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Neurologia po Dyplomie

Wprowadzenie

Niedostuch (hypoacousis), czyli zaburzenia slyszenia, stwierdzane s3 u okoto 25% os6b w wieku
65-75 lat i juz u 60-70% osdb powyzej 75 roku zycia. Z uszkodzeniem stuchu rodzi sie 3 na
1000 noworodkdw, w tym u 60% przyczyna uwarunkowana jest genetycznie. Mtodziez i mtodzi
dorosli czesto glosno stuchaja muzyki nie tylko na koncertach, gdzie poziom dzwieku siega nie-
kiedy nawet 140 dB SPL, ale takze w samochodzie, w domach i z urzadzef przenosnych. Dlatego
w tej grupie coraz czeciej stwierdza sie r6znego stopnia zaburzenia styszenia.

Z punktu widzenia fizjologii proces starzenia stuchu rozpoczyna si¢ okoto 30 roku zycia.
Oznacza to, ze wraz z wiekiem niedostuch rozwija sie u kazdego. Poglebia si¢ on $rednio w tem-
pie 0,5 dB na rok dla tonéw nizszych oraz ok. 1-1,2 dB rocznie dla tonéw wyzszych.

Podzial zaburzen slyszenia

2012;7 (6): 47-53
Niedostuch mozna podzieli¢ w zaleznosci od przyjetych kryteriéw: momentu ujawnienia si¢ nie-
dostuchu, lokalizacji patologii oraz glebokosci i zakresu ubytku stuchu.

Uwzgledniajagc moment jego pojawienia sie, wyrdzniono:

* niedostuch prelingwalny — powstajacy jeszcze przed rozwojem mowy (czyli <1 r.z.), ktory
mozna podzieli¢ na: wrodzony (powstaly w okresie prenatalnym) i nabyty (powstajacy po
urodzeniu do 1 r.z.),

* niedostuch perilingwalny — nabywany w okresie ksztaltowania si¢ mowy (2-7 r.z.),

¢ niedostuch postlingwalny, ktory powstaje po okresie rozwoju mowy (czyli >7 r.z.).

Ze wzgledu na lokalizacje uszkodzenia niedostuch dzieli si¢ na:

* przewodzeniowy, czyli dotyczacy czesci przewodzeniowej ucha,

* odbiorczy (zmystowo-nerwowy), w ktérym mozna wyrdzni¢: niedostuch §limakowy
(dotyczacy czesci odbiorczej ucha) i pozaslimakowy (dotyczacy nerwu Slimakowego),

* mieszany, czyli przewodzeniowo-odbiorczy,

* o$rodkowe zaburzenia slyszenia (umownie dotycza one uszkodzefi drogi stuchowej powy-
zej jader §limakowych w pniu mézgu).

Przyjmuje sie, ze prawidlowy prég styszenia wynosi <20 dB HL (ryc. 1). Po uwzglednieniu
glebokosci i zakresu ubytku stuchu dla czestotliwosci 500, 1000 i 2000 Hz (niektdrzy autorzy
uwzgledniajg réwniez 4000 Hz) podzial niedostuchu przedstawia sie nastepujaco:

* lekkiego stopnia,

* S§redniego stopnia,

* znacznego stopnia,

* glebokiego stopnia.

Niedostuch lekkiego stopnia to taki, w ktérym Sredni prég styszenia dla wspomnianych cze-
stotliwosci zawiera sie w granicach 25-40 dB HL. Osoba z takim niedostuchem moze mieé
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RYCINA 1. Wynik badania audiometrii tonalnej — prawidfowy prog
styszenia.

problemy z rozumieniem mowy, zwlaszcza w obecnosci
dzwiekéw towarzyszacych (np. szumu czy podczas rozmowy
kilku oséb).

Niedostuch s$redniego stopnia dotyczy osob, u ktérych
$redni prog styszenia zawiera sie w granicach 45-70 dB HL.
W tej sytuacji problemy z rozumieniem mowy sg zwigzane
juz nie tylko z dZwigkami towarzyszacymi, ale s3 odczu-
wane takze w rozmowie w cichym pomieszczeniu. Najcze-
$ciej osoby z takim niedostuchem wspomagaja si¢ czytaniem
mowy z ust. W przypadku dzieci dochodzi do op6znienia
rozwoju mowy i jezyka, niemniej glebokos§¢ deficytu zalezy
od czasu wystapienia ubytku stuchu.

Niedostuch znacznego stopnia dotyczy osdb, u ktérych
$redni prog styszenia zawiera si¢ w granicach 75-90 dB HL.
Problemy w porozumiewaniu si¢ z otoczeniem s3 znacznie
nasilone, a w przypadku dzieci niewspomaganych aparatem
stuchowym dochodzi do znacznych op6znieh w rozwoju
mowy lub w ogdle sie ona nie rozwija.

O niedostuchu gtebokiego stopnia méwimy wéowczas,
gdy Sredni prog styszenia jest wyzszy niz 90 dB HL. Grupa
0s6b z tym niedostuchem jest bardzo niejednorodna. Je-
dyna metodg protezowania stuchu w przypadku glebokiego
niedostuchu odbiorczego jest obecnie implant §limakowy,
a w przypadku uszkodzenia nerwéw §limakowych (np.
w nerwiakowtékniakowatosci typu II [neurofibromatosis
type I, NF II]) — implant pniowy.

W przypadku niedostuchu przewodzeniowego (ryc. 2)
przyczyna znajduje sie na odcinku od przewodu stuchowego
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RYCINA 2. Wynik badania audiometrii tonalnej — przyktad niedostuchu
typu przewodzeniowego.

zewnetrznego do okienek okraglego i owalnego wlacznie. Do
glownych jego cech zalicza sie:

* obecnos¢ rezerwy Slimakowej (odstep miedzy krzywa
powietrzng i kostng w badaniu audiometrii tonalnej co
najmniej 15 dB),

* prawidlowy prég przewodnictwa kostnego,

* wynik audiometrii stownej odpowiada rezerwie §lima-
kowej,

* w audiometrii tonalnej niedostuch ptaski lub wigkszy
dla nizszych czestotliwosci,

* duza dynamika styszenia.

Niedostuch odbiorezy (ryc. 3) cechuje:

* brak rezerwy Slimakowej,

* krzywa w audiometrii stownej moze nie osiggaé 100%
rozumienia mowy,

* mozliwe s3 rézne konfiguracje audiogramu (niemniej
najczesciej ubytek styszenia dotyczy w wiekszym stop-
niu tondéw wysokich),

* ograniczona dynamika styszenia,

* w przypadku lokalizacji Slimakowej stwierdza si¢ objaw
wyréwnania glo$nosci,

* w przypadku niedostuchu pozaslimakowego charak-
terystyczne jest znacznie gorsze rozumienie Mmowy niz
wskazywatby na to wynik audiometrii tonalne;.

W przypadku niedostuchu mieszanego (ryc. 4) mamy do
czynienia z objawami charakterystycznymi dla niedostuchu
przewodzeniowego i odbiorczego, niemniej nasilenie danego
komponentu zalezy od dominagji ktérego$ z nich.
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RYCINA 3. Wynik badania audiometrii tonalnej — przyktad niedostuchu
typu odbiorczego.

Przyczyny niedostuchu

Niedostuch przewodzeniowy wrodzony jest wynikiem
anomalii rozwojowych ucha zewnetrznego i Srodkowego.
Najczestszymi przyczynami wrodzonego niedostuchu od-
biorczego s3 uwarunkowania genetyczne, uszkodzenie stu-
chu w okresie cigzy i obcigzenia okotoporodowe. Niedostuch
uwarunkowany genetycznie moze by¢ izolowang wada gene-
tyczng lub czescig zespotu wad. Do najwazniejszych czynni-
kéw ryzyka uszkodzenia stuchu w trakeie cigzy oraz w okresie
okotoporodowym zalicza sie: niskg mase urodzeniowa, niska
punktacje w skali Apgar, wczesniactwo, hiperbilirubinemie,
wylewy wewnatrzczaszkowe, stosowanie lekéw ototoksycz-
nych (zaréwno u ciezarnej, jak i u noworodka), zakazenia
wewngtrzmaciczne (TORCH).

Przyczynami niedostuchu przewodzeniowego nabytego
s3: czop woskowinowy w przewodzie stuchowym zewnetrz-
nym lub ciato obce, stany zapalne ucha zewnetrznego lub
Srodkowego (w tym wysickowe zapalenie ucha srodkowego,
dysfunkcja trabki stuchowej), otoskleroza, urazy, choroby
rozrostowe (nowotwory ucha zewnetrznego i Srodkowego),
pozapalne zaro$niecie przewodu stuchowego zewnetrznego,
guzy nosowej czesci gardta.

Do przyczyn niedostuchu odbiorczego nabytego zali-
cza si¢ niedostuch zwigzany z wiekiem (tzw. presbyacusis),
stosowanie lekéw ototoksycznych (np. aminoglikozydy,
leki cytostatyczne, diuretyki petlowe, niesteroidowe leki
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RYCINA 4. Wynik badania audiometrii tonalnej — przyktad niedostuchu
typu mieszanego.

przeciwzapalne, chinina i jej pochodne), zakazenia wirusowe
(np. $winka czy grypa) i bakteryjne (np. zapalenie opon moé-
zgowo-rdzeniowych), uraz akustyczny ostry lub przewlekly,
uraz mechaniczny (np. ztamanie kosci skroniowej), cho-
roby metaboliczne (np. cukrzyca), choroby neurologiczne
(np. stwardnienie rozsiane), czynniki naczyniopochodne,
choroba Meniere’a (tzw. wodniak btednika), autoimmunolo-
giczna choroba ucha wewnetrznego.

Diagnostyka zaburzen slyszenia

W przypadku podejrzenia niedostuchu nalezy przeprowa-
dzi¢ doktadng diagnostyke audiologiczna, aby okresli¢ gle-
boko$¢ uposledzenia stuchu oraz jego typ (przewodzeniowy,
odbiorczy czy mieszany) i miejsca uszkodzenia (topodiagno-

styka).

Badania diagnostyczne wykonywane w przypadku zabu-

rzefi styszenia dzieli si¢ na dwa rodzaje metod:

* psychofizyczne (np. audiometria tonalna, audiometria
stowna),

* obiektywne (audiometria impedancyjna, otoemisje aku-
styczne, stuchowe potencjaly wywolane).

Metody psychofizyczne stosowane sg przede wszystkim

w badaniach stuchu u dorostych i starszych dzieci, poniewaz
do ich prawidtowego wykonania konieczna jest dobra wsp6t-
praca pacjenta. Do najczesciej wykonywanych metod psycho-
fizycznych nalezg audiometria tonalna (ryc. 1-4) i stowna.
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RYCINA 5. Wynik badania audiometrii impedancyjnej: (A) tympano-
gram, (B) progi odruchoéw strzemigczkowych.

Metody obiektywne umozliwiajg rzetelng, swoistg i zara-
zem nieinwazyjng (poza nielicznymi wyjatkami) ocene funkgji
okreslonej czesci uktadu stuchowego. Badania te nie wyma-
gaja aktywnej wspdlpracy chorego, dlatego wykonywane sg
przede wszystkim u noworodkdéw, niemowlat i matych dzieci,
a takze u o0sdb, u ktérych wysunieto podejrzenie symulagji,
agrawacji czy dysymulacji niedostuchu, a takze u chorych
z uszkodzeniami pnia mézgu i trudno$ciami w lokalizacji
miejsca uszkodzenia oraz u dorostych z uposledzeniem umy-
stowym. W celu okreslenia miejsca uszkodzenia narzadu stu-
chu wykonuje sie je w kazdej grupie wiekowej. Okreslenie
miejsca uszkodzenia narzadu stuchu ma decydujace znaczenie
przy wyborze metody leczenia.

AUDIOMETRIA IMPEDANCYJNA

Audiometria impedancyjna pozwala na ocene funkcji
poszczegblnych elementéw ucha Srodkowego. Po wpro-
wadzeniu do przewodu stuchowego zewnetrznego sondy
pomiarowej i zalozeniu na drugie ucho stuchawki audiome-
trycznej dokonuje sie w sposdb zautomatyzowany pomiaru

podatnosci akustycznej ucha. Sonda posiada trzy kanaliki,
z ktdrych jeden jest polaczony z miniaturowym glo$nikiem,
drugi z mikrofonem, a trzeci z uktadem pompki stuzacej
do wywotywania zmian ciénienia powietrza w przewodzie
stuchowym zewnetrznym w zakresie od wartosci ujemnych
do dodatnich w stosunku do ci$nienia atmosferycznego (od
-600 daPa do +400 daPa).

Badanie audiometrii impedancyjnej (ryc. 5) obejmuje na-

stf;pu]qce testy:
* tympanometrig,
* pomiar odruchu z miesnia strzemigczkowego dla tonéw
o czestotliwosci 500, 1000, 2000 i 4000 Hz oraz
szumu,

* test trgbki stuchowe;.

Audiometria impedancyjna jest wykorzystywana w dia-
gnostyce nastepujacych chordb: wysiekowego zapalenia
ucha §rodkowego, dysfunkgji trabki stuchowej, otosklero-
zie, zaburzeniach funkcjonowania taficucha kosteczek stu-
chowych.

W diagnostyce réznicowej niedostuchu, jak réwniez
w topodiagnostyce porazef nerwu twarzowego, niezwykle
pomocna jest ocena progu odruchu z mieénia strzemigcz-
kowego (OS). Test ten pozwala na ocene obecnosci objawu
wyréwnania glo$nosci, co jest niezwykle uzyteczne w diagno-
styce zaburzen stuchu (r6znicowanie niedostuchu przewo-
dzeniowego, §limakowego i pozaslimakowego), a takze przy
protezowaniu stuchu u malych dzieci. OS pozwala takze na
oszacowanie progu slyszenia.

OTOEMISJA AKUSTYCZNA

Badanie otoemisji akustycznej (ryc. 6) polega na rejestra-
¢ji bardzo cichego sygnatu akustycznego powstajacego w §li-
maku na skutek skurczu komérek stuchowych zewnetrznych
(tzw. zjawisko elektrokurczliwosci komorek stuchowych ze-
wnetrznych). Polega ono na zmianie dtugosci i ksztattu tych
komorek na skutek przylozonego napiecia. Ta unikalna cecha
komorek §limaka jest podstawg powstawania sygnatu oto-
emisji akustycznej. Skurcze komdrek stuchowych zewnetrz-
nych sa zrédlem mechanicznej (akustycznej) fali zwrotnej
w §limaku, ktéra wprawia w drgania plytke strzemigczka
i przenoszona jest do przewodu stuchowego zewnetrznego,
gdzie mozna ja zarejestrowal za pomocy czulej sondy jako
tzw. leS]Q otoakustycznq (otoemisje akustyczng). Warun-
kiem zarejestrowania otoemisji akustycznych jest prawi-
dtowa funkcja ucha srodkowego, a patologie w jego obrebie
utrudniajg lub uniemozliwiajg rejestracje sygnatu. Badanie to
musi by¢ wykonywane w bardzo dobrych warunkach aku-
stycznych w wyciszonym pomieszczeniu.

Badanie otoemisji akustycznych wykorzystuje sic w bada-
niach przesiewowych stuchu u noworodkéw i niemowlat,
diagnostyce réznicowej niedostuchu, ocenie wptywu lekow
ototoksycznych, wczesnej ocenie skutkéw hatasu, diagno-
styce neuropatii suchowej, §rédoperacyjnym monitorowaniu
funkgji §limaka.
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RYCINA 6. Wynik badania otoemisji akustycznej.

SLUCHOWE POTENCJALY WYWOLANE

Podstawg kolejnej obiektywnej metody badania stuchu,
tj. stuchowych potencjaléw wywotanych, jest rejestracja po-
tencjaléw bioelektrycznych, powstajacych w réznych cze-
Sciach drogi stuchowej po podaniu bodzca akustycznego.
W ukladzie stuchowym mozna zarejestrowal potencjaly,
ktére s generowane w §limaku, nerwie stuchowym, pniu
mozgu, oSrodkach podkorowych i korze mézgowej. Wyrdz-
nia SIQ nastepujace metody pomiarowe:

¢ elektrokochleografia (electrocochleography, ECoG),

* stuchowe potencjaly wywolane pnia mézgu (auditory

brainstem response, ABR),

* stuchowe potencjaly wywotane Sredniolatencyjne (mid-

dle latency response, MLR),

* stuchowe potencjaly stanu ustalonego (auditory steady-

-state response, ASSR),

* stuchowe potencjaly korowe (cortical electric response

audiometry, CERA),

* potencjaly niezgodno$ci (mismatch negativity,

MMN),

* fala P300.

Elektrokochleografia stosowana jest do oceny funkgji $li-
maka i poczatkowego odcinka nerwu stuchowego. ABR po-
zwala na ocene nerwu sluchowego i pnia méozgu, a takze na
ocene progu slyszenia. ASSR takze umozliwia oszacowanie
progu styszenia. Pozostate metody stuza do badania czynnosci
wyzszych poziomdéw drogi stuchowej.

Tom 7 Nr 6 2012 » Neurologia po Dyplomie

Najwieksze znaczenie w praktyce klinicznej majg obecnie
stuchowe potencjaly wywolane pnia mézgu (ryc. 7), ktdre
rejestruje sie za pomocg elektrod powierzchniowych umiesz-
czonych na glowie pacjenta, a bodzce akustyczne podawane
sa przez stuchawki umieszczone na uszach pacjenta. W trak-
cie badania ABR rejestruje sie fale, ktore sa generowane
w nastepujacych miejscach drogi stuchowej:

o fala I - cze$¢ dystalna nerwu stuchowego,

o fala IT - cze$¢ proksymalna nerwu stuchowego,

* fala III - jadra $limakowe oraz cze¢Sciowo zesp6t oliwki

gornej,

* fala IV — jadra slimakowe, zesp6t oliwki gérnej, jadra
wstegi bocznej,

* fala V - jadra wstegi bocznej oraz czeSciowo wzgdrki
dolne,

e fala VI'i VII - wzgdrki dolne oraz ciato kolankowate
przysrodkowe.

Przyjmuje sie, ze interwal miedzy fala I i Il odzwierciedla
przewodnictwo w nerwie stuchowym, natomiast interwat
III-V reprezentuje przewodnictwo w pniu mézgu. Zaburze-
nia w obrebie wyzej wymienionych struktur drogi stuchowej
moga stanowi¢ przyczyne zmian morfologicznych zapisu lub
czasu pojawiania sie poszczegOlnych fal po podaniu bodZca
akustycznego (latengji fal).

Badanie ABR wykorzystuje sie w diagnostyce réznico-
wej zaburzen slyszenia (przede wszystkim w diagnostyce
Slimakowych i pozadlimakowych uszkodzen), w badaniach
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RYCINA 7. Wynik badania stuchowych potencjatow wywotanych pnia mozgu z zaznaczonymi falami I, 11 V.

przesiewowych stuchu noworodkéw i niemowlat (do oceny
progu slyszema) oraz monitorowaniu funkeji nerwu stucho-
wego 1 pnia mézgu podczas zabiegdéw otochirurgicznych
i neurochirurgicznych.

Wyznaczenie progu slyszenia za pomoca badania ABR
sklada si¢ z rejestracji szeregu natgzeniowego oraz wyzna-
czenia progu fali V dla kole]no prezentowanych serii bodz-
c6w 0 zmniejszajagcym sie poziomie natezenia, zaczyna]a}c od
90-100 dB HL, a koficzac na 10 dB HL lub wcze$niej w zalez-
nosci od progu styszenia. Najnizsze natezenie dzwieku, przy
ktorym fala V byla jeszcze obecna w zapisie odpowiedzi w co
najmniej dwoch powtdrzeniach, nazywa sie progiem fali V.

Metodeg stuchowych potencjaléw wywotanych pnia mézgu
stosuje si¢ rowniez w diagnostyce réznicowej zaburzefi stu-
chu, a przede wszystkim we wczesnej diagnostyce zaburzen
shuchu typu pozaslimakowego, ktérego przyczyng moze by¢
np. guz kata mostowo-mézdzkowego (w tym przedsionkowy
schwannoma) czy stwardnienie rozsiane. Dokonuje sie reje-
stracji odpowiedzi ABR dla bodZca typu trzask dla kazdego
ucha oddzielnie, a nastepnie poréwnuje si¢ parametry odpo-
wiedzi z warto$ciami normy i miedzy sobg. W ocenie zapi-
séw wyznacza sie latencje poszczegdlnych fal (I, Il i V) oraz
wartoéci interwaléw I-ITL, TII-V i I-V. Ocenie podlega réwniez
morfologia zapiséw i powtarzalnos¢ odpowiedzi.

Na badanie stuchu metodg potencjatéw wywotanych pnia
mozgu w kierunku zaburzefi o lokalizacji pozadlimakowej
powinny by¢ kierowane osoby z szumami usznymi, zwlasz-
cza jednostronnymi, z naglym lub postepujacym niedostu-
chem, zwlaszcza asymetrycznym, z zawrotami glowy lub
zaburzeniami réwnowagi oraz osoby, u ktdrych stwierdza sie
niezgodno$¢ miedzy wynikami audiometrii tonalnej i audio-
metrii stownej.

Leczenie niedostuchu

Leczenie niedostuchu zalezy od jego przyczyny. W przypadku
niedostuchu przewodzeniowego przyczyne mozna najczesciej

wyeliminowad, stosujac leczenie zachowawcze lub operacyjne.
W przypadku niedostuchu odbiorczego najczeSciej stosuje sie
leczenie zachowawcze, niemniej w niektorych przypadkach
(np. w guzie kata mostowo-mdzdzkowego) leczeniem z wy-
boru jest operacja chirurgiczna. W przypadku niedostuchu
odbiorczego mozliwosci poprawy styszenia s3 znacznie ogra-
niczone, dlatego w takich przypadkach najczeSciej stosuje sie
protezowanie narzadu stuchu. Jesli jest to jednak mozliwe,
nalezy najpierw zawsze leczy¢ przyczyne powstania niedo-
stuchu odbiorczego (np. infekcje). Podstawowymi celami
protezowania narzadu stuchu s3: poprawa zdolnosci poro-
zumiewania si¢ z otoczeniem na drodze stuchowej oraz prze-
ciwdzialanie procesom wstecznym w narzadzie stuchu, czyli
tzw. deprywacji stuchowej. Obecnie mozliwosci protezowania
narzadu stuchu obejmuja: aparaty stuchowe, implanty §lima-
kowe, aparaty stuchowe zakotwiczone w kosci, implanty
ucha §rodkowego oraz implanty pniowe.

Podczas wykonywania badaf narzadu stuchu nalezy za-
wsze pamietaé o zasadzie przedstawionej przez Jergerea
i Hades (cross check principle). Najpierw nalezy wykonaé
badania psychoakustyczne, a nastepnie planowaé diagno-
styke za pomoca metod obiektywnych. Wyniki uzyskane za
pomocy jednego badania stuchu nalezy odnosi¢ do innych
wykonanych badaf audiologicznych i dopiero wowczas wy-
ciggaé wnioski dotyczace stanu narzadu stuchu i planowac
dalsze postepowania medyczne.
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