. Badania ABR potwierdzity u tych oséb prog
styszenia wyznaczony we wczesniejszym badaniu audiometrycznym, ale dodat-
kowo umozliwity rozpoznanie rodzaju ubytku stuchu. Przeprowadzone badania
umozliwity zatem postawienie diagnozy u kazdej osoby. Niektdre osoby z ZD
wymagaly leczenia otolaryngologicznego lub protezowania.

Wyniki niniejszej pracy uprawniaja do sformutowania wniosku o konieczno-
$ci wykonania obiektywnych badan przed przystapieniem terapii logopedycznej,
rowniez, a moze w szczegolnoscei, u pacjentdow z zespotem Downa. Praktyka kli-
niczna pokazuje, ze do$¢ czesto u pacjentow poddawanych terapii logopedycznej
to wlasnie logopeda wymusza skierowanie dziecka na petna diagnostyke narzadu
shuchu za pomoca metod obiektywnych. Wyniki niniejszej pracy pokazaty duza
warto$¢ obiektywnych badan stuchu w diagnostyce zaburzen stuchu u 0séb z ze-
spotem Downa, niezaleznie od wieku pacjenta. W przypadku dzieci z ZD bardzo
wazna jest systematyczna kontrola audiologiczna oraz intensywna stymulacja lo-
gopedyczna juz od pierwszych miesigcy zycia dziecka.
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